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AAAAu moment d’être admis à devenir membre de la profession médicale, je m’engage 

solennellement à consacrer ma vie au service de l’humanité. 

JJJJe traiterai mes maîtres avec le respect et la reconnaissance qui leur sont dus. 

JJJJe pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé de mes malades 

sera mon premier but. 

JJJJe ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés. 

JJJJe maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir l’honneur et les nobles 

traditions de la profession médicale. 

LLLLes médecins seront mes frères. 

AAAAucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune considération 

politique et sociale, ne s’interposera entre mon devoir et mon patient. 

JJJJe maintiendrai strictement le respect de la vie humaine dés sa conception. 

MMMMême sous la menace, je n’userai pas mes connaissances médicales d’une façon 

contraire aux lois de l’humanité. 

JJJJe m’y engage librement et sur mon honneur. 

Déclaration Genève, 1948 
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Que Dieu vous procure tout le bonheur que vous méritez. 
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ABREVIATIONSABREVIATIONSABREVIATIONSABREVIATIONS    



 

 

MHMHMHMH  : Maladie de Hirschsprung. 

MCCMCCMCCMCC  : Mégacôlon congénital. 

SSBSSBSSBSSB  : Short spike bursts. 

LSBLSBLSBLSB  : Long spike bursts. 

MLSBMLSBMLSBMLSB  : Long spike bursts migrants. 

CPGACPGACPGACPGA     : Contractions propagées de grande amplitude. 

RRAIRRAIRRAIRRAI   : Réflexe recto-anal inhibiteur 

VIPVIPVIPVIP   : Vasointestinal peptide. 

CCKCCKCCKCCK  : Cholécystokinine. 

RETRETRETRET  : Rearranged during transfection. 

EDNREDNREDNREDNR  : Endothelin receptor B. 

EDN3EDN3EDN3EDN3  : Endothelin 3. 

SOXSOXSOXSOX  : Sry relactol transcription factor. 

ONNONNONNONN  : Occlusion neonatal. 

REMREMREMREM  : Retard d’émission méconiale. 

AEMAEMAEMAEM   : Absence d’émission méconiale. 

ASPASPASPASP   : Abdomen sans préparation. 

POICPOICPOICPOIC   : Pseudo obstruction intestinale chronique. 

MARMARMARMAR      : Malformation anao-rectale 
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La maladie de Hirschsprung, appelée encore aganglionose congénitale ou mégacôlon 

primitif est la plus fréquente des occlusions de l’enfant[1,3] ; son incidence est d’environ 1/5000 

naissances[2], c’est la conséquence de l’arrêt prématuré de la migration craniocaudale des 

cellules des crêtes neurales dans l’intestin primitif entre la cinquième et la douzième semaine de 

gestation[1,3].      

Dans les pays développés, la maladie de Hirschsprung est le plus souvent diagnostiquée 

et traitée au cours de la première année de la vie[4], alors que les pays en voie de 

développement restent confrontés à des cas de maladie de Hirschsprung de présentation tardive 

au cours de la grande enfance, l’adolescence et même à l’âge adulte[5]. 

Le maitre symptôme de la maladie de Hirschsprung chez le grand enfant est la 

constipation chronique évoluant depuis la petite enfance avec recours fréquent à des laxatifs et 

des lavements évacuateurs[5]. 

La prise en charge de la maladie de Hirschsprung chez le grand enfant est variable en 

plusieurs égards par rapport au petit enfant[5], la préparation colique pré opératoire est un 

palier important de la prise en charge pour garantir une meilleure technique opératoire, un bon 

résultat post opératoire et pour assurer moins de complications[5], la chirurgie en un seul 

temps, sans colostomie initiale, est difficile chez cette tranche d’âge vue la dilatation importante 

du segment colique sain exposant à une dissection difficile et une incongruence de l’anastomose 

colo anale[5]. 

L’objet de notre travail est de rapporter l’expérience dans ce domaine du service de 

chirurgie pédiatrique du centre hospitalier universitaire de Marrakech à propos de 16 

observations de maladie de Hirschsprung diagnostiquées après l’âge de 2 ans et traitées selon la 

technique transanale et colligées sur une période de 4 ans (Janvier 2009-Janvier 2013) avec 

comme objectifs : 

  L’analyse du profil épidémiologique de cette pathologie chez cette tranche d’âge. 
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 La description des caractéristiques cliniques, para cliniques et péri opératoires spécifiques 

de cette tranche d’âge. 

 Le rapport des résultats post opératoires. 

 L’évaluation du pronostic de la maladie chez cette tranche d’âge. 
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IIII----ECHANTILLON ECHANTILLON ECHANTILLON ECHANTILLON     D’ETUDED’ETUDED’ETUDED’ETUDE    ::::    
Cette étude a été menée de façon rétrospective dans le service de chirurgie pédiatrique du 

centre hospitalier universitaire Mohammed VI de Marrakech.  

Nous avons colligés 16 cas de maladie de Hirschsprung diagnostiqués chez le grand enfant 

âgé plus de 2ans ; de Janvier 2009 à Janvier 2013 soit une durée de 4 ans ; toute forme anatomique 

comprise, et tous opérés selon la même technique transanale. 

Nous proposons de faire une étude descriptive de 16 observations de grands enfants 

atteints de maladie de Hirschsprung avec revue de la littérature, avec comme objectifs : 

 L’analyse du profil épidémiologique et clinique caractérisant cette maladie chez cette tranche 

d’âge spécifique. 

 La détermination des différents moyens diagnostiques mis à notre disposition et leur apport. 

 Description des différentes méthodes thérapeutiques utilisées et les difficultés rencontrées chez 

cette tranche d’âge. 

 Evaluation du pronostic de la maladie. 

 

IIIIIIII----METHODES D’ETUDEMETHODES D’ETUDEMETHODES D’ETUDEMETHODES D’ETUDE    ::::    

C’est une étude rétrospective ; Le recueil  des données a été réalisé à partir des dossiers 

médicaux des patients classés dans les archives du service. 

Les dossiers médicaux comprenaient au moins l’observation médicale, le compte rendu 

opératoire, le dossier anesthésique, les examens para cliniques et le compte rendu  

anatomopathologique. 

Les dossiers étaient étudiés selon la fiche d’exploitation suivante : 

 IdentitéIdentitéIdentitéIdentité    ::::    

• Nom et Prénom : 

• Age : 

• Sexe : M         F 
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• Consanguinité : 

• Origine géographique : Urbain        Rural 

• Mensurations : Poids 

                        Taille 

 

Antécédents familiauxAntécédents familiauxAntécédents familiauxAntécédents familiaux    ::::    

-MH chez un membre de la famille         degré de parenté 

-constipation dans la famille                  degré de parenté 

 

Age de découverteAge de découverteAge de découverteAge de découverte    ::::    

2-5 ans :              5-8 ans :                       plus de 8 ans : 

 

Circonstances Circonstances Circonstances Circonstances de découvertede découvertede découvertede découverte    ::::    

1. Constipation chronique : 

2. Complications : 

-syndrome occlusif : 

-entérocolite aigue : 

-septicémie : 

Signes cliniquesSignes cliniquesSignes cliniquesSignes cliniques    :::: 

• Retard d’émission méconiale  

• Constipation chronique 

• Distension abdominale 

• Douleurs abdominales 

• Vomissements 

• Diarrhées fétides 
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• Signes généraux : fièvre     altération de l’état général         déshydratation 

• Retard staturo-pondéral 

• Palpation de fécalomes 

• Toucher rectal :-ampoule rectale vide         -ampoule rectale pleine 

                             -tonus anal : Hypertonique       Normal 

                             -Non fait 

• Bilan malformatif : Fait        Non fait 

                                 -Négatif           

                                 -Positif : malformation congénitale      Type : 

                                               Cadre syndromique    Type :    

Examens complémentaires réalisésExamens complémentaires réalisésExamens complémentaires réalisésExamens complémentaires réalisés    ::::    

1. ASP :       incidence profil              incidence face  

-disparité de calibre 

-aérocolie diffuse 

-niveaux hydro-aériques 

-absence d’aération de l’ampoule rectale 

-pneumopéritoine 

 

2. Lavement opaque : 

-disparité de calibre : présente       absente 

-Longueur du segment aganglionnaire présumé au LO : 

� Recto-sigmoïdienne 

� Rectale 

� Colique gauche 

� Transverse 

� Pan-colique 

� Forme étendue au grêle 
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� Forme totale 

3. Manométrie :          Faite            Non faite  

-Réflexe ano-rectal : absent            Présent 

4. Etude histologique : 

-biopsie tans-anale superficielle 

-biopsie chirurgicale sous anesthésie : 

� Aganglionnie de la sous muqueuse et musculeuse 

� Hyperplasie schwannienne 

Prise en charge thérapeutiquePrise en charge thérapeutiquePrise en charge thérapeutiquePrise en charge thérapeutique    ::::    

    1. immédiate : 

-Nursing : lavements au sérum physiologique         Montée de sonde rectale 

-Durée de Nursing : < 1 mois           1-3 mois         > 3 mois 

-Antibiothérapie :        si oui                          à base de ……………….. 

-Régime alimentaire :  

-Sortie avec nursing seulement en attente du traitement définitif : 

  2. Prise en charge chirurgicale : 

a- Dérivation en zone saine : 

- Age : 

- Indication :  

 • Echec de nursing      

 • Systématique en attente de traitement définitif 

- Siège : 

- Complications : 

- Biopsie en zone de colostomie :    faite         non faite  

b- Préparation pré opératoire :                            durée : 

c- Chirurgie définitive : 

-Délai entre diagnostic et chirurgie définitive :   
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-voie d’abord :   

� Laparotomie 

� Voie transanale 

� Combinée 

� Cœlioscopie 

-Examen extemporané :    fait                    non fait 

-Forme anatomique : 

� Recto sigmoïdienne  

� Colique 

� Forme ultra-courte 

-Technique utilisée : 

   d- Etude anatomopathologique de la pièce de résection : 

-Résultat confirmant le diagnostic : 

-Zone d’exérèse : zone saine      zone intermédiaire  zone aganglionnaire  

EvolutionEvolutionEvolutionEvolution    

    1-Evolution postopératoire : 

-Reprise de transit :   délai :….   Aspect des selles : ……  Nr de Selles/J :…. 

-Recours à des mesures hygiéno-diététiques :  

� lavements laxatifs  

� autres 

-La durée du séjour hospitalier :  

2- Complications immédiates : 

-Entérocolite aigue : 

-Sténose anale : 

-Prolapsus muqueux : 

-Abcès local : 
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-Mortalité postopératoire : 

-Autres : 

3-Complications à distance : 

-Constipation : 

-Incontinence fécale : 

-Fausses diarrhées : 

-Rétention de fécalome : 

-Souillures (Soilling) : 

-Incontinence urinaire : 

4-Dilatation anale : 

-Délai avec la cure chirurgicale : 

-Durée : 

-Nombre de séances : 

5- Reprise chirurgicale : 

-Délai : 

-Indication : 

-Geste : 

6-Evolution à long terme et recul : 

7-Continence anale :  
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IIII-EPIDEMIOLOGIEEPIDEMIOLOGIEEPIDEMIOLOGIEEPIDEMIOLOGIE    :::: 

1111----AgeAgeAgeAge    :::: 

Dans notre série, l’âge

moyenne de 5 ans et demie. 

 9 cas (56%) diagnostiqués entre 2 ans et 5 ans.

 3 cas (19%) diagnostiqués entre 5ans et 8ans.

 4 cas (25%) diagnostiqués après l’âge de 8 ans

 

Figure  Figure  Figure  Figure  1111

L’étude de la répartition du diagnostic de la maladie de Hirschsprung par tranche d’âge 

montre qu’il existe un pic de fréquence au niveau de la tranche d’âge entre 2 ans et 5 

 

2222----    SexeSexeSexeSexe    ::::    

Sur 16 patients, on trouve 12 garçons et 4

masculine avec un sexe ratio de

19%
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âge au moment du diagnostic varie entre 2 ans et 16

gnostiqués entre 2 ans et 5 ans. 

iagnostiqués entre 5ans et 8ans. 

diagnostiqués après l’âge de 8 ans.  

1111    : Répartition des malades en fonction de l’âge: Répartition des malades en fonction de l’âge: Répartition des malades en fonction de l’âge: Répartition des malades en fonction de l’âge

L’étude de la répartition du diagnostic de la maladie de Hirschsprung par tranche d’âge 

montre qu’il existe un pic de fréquence au niveau de la tranche d’âge entre 2 ans et 5 

Sur 16 patients, on trouve 12 garçons et 4 filles ce qui signifie une nette prédominance 

masculine avec un sexe ratio de 3/1. 

25%

2-5 ans 5-8 ans plus de 8 ans 

diagnostic varie entre 2 ans et 16 ans avec une 

 

: Répartition des malades en fonction de l’âge: Répartition des malades en fonction de l’âge: Répartition des malades en fonction de l’âge: Répartition des malades en fonction de l’âge    

L’étude de la répartition du diagnostic de la maladie de Hirschsprung par tranche d’âge 

montre qu’il existe un pic de fréquence au niveau de la tranche d’âge entre 2 ans et 5 ans. 

filles ce qui signifie une nette prédominance 

56%
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Figure Figure Figure Figure 

    

3333----origine géographiqueorigine géographiqueorigine géographiqueorigine géographique    ::::

L’origine géographique était urbaine chez 11 pat

précisée  chez un patient. 
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Figure Figure Figure Figure 2 2 2 2 : Répartition des malades selon le sexe: Répartition des malades selon le sexe: Répartition des malades selon le sexe: Répartition des malades selon le sexe

::::    

L’origine géographique était urbaine chez 11 patients (61%), rurale chez 4

75%

25%

garçons filles 

 

: Répartition des malades selon le sexe: Répartition des malades selon le sexe: Répartition des malades selon le sexe: Répartition des malades selon le sexe    

ients (61%), rurale chez 4 (28%) et non 
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Figure  Figure  Figure  Figure  3 3 3 3 : Répartition: Répartition: Répartition: Répartition

    

4444----Antécédents et pathologies associéesAntécédents et pathologies associéesAntécédents et pathologies associéesAntécédents et pathologies associées

Dans notre série, aucun cas

    

IIIIIIII----    LES ASPECTS CLINIQUESLES ASPECTS CLINIQUESLES ASPECTS CLINIQUESLES ASPECTS CLINIQUES

1111----Circonstances de découverteCirconstances de découverteCirconstances de découverteCirconstances de découverte

Le maitre symptôme révélateur de la maladie de Hirschsprung chez le grand enfant est la 

constipation chronique retrouvée chez 37,5

Toutefois, la maladie dans notre série a été découverte chez 10 patients (

complications. Notamment, une entérocolite aigue chez 

occlusif chez 25%. 

    

25%
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: Répartition: Répartition: Répartition: Répartition    des maladdes maladdes maladdes malades selon l’origine géographiquees selon l’origine géographiquees selon l’origine géographiquees selon l’origine géographique

Antécédents et pathologies associéesAntécédents et pathologies associéesAntécédents et pathologies associéesAntécédents et pathologies associées    ::::    

aucun cas ne présentait des pathologies associées

LES ASPECTS CLINIQUESLES ASPECTS CLINIQUESLES ASPECTS CLINIQUESLES ASPECTS CLINIQUES    :::: 

Circonstances de découverteCirconstances de découverteCirconstances de découverteCirconstances de découverte    ::::  

Le maitre symptôme révélateur de la maladie de Hirschsprung chez le grand enfant est la 

tion chronique retrouvée chez 37,5% des cas.  

Toutefois, la maladie dans notre série a été découverte chez 10 patients (

complications. Notamment, une entérocolite aigue chez 37,5% des patients

69%

6%

 

es selon l’origine géographiquees selon l’origine géographiquees selon l’origine géographiquees selon l’origine géographique    

des pathologies associées. 

Le maitre symptôme révélateur de la maladie de Hirschsprung chez le grand enfant est la 

Toutefois, la maladie dans notre série a été découverte chez 10 patients (62,5%) lors des 

% des patients et un syndrome 

urbaine

rurale

non précisée
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FigureFigureFigureFigure    4 4 4 4 : circonstances de découverte de la : circonstances de découverte de la : circonstances de découverte de la : circonstances de découverte de la 

    

2. 2. 2. 2. LLLLaaaa    symptomatologie cliniquesymptomatologie cliniquesymptomatologie cliniquesymptomatologie clinique

L’anamnèse a permis de noter la 

patients de notre série (100%).

La notion de retard d’émission méconiale était retrouvée fréquemment (6

l’interrogatoire avec les patients. 

   Les autres symptômes de la maladie étaient par or

 La distension abdominale retrouvée chez 

 Des douleurs abdominales chez 

 Le tableau d’entérocolite, av

liquidiennes, des vomissements b

 Un retard staturo-pondéral est retrouvé chez 

 Des fécalomes palpables retrouvés chez 25

37,5%
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: circonstances de découverte de la : circonstances de découverte de la : circonstances de découverte de la : circonstances de découverte de la MH MH MH MH dans notre sériedans notre sériedans notre sériedans notre série

symptomatologie cliniquesymptomatologie cliniquesymptomatologie cliniquesymptomatologie clinique    ::::    

L’anamnèse a permis de noter la notion de constipation chronique quasi constante chez les 

patients de notre série (100%). 

La notion de retard d’émission méconiale était retrouvée fréquemment (6

l’interrogatoire avec les patients.  

de la maladie étaient par ordre de fréquence : 

La distension abdominale retrouvée chez 75%  des patients. 

s douleurs abdominales chez 62,5%. 

térocolite, avec un taux de 37,5%, avec l’association de diarrhées 

liquidiennes, des vomissements bilieux et un abdomen douloureux. 

pondéral est retrouvé chez 31,2%  des cas. 

omes palpables retrouvés chez 25% des cas. 

37,5%

25%

    

dans notre sériedans notre sériedans notre sériedans notre série    

notion de constipation chronique quasi constante chez les 

La notion de retard d’émission méconiale était retrouvée fréquemment (69%) à 

%, avec l’association de diarrhées 

constipation chronique 

syndrome occlusif

entérocolite aigue
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 Au toucher rectal, l’ampoule rectal

anale chez 62,5%. 

Figure Figure Figure Figure 5555: : : : manifestations cliniques de la maladie de Hirschsprung chez le grand enfantmanifestations cliniques de la maladie de Hirschsprung chez le grand enfantmanifestations cliniques de la maladie de Hirschsprung chez le grand enfantmanifestations cliniques de la maladie de Hirschsprung chez le grand enfant
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l’ampoule rectale était vide chez 5 patients (31,2

manifestations cliniques de la maladie de Hirschsprung chez le grand enfantmanifestations cliniques de la maladie de Hirschsprung chez le grand enfantmanifestations cliniques de la maladie de Hirschsprung chez le grand enfantmanifestations cliniques de la maladie de Hirschsprung chez le grand enfant

    

e était vide chez 5 patients (31,2%), avec une hypertonie 

 

manifestations cliniques de la maladie de Hirschsprung chez le grand enfantmanifestations cliniques de la maladie de Hirschsprung chez le grand enfantmanifestations cliniques de la maladie de Hirschsprung chez le grand enfantmanifestations cliniques de la maladie de Hirschsprung chez le grand enfant    
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IIIIIIIIIIII----LES ASPECTS PARACLINIQUESLES ASPECTS PARACLINIQUESLES ASPECTS PARACLINIQUESLES ASPECTS PARACLINIQUES    ::::    

1111----L’abdomen sans préparationL’abdomen sans préparationL’abdomen sans préparationL’abdomen sans préparation    (ASP)(ASP)(ASP)(ASP)    ::::    

Réalisé systématiquement chez tous nos patients, avec deux incidences, l’incidence face 

debout et celle de profil réalisée chez 9 patients uniquement (56,2%). 

Cet examen nous a montré : 

 L’image d’aérocolie diffuse : 10 patients. 

 Les niveaux hydro-aériques : 10patients. 

 L’absence d’aération rectale : 5 patients. 

 La stase stercorale : 5 patients. 

 La disparité de calibre : 1 patient. 

 Aucun cas de pneumopéritoine n’a été enregistré. 

 

2222----Le lavement opaqueLe lavement opaqueLe lavement opaqueLe lavement opaque    ::::    

Pratiqué chez tous nos patients, c’était l’examen clé dans notre démarche diagnostique, 

Il a permis à la fois de : 

 Suspecter fortement le diagnostic : disparité de calibre chez 11 cas (69%). 

 Déterminer la forme anatomique.  

 

On a constaté l’absence de disparité de calibre lors des formes ultra-courtes et des 

formes longues coliques. 
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FigureFigureFigureFigure    6666::::    formes anatomiques de la maladie de Hirschsprungformes anatomiques de la maladie de Hirschsprungformes anatomiques de la maladie de Hirschsprungformes anatomiques de la maladie de Hirschsprung

3333----La manométrie La manométrie La manométrie La manométrie rectorectorectorecto----analeanaleanaleanale

Elle a été réalisée chez 7 patients (

6 cas (86%). 

FigureFigureFigureFigure    7777

25%

56%
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formes anatomiques de la maladie de Hirschsprungformes anatomiques de la maladie de Hirschsprungformes anatomiques de la maladie de Hirschsprungformes anatomiques de la maladie de Hirschsprung

analeanaleanaleanale    ::::    

été réalisée chez 7 patients (44%) ; le reflexe recto-anal inhibiteur 

7777: Pourcentage de réalisation de la manométrie: Pourcentage de réalisation de la manométrie: Pourcentage de réalisation de la manométrie: Pourcentage de réalisation de la manométrie

69%

6%

44%

manométrie faite

manométrie non faite

 

formes anatomiques de la maladie de Hirschsprungformes anatomiques de la maladie de Hirschsprungformes anatomiques de la maladie de Hirschsprungformes anatomiques de la maladie de Hirschsprung    

inhibiteur était absent chez 

 

: Pourcentage de réalisation de la manométrie: Pourcentage de réalisation de la manométrie: Pourcentage de réalisation de la manométrie: Pourcentage de réalisation de la manométrie    

recto-segmoidienne

ultra-courte

colique
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4444----Etude histologiqueEtude histologiqueEtude histologiqueEtude histologique    ::::    

Pratiquée chez tous nos patients opérés (15 cas) sous forme d’une biopsie extemporanée 

lors du geste opératoire suivie d’une étude histologique de la pièce d’exérèse. 

Un seul malade a eu une biopsie rectale chirurgicale par laparotomie à Agadir avant de 

nous être adressé, et la biopsie rectale avait montré une aganglionnie pariétale rectale en faveur 

de maladie d’Hirschsprung. 

L’étude histologique a été réalisée chez tous les patients bénéficiant de la cure 

chirurgicale définitive (15 cas) sur les pièces d’exérèse lors de l’abaissement colique. Elle a 

confirmé le diagnostic de maladie de Hirschsprung dans tous les cas, avec une zone d’exérèse 

toujours passant en zone saine. 

    

VIIVIIVIIVII----LES ASPECTS THERAPEUTIQUESLES ASPECTS THERAPEUTIQUESLES ASPECTS THERAPEUTIQUESLES ASPECTS THERAPEUTIQUES    ::::    

1111––––Traitement palliatifTraitement palliatifTraitement palliatifTraitement palliatif    ::::    

 

1.1Le nursing : 

Le nursing est tenté chez tous nos patients en attente du traitement radical : 

 Il était efficace chez 12 cas (75%) avec une durée moyenne de 2 mois. 

 Alors qu’il était inefficace chez 4 cas (25%). 
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Figure 8 Figure 8 Figure 8 Figure 8 ::::    EEEEfficacité du nursingfficacité du nursingfficacité du nursingfficacité du nursing    

1.2-Colostomie : 

La dérivation intestinale a été réalisée chez 4 de nos patients (25%). 

Cette colostomie a été indiquée devant des complications redoutables de la maladie à 

savoir : l’entérocolite aigue (2 cas) et le syndrome occlusif (2 cas). 

Le siège de la colostomie était transverse droite terminale chez 1 patient (25%), latérale 

gauche chez 3 patients (75%). 

A noter qu’un enfant nous a été transféré d’Agadir pour cure radicale avec une colostomie 

latérale gauche demeurant non fonctionnelle selon le chirurgien traitant qui avait réalisé après une 

iléostomie. 

0

2

4

6

8

10

12

14

Nursing efficace Nursing innefficace



La maladie de Hirschsprung chez le grand enfant – à propos de 16 cas - 
 

 

-21- 

 

 

Figure 9 Figure 9 Figure 9 Figure 9 : les différents sièges de la colostomie: les différents sièges de la colostomie: les différents sièges de la colostomie: les différents sièges de la colostomie    

Dans notre série, les 4 patients colostomisés n’ont pas présenté de complications post-

colostomies. 2 colostomies latérales se sont fermées spontanément. 

2222––––Traitement radicalTraitement radicalTraitement radicalTraitement radical    ::::    

15 patients (94%) ont été opérés dans notre formation, selon la technique d’abaissement 

transanal. 
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2.1-L’âge au moment de l’intervention : 

    

Figure 10Figure 10Figure 10Figure 10::::    Répartition des malades selon l’âge au moment de l’Répartition des malades selon l’âge au moment de l’Répartition des malades selon l’âge au moment de l’Répartition des malades selon l’âge au moment de l’interventioninterventioninterventionintervention    

    

L’âge au moment de l’intervention varie entre 2 ans et 16 ans, avec un âge moyen de      

5, 7 ans. Dont : 

 8 cas (54%) entre l’âge de 2 ans et 5 ans. 

 3 cas (20%) entre l’âge de 5 ans et 8 ans. 

 4 cas (26%) après l’âge de 8 ans. 

La moitié des enfants étaient opérées tardivement, après l’âge de 5 ans dont 3 (20%)  

sont opérés après l’âge de 10 ans. 
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2.2- Délai entre le diagnostic et le traitement radical

Ce délai varie entre 21

 < 1 mois : chez 3 patients (20%).

 1-3mois : chez 8 patients (53

 > 3mois : chez 4 patients (27

 

Figure Figure Figure Figure 11111111: Délai entre le diagnostic et le traitement radical: Délai entre le diagnostic et le traitement radical: Délai entre le diagnostic et le traitement radical: Délai entre le diagnostic et le traitement radical

On note que plus des deux tiers de nos patients ont bénéficié d’une cure définitive en 

moins de 3 mois après le diagnostic de la maladie.

 

2.3- Préparation préopératoire

                            La plupart de nos patients ont bénéficié d’une préparation préopératoire à la fois locale et 

générale : 

 Une préparation générale par la correction des troubles hydro éle

l’anémie, s’ils existent. 

moins de 
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Délai entre le diagnostic et le traitement radical : 

Ce délai varie entre 21 jours et 6 mois, avec un délai moyen de 2,7

: chez 3 patients (20%). 

8 patients (53%). 

chez 4 patients (27%). 

: Délai entre le diagnostic et le traitement radical: Délai entre le diagnostic et le traitement radical: Délai entre le diagnostic et le traitement radical: Délai entre le diagnostic et le traitement radical

On note que plus des deux tiers de nos patients ont bénéficié d’une cure définitive en 

de 3 mois après le diagnostic de la maladie. 

Préparation préopératoire : 

La plupart de nos patients ont bénéficié d’une préparation préopératoire à la fois locale et 

Une préparation générale par la correction des troubles hydro électrolytiques et de 

ils existent.  

20%

53%

27%

moins de 1 mois 1-3mois plus de 3 mois 

,7 mois : 

 

: Délai entre le diagnostic et le traitement radical: Délai entre le diagnostic et le traitement radical: Délai entre le diagnostic et le traitement radical: Délai entre le diagnostic et le traitement radical    

On note que plus des deux tiers de nos patients ont bénéficié d’une cure définitive en 

La plupart de nos patients ont bénéficié d’une préparation préopératoire à la fois locale et 

ctrolytiques et de 
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 Une préparation locale à l’aide de lavements évacuateurs et un régime alimentaire sans 

résidus associés à la prise des probiotiques. 

      La durée de cette préparation préopératoire varie entre 21 jours et 4 mois, avec une 

durée moyenne de 2 mois et demi. 

 

2.4 – Technique opératoire : 

    

    

Figure Figure Figure Figure 12 12 12 12 : Le type de la voie d’abord: Le type de la voie d’abord: Le type de la voie d’abord: Le type de la voie d’abord    

      

15 patients de notre série ont été opérés (94%). La voie d’abord était : 

 Transanale pure chez 13 cas (87%). 

 Combinée chez 2 cas (13%). 

 

L’examen extemporané est pratiqué chez tous les patients opérés afin de s’assurer  que 

la zone de résection passera en zone saine. 
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2.5-les suites opératoires : 

Le séjour hospitalier postopératoire varie entre 3 jours et 21 jours avec une moyenne de 

5 jours. 

La reprise du transit était obtenue au bout de 12 à 48 heures postopératoires : 

 Entre 12-24heures : chez 9 patients (60%). 

 Entre 24-48heures : chez 2 patients (13%). 

 Plus de 48heures : chez 4 patients (27%); 3 cas ont repris le transit après 3 jours et un 

seul après 4 jours. 

La reprise de l’alimentation était permise encore plus tôt entre le réveil et 24 heures 

postopératoires chez la plupart de nos patients : 

 Au réveil : chez 13 patients (87%). 

 Entre 12 et 24 heures : seulement chez 2 patients (13%). 

      Les dilatations anales étaient démarrées chez les patients opérés dans un délai de 21 

jours postopératoires, avec un nombre moyen de 8 séances pendant un minimum de 2 mois. 

 

3333----Evolution, complications et mortalitéEvolution, complications et mortalitéEvolution, complications et mortalitéEvolution, complications et mortalité    ::::    

 

3.1-A court et moyen terme : 

7 de nos patients (47%) opérés ont développé une complication à court terme : 

 Menace d’entérocolite aigue : chez 5 patients (34%) ; qui ont été pris précocement par une 

courte hospitalisation et une tri-antibiothérapie. 

 Sténose anale : chez 2 patients (13%), traités précocement par des dilations anales 

itératives et rapprochées. 

 Incontinence sphinctérienne et rectorragies minimes chez un patient.  

Un patient nous a été référé du CHR de Agadir ou il a eu une sphincteromyotomie, après 

5 ans du postopératoire, devant la persistance d’une constipation sévère nécessitant la poursuite 
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du nursing; l’intervention a consisté à l’abaissement transanal et anastomose colo-anale après 

examen extemporané.  

Un malade a eu une fermeture de la colostomie transverse droite 5 mois après 

l’abaissement transanal. 

Aucun malade n’a nécessité une reprise chirurgicale dans notre service après la cure 

terminale de la maladie de Hirschsprung.   

 

 

Figure Figure Figure Figure 13 13 13 13 : les complications postopératoires à court et moyen : les complications postopératoires à court et moyen : les complications postopératoires à court et moyen : les complications postopératoires à court et moyen termetermetermeterme    

 

3.2- A long terme : 

L’évolution à long terme a été favorable chez la plupart de nos patients avec un recul 

moyen de 2 ans. 

2 patients (13%) présentaient des souillures traitées par des mesures hygiéno-diététiques. 

Tous les patients de notre série sont actuellement en âge de propreté avec une 

continence acceptable, un seul patient garde des souillures.  
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IIII----RAPPEL ANATOMIQUERAPPEL ANATOMIQUERAPPEL ANATOMIQUERAPPEL ANATOMIQUE    [[[[6,6,6,6,    7,87,87,87,8]]]]::::    

1. 1. 1. 1. Le colonLe colonLe colonLe colon    ::::    

La division du cadre colique se fait en deux portions définies par leur vascularisation :  

 Le côlon droit : cæcum, côlon ascendant, angle colique droit et 2/3 droits du côlon 

transverse ; dépend des vaisseaux mésentériques supérieurs;  

 le côlon gauche : 1/3 du côlon transverse, angle colique gauche, côlon descendant, 

iliaque et sigmoïde ; dépend des vaisseaux mésentériques inférieurs. 

 

Les branches coliques issues des artères mésentériques se divisent à proximité du côlon, 

et s’anastomosent pour former l’arcade artérielle para colique de Riolan.  

La vascularisation veineuse est presque superposable à la vascularisation artérielle. 

Le drainage lymphatique concerne les ganglions épi coliques (paroi colique), para 

coliques (arcade bordante), intermédiaires (artères coliques), centraux (pédicules) et enfin 

principaux (origine des vaisseaux). 

L’innervation colique est assurée par le système sympathique et parasympathique. 

 Pour le colon droit : les nerfs sont issus du plexus mésentérique supérieur avec un 

contingent sympathique provenant du plexus solaire et un contingent parasympathique 

dépendant du nerf pneumogastrique droit. 

 Pour le colon gauche : ses nerfs sont issus du plexus mésentérique inférieur réalisant les 

arcades nerveuses para coliques. 
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FigureFigureFigureFigure14: 14: 14: 14: Anatomie descriptive du colonAnatomie descriptive du colonAnatomie descriptive du colonAnatomie descriptive du colon 
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FigureFigureFigureFigure    15 15 15 15 : : : : Vascularisation artérielle du colonVascularisation artérielle du colonVascularisation artérielle du colonVascularisation artérielle du colon    
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2.2.2.2.    LeLeLeLe    rectumrectumrectumrectum    :::: 

Le rectum, partie terminale du tube digestif, fait suite au côlon sigmoïde au niveau de S3, 

est constitué de 2 parties : 

 Segment pelvien ou ampoule rectale  

Il est situé au-dessus du plancher pelvien, et comporte quatre tuniques: la séreuse 

péritonéale, la musculeuse, avec une couche longitudinale et une couche circulaire, la sous-

muqueuse, la muqueuse de type intestinale et glandulaire. 

 Segment périnéal ou canal anal : 

        Il comprend : 

– la marge anale, caractérisée par une peau fine, pigmentée, avec surtout les plis radiés de l’anus 

et un épithélium kératinisant ; 

– le canal anal limité en haut par la ligne anopectinée d’aspect festonné ; 

– les colonnes de Morgagni, série de plis verticaux de muqueuse rouge sombre et de type rectal. 

La vascularisation artérielle du rectum est assurée par les artères hémorroïdales : 

• Supérieures : branches de la mésentérique inférieure. 

• Moyennes : provenant de l’artère hypogastrique. 

• Inférieures : issues de la honteuse interne. 

Les veines du rectum suivent à peu près le même trajet des artères. On décrit : 

• Les veines hémorroïdales supérieures se jettent dans la veine porte par la petite veine 

mésentérique. 

• Les veines hémorroïdales moyennes et inférieures : qui se drainent vers la veine cave 

inférieure par les veines iliaques internes. 

Le drainage lymphatique est assuré par trois groupes : 

• Supérieur : rejoint les ganglions de la chaine mésentérique inférieure. 

• Moyen : se termine dans les ganglions hypogastriques. 

• Inférieur : rejoint le groupe interne des ganglions inguinaux superficiels. 

 



La maladie de Hirschsprung chez le grand enfant – à propos de 16 cas - 
 

 

-32- 

 

L’innervation du rectum est assurée essentiellement par : 

• Les plexus hémorroïdaux supérieurs : terminant le plexus mésentérique inférieur. 

• Les plexus hémorroïdaux moyens : qui émanent des plexus hypogastriques. 

• Le nerf hémorroïdal ou anal : branche du plexus sacré. Ce nerf innerve le sphincter 

externe et la peau de la marge anale. 

 

FigFigFigFigure 16ure 16ure 16ure 16    : Configuration int: Configuration int: Configuration int: Configuration interneerneerneerne    du rectum.du rectum.du rectum.du rectum.    

 



La maladie de Hirschsprung chez le grand enfant – à propos de 16 cas - 
 

 

-33- 

 

 

Figure 17 Figure 17 Figure 17 Figure 17 : Vascularisation artérielle du rectum: Vascularisation artérielle du rectum: Vascularisation artérielle du rectum: Vascularisation artérielle du rectum    

 

Figure 18 Figure 18 Figure 18 Figure 18 : Vue antérieure de la vascularisation veineuse rectale: Vue antérieure de la vascularisation veineuse rectale: Vue antérieure de la vascularisation veineuse rectale: Vue antérieure de la vascularisation veineuse rectale    
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IIIIIIII----PHYSIOPATHOLOGIEPHYSIOPATHOLOGIEPHYSIOPATHOLOGIEPHYSIOPATHOLOGIE    ::::    

La motilité gastro-intestinale normale est tributaire du système nerveux entérique. Les 

cellules de la crête neurale peuplent normalement la sous muqueuse et contrôlent toutes les 

fonctions de l’intestin y compris la motilité, la sécrétion, l’absorption et la vascularisation[9]. 

La motilité de l’intestin est contrôlée par des neurones provenant de chaque ganglion, 

qui sont responsables de la coordination, de la contraction et la relaxation  des muscles lisses de 

l’intestin. L’absence de cellules ganglionnaires neuronales va entrainer une hypertrophie de 

fibres nerveuses au niveau de la musculeuse et de la sous-muqueuse. Ceci va se manifester par 

une augmentation de l’activité de l’acétylcholinestérase de ses fibres nerveuses. 

La musculature lisse ainsi anormalement innervée est caractérisée par une incoordination 

des contractions musculaires responsable d’un arrêt du péristaltisme au niveau de la zone 

aganglionnaire, réalisant un obstacle fonctionnel distal et une dilatation secondaire progressive 

du colon sus-jacent sain, avec une zone de transition de 2 à 3 cm décrite en forme de cône 

(Figure 19). L’intestin proximal augmente en diamètre mais aussi en longueur. Le degré 

d’hypertrophie ou de dilatation dépend de la durée et du degré d’obstruction, indirectement de 

l’âge du patient au moment de l’intervention[10]. 

D’autre part des études immuno-histochimiques ont montré un déficit en 

neurotransmetteurs inhibiteurs tel que le VIP (vasoactif intestinal peptide), la substance P, les 

enképhalines et surtout en monoxyde d’azote (NO) qui constitue le principal élément relaxant du 

muscle lisse intestinal. 
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Figure 19 Figure 19 Figure 19 Figure 19 : Première description physiopathologique de la maladie de Hirschsprung: Première description physiopathologique de la maladie de Hirschsprung: Première description physiopathologique de la maladie de Hirschsprung: Première description physiopathologique de la maladie de Hirschsprung    [[[[10101010]]]] 

 

La migration des neuroblastes jusqu’au colon distal et au rectum avec la formation des 

cellules ganglionnaires dans les plexus mésentériques est terminée à la douzième semaine de 

gestation. La survie, la prolifération et la différenciation de cellules sont sous la dépendance de 

signaux moléculaires par l’intermédiaire de récepteurs membranaires : la protéine RET et l’un de 

ses ligands, le glial cell line derivated neurotrophic factor(GDNF) [11]. 

Il se produit une interruption de la différenciation des cellules des plexus myentériques 

chez les patients atteints de la maladie de Hirschsprung et ce, à un stade précoce de la 

gestation. Ceci explique qu’il existe une atteinte continue et que le diagnostic est toujours 
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affirmé par une biopsie rectale. La longueur d’intestin atteint varie comme on a pu le voir en la 

forme « classique » recto sigmoïdienne à la forme totale, en passant par une forme plus courte 

rectale. 

    

IIIIIIIIIIII----ANATOMOPATHOLOGIEANATOMOPATHOLOGIEANATOMOPATHOLOGIEANATOMOPATHOLOGIE    ::::    

Dans le plexus myentérique normal, on distingue trois couches : 

• Un plexus myentérique, ou plexus d’Auerbach, entre la couche musculaire circulaire et la 

couche musculaire longitudinale ; 

• Un plexus sous-muqueux profond de Henlé, situé dans la couche musculaire circulaire 

interne ; 

• Un plexus sous-muqueux superficiel de Meissner, parallèle, à côté de la musculaire 

muqueuse. 

Les plexus sont représentés par des cellules nerveuses soutenues par des cellules de 

Schwann. Les cellules ganglionnaires normales mesurent de 15 à 40 µm, ont une forme 

polygonale, avec un cytoplasme vacuolé et un noyau ovale ou rond de 10 à 15 µm contenant un 

nucléole proéminent[12]. 

La définition de la maladie de Hirschsprung est avant tout histologique. L’examen 

histologique permet à la fois de confirmer le diagnostic de cette affection et d’orienter le geste 

thérapeutique en montrant la limite de l’aganglionose. 

Seule la biopsie rectale permet d’affirmer la maladie de Hirschsprung en objectivant 

l’association d’une absence de cellules ganglionnaires avec une hyperplasie des filets nerveux 

dans le segment atteint (Figure 20). 
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Figure 20 :Figure 20 :Figure 20 :Figure 20 :  

A. Biopsie rectale normaleA. Biopsie rectale normaleA. Biopsie rectale normaleA. Biopsie rectale normale    : Sur coupes congelées; après fixation formolée: présence dans la 

sous muqueuse d’un plexus renfermant des cellules ganglionnaires.           

B. Biopsie rectale d’un patient atteint de maladie de HirschsprungB. Biopsie rectale d’un patient atteint de maladie de HirschsprungB. Biopsie rectale d’un patient atteint de maladie de HirschsprungB. Biopsie rectale d’un patient atteint de maladie de Hirschsprung    : Sur coupes congelées: filets 

nerveux remontant jusqu’au sommet des villosités ; après fixation formolée : grossissement sur 

une hyperplasie schwannienne. 

C. Biopsie rectaleC. Biopsie rectaleC. Biopsie rectaleC. Biopsie rectale    d’un patient atteint d’une maladie de Hirschsprung colique totaled’un patient atteint d’une maladie de Hirschsprung colique totaled’un patient atteint d’une maladie de Hirschsprung colique totaled’un patient atteint d’une maladie de Hirschsprung colique totale    : Sur coupes 

congelées: absence d’hyperplasie schwannienne évidente. Nécessité d’effectuer de multiples 

coupes pour prouver en histologie standard l’absence de cellules ganglionnaires.  
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Il faut savoir que, de façon normale, la zone du sphincter anal contient peu ou pas de 

cellules ganglionnaires. Parallèlement, à côté de cette pauvreté en cellules ganglionnaires dans 

cette région est constatée une hyperplasie des filets nerveux. C’est pour cette raison qu’il 

convient de réaliser la biopsie rectale diagnostique bien au-dessus de la ligne pectinée (2 cm 

chez le nouveau-né ou nourrisson et 3 cm chez l’enfant). De plus, les biopsies peuvent être 

d’interprétation difficile chez le nouveau-né, car les cellules des plexus myentériques sont 

souvent immatures à ce stade [13,14], d’où la nécessité d’avoir des anatomopathologistes 

spécialisés en pédiatrie et souvent confrontés à ce diagnostic [15].  

Les colorations spécifiques enzymo-histochimiques (acétylcholinestérase) mettent en 

évidence une hyperplasie des filets nerveux qui remontent jusqu’à l’apex des villosités. Les 

colorations standards confirment l’absence de cellules ganglionnaires dans la sous-muqueuse et 

la musculeuse (Figure 20). 

 

IV. IV. IV. IV. GÉNÉTIQUEGÉNÉTIQUEGÉNÉTIQUEGÉNÉTIQUE    ::::    

La maladie de Hirschsprung est une neurocristopathie qui résulte d'une anomalie de la 

migration, de la prolifération, de la différenciation ou de la survie des cellules des crêtes 

neurales à destinée intestinale [16]. 

L'élucidation des mécanismes qui conduisent à la maladie de Hirschsprung devrait 

permettre un regard nouveau sur les gènes contrôlant le développement de la crête neurale. 

Il est actuellement établi que des facteurs génétiques prédisposent à la maladie de 

Hirschsprung. Une étude a précisé les caractéristiques génétiques de la maladie de Hirschsprung 

et a dégagé 5 points [17] : 

 

• Le rôle primordial de facteurs génétiques dans la ségrégation de la plupart des cas de 

mégacôlon congénital, même sporadiques. 

• La vraisemblable hétérogénéité génétique de cette malformation, surtout si l'on intègre la 

longueur variable du segment aganglionnaire. 
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• La pénétrance réduite dans les formes dominantes. 

•  L'importance du sexe dans la variation de la pénétrance du ou des allèles à un locus 

majeur. 

• L'existence très probable de mutations nouvelles qui expliquerait la proportion 

significative des cas isolés. 

Soixante-dix pour cent des cas de maladie de Hirschsprung sont sporadiques, mais 30 % 

peuvent être associés à des malformations congénitales, à des anomalies génétiques ou à un 

syndrome [18]. 

Les derniers travaux de l'équipe de Lyonnet en France et de Chakravarti aux États-Unis ont 

démontré l'implication de trois gènes (trois voies de signalisation) dans la survenue de la 

maladie de Hirschsprung, faisant de celle-ci une maladie multifactorielle [19] : 

                ----    Voie de signalisation de RET (Rearranged during Transfection) :Voie de signalisation de RET (Rearranged during Transfection) :Voie de signalisation de RET (Rearranged during Transfection) :Voie de signalisation de RET (Rearranged during Transfection) :    

Le gène majeur associé aux formes familiales autosomiques dominantes de la maladie de 

Hirschsprung a pu être localisé sur le chromosome 10q11.2. 

RET est un proto-oncogène codant pour un récepteur tyrosine-kinase membranaire 

exprimé au cours du développement dans une sous-population des cellules dérivées des crêtes 

neurales en cours de migration [20]. RET est bien défini comme le gène majeur de susceptibilité 

pour la maladie [11], 

    ----    Voie de signalisation du récepteur de type B aux endothélines :Voie de signalisation du récepteur de type B aux endothélines :Voie de signalisation du récepteur de type B aux endothélines :Voie de signalisation du récepteur de type B aux endothélines :    

        Un locus de susceptibilité a pu être identifié sur le chromosome 13q2.2 ainsi qu'un locus 

modificateur sur le chromosome 21 [21,22]. 

                                    ----    Facteurs de transcription SryFacteurs de transcription SryFacteurs de transcription SryFacteurs de transcription Sry----relatcol Transcription Factor (SOX 10)relatcol Transcription Factor (SOX 10)relatcol Transcription Factor (SOX 10)relatcol Transcription Factor (SOX 10)    [[[[22222222,2,2,2,23333]]]]    

                            Le gène est situé sur le chromosome 22, sa mutation a été mise en évidence chez des patients 

atteints du syndrome de Shah-Waardenburg.    

                            D’autres anomalies génétiques ont pu être caractérisées chez des patients atteints de la maladie 

de Hirschsprung, à savoir des mutations d'un des ligands de RET, GDNF ou neurturine, et plus 

récemment une mutation de l'enzyme de conversion de l'endothéline de type 1 (ECE1).    
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V. EPIDEMIOLOGIEV. EPIDEMIOLOGIEV. EPIDEMIOLOGIEV. EPIDEMIOLOGIE    ::::    

1. Age1. Age1. Age1. Age    ::::    

La maladie de Hirschsprung doit être diagnostiquée dans la période néonatale ou les 

quelques mois suivant la naissance. Cependant, dans les pays en voie de développement la 

plupart des cas de la maladie de Hirschsprung se présentent tardivement et posent des 

problèmes majeurs de prise en charge. 

Dans notre série, l’âge moyen au moment du diagnostic est de 5ans et demi avec des 

extrêmes entre 2 et 16 ans. Les raisons de cette présentation tardive restent l’analphabétisme et 

l’ignorance des parents, l’accès difficile aux centres spécialisés, la pauvreté, le retard 

diagnostique et la méconnaissance de la maladie par les médecins traitants. 

La situation n’est pas différente dans de nombreux autres pays en voie de développement 

tels que Burkina Faso, des études rétrospectives menés à leurs  centres universitaires de 

chirurgie pédiatrique ont montré que la présentation tardive est attribuée au recours tardif aux 

soins médicaux (65,9%), l'ignorance des parents (26,8%), et la pauvreté (7,3%) [24,25]. 

La forme « classique » recto sigmoïdienne représente 72% des formes anatomiques de 

notre série, une incidence similaire retrouvée dans une série de l’Afrique de Sud  (80,5%) [25]; 

contrairement à la littérature anglaise dont elle représente 12,3% uniquement[26]. Dans une 

série rapportée de l’Ecosse, la plupart des cas présentant la maladie de Hirschsprung 

tardivement avaient des formes ultracourtes[27].  

Alors que dans les pays en voie de développement, les étiologies de la présentation  

tardive de la maladie de Hirschsprung restent économiques et environnementaux, dans les pays 

occidentaux l’étiologie principale est la  présentation clinique inhabituelle. 
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FigureFigureFigureFigure    21 21 21 21 : Comparaison du pourcentage de la forme tardive dans les séries nationales: Comparaison du pourcentage de la forme tardive dans les séries nationales: Comparaison du pourcentage de la forme tardive dans les séries nationales: Comparaison du pourcentage de la forme tardive dans les séries nationales        

[[[[28,29,30,3128,29,30,3128,29,30,3128,29,30,31]]]]    

 

Figure 22 Figure 22 Figure 22 Figure 22 : Comparaison du pourcentage des formes tardives dans les séries  : Comparaison du pourcentage des formes tardives dans les séries  : Comparaison du pourcentage des formes tardives dans les séries  : Comparaison du pourcentage des formes tardives dans les séries  

internationalesinternationalesinternationalesinternationales[[[[32,33,34,35,36,3732,33,34,35,36,3732,33,34,35,36,3732,33,34,35,36,37]]]]    
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2.2.2.2.    SexeSexeSexeSexe    ::::    

La prédominance masculine est constamment retrouvée dans toutes les séries. Les 

garçons sont 3 à 4 fois plus atteints que les filles[3,19]. 

Dans notre série, la prédominance masculine a été retrouvée également avec un taux de 

75%, allant dans le même sens que celui de la littérature. 

Le ratio homme femme est de quatre pour un dans les formes recto sigmoïdiennes et 

entre deux pour un et un pour un dans les formes étendues. Ainsi le sex-ratio s’équilibre au fur 

et à mesure que la longueur de l’aganglionnie augmente[3,19,38 ]. 

Cette constatation n’est pas conforme avec notre série puisque le seul cas de maladie de 

Hirschsprung de forme longue est survenu chez un garçon de 10 ans. 

La prédominance masculine est retrouvée dans toutes les séries nationales et 

internationales. 

Tableau Tableau Tableau Tableau IIII    : comparaison du : comparaison du : comparaison du : comparaison du sexsexsexsex----ratioratioratioratio    à l’échelle internationalà l’échelle internationalà l’échelle internationalà l’échelle international    

SériesSériesSériesSéries    Notre sérieNotre sérieNotre sérieNotre série    IkedaIkedaIkedaIkeda[[[[35353535]]]]    
RandallRandallRandallRandall[[[[34343434]]]]= = = = 

FredrickFredrickFredrickFredrick[[[[33333333]]]]    
BarrebiBarrebiBarrebiBarrebi[[[[39393939]]]]    SaltzmanSaltzmanSaltzmanSaltzman[[[[40404040]]]]    

Sexe-ratio 3/1 3/1 5/1 4/1 4/1 
  

 
 

Figure Figure Figure Figure 23 23 23 23 : Répartition des patients en fonction du sexe à l’échelle national: Répartition des patients en fonction du sexe à l’échelle national: Répartition des patients en fonction du sexe à l’échelle national: Répartition des patients en fonction du sexe à l’échelle national    
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3. Origine géographique3. Origine géographique3. Origine géographique3. Origine géographique    ::::    

La prédominance de l’origine urbaine dans notre série peut être expliquée par la 

meilleure  accessibilité aux services sanitaires dans les régions urbaines par rapport aux zones 

rurales. 

Dans notre série, on n’a pas la prédominance d’une région par rapport aux autres 

régions. Donc aucune population n’offre un intérêt à y faire une étude génétique approfondie à 

la recherche d’un gène responsable.  

4. Consanguinité et pathologies associées4. Consanguinité et pathologies associées4. Consanguinité et pathologies associées4. Consanguinité et pathologies associées    : : : :     

La notion de consanguinité n’a pas été précisée dans notre série. 

La maladie de Hirschsprung apparaît comme isolée dans 70 % des cas. Une anomalie 

chromosomique est associée dans 12 % des cas, la trisomie 21 étant l’anomalie le plus souvent 

retrouvée (supérieure à 90 %). D’autres anomalies congénitales peuvent être également 

retrouvées dans 18 % des cas. Les anomalies décrites sont des malformations crâniofaciales 

(fentes labiopalatines), cardiaques, rénales (agénésies rénales) ou des membres. 

Le taux plus élevé d’anomalies associées dans les cas familiaux (39 % contre 21 %) 

suggère une répartition mendélienne [41]. De plus, cette maladie est aussi décrite dans un cadre 

syndromique : 

• Syndrome de Shah-Waardenburg [18,42] : comporte une surdité et des troubles 

pigmentaires (yeux, cheveux et peau) ; 

• Syndrome Yemenite associant surdité, troubles de la vision et hypopigmentation ; 

• Syndrome d’Ondine : caractérisé par une hypoventilation d’origine centrale et peut être 

parfois compliqué d’un neuroblastome. 

• Néoplasies endocriniennes multiples de type IIA : c’est une combinaison faite d’un 

carcinome médullaire de la thyroïde, d’un phéochromocytome et d’une hyperplasie 

parathyroïdienne[43] ; 

• Syndrome de Smith-Lemli-Opitz ; 
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• Dysplasie mésomélique type Werner

Dans notre série aucun 

Dans notre série, aucun cas de forme familiale n’a été retrouvé, peut être du fait de 

l’évolution mortelle de la maladie auparavant dans notre contexte, ainsi, la plupart de nos 

patients présentent une forme sporadique de la maladie de Hirschsprung

 

Figure Figure Figure Figure 24242424    : Comparaison des pathologies associées entre les séries: Comparaison des pathologies associées entre les séries: Comparaison des pathologies associées entre les séries: Comparaison des pathologies associées entre les séries

    

VI VI VI VI ––––    LES ASPECTS CLINIQUES :LES ASPECTS CLINIQUES :LES ASPECTS CLINIQUES :LES ASPECTS CLINIQUES :

La constipation chronique est le maitre symptôme de la maladie de Hirschprung à 

révélation tardive[4,5,44,45]. Elle a été retrouvée 

recours fréquent à des laxatifs et des lavements évac

d’émission méconiale chez 66,6%
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Dysplasie mésomélique type Werner. 

aucun cas ne présentait une pathologie associée. 

notre série, aucun cas de forme familiale n’a été retrouvé, peut être du fait de 

l’évolution mortelle de la maladie auparavant dans notre contexte, ainsi, la plupart de nos 

patients présentent une forme sporadique de la maladie de Hirschsprung.

: Comparaison des pathologies associées entre les séries: Comparaison des pathologies associées entre les séries: Comparaison des pathologies associées entre les séries: Comparaison des pathologies associées entre les séries    nationales et internationalesnationales et internationalesnationales et internationalesnationales et internationales

LES ASPECTS CLINIQUES :LES ASPECTS CLINIQUES :LES ASPECTS CLINIQUES :LES ASPECTS CLINIQUES :    

La constipation chronique est le maitre symptôme de la maladie de Hirschprung à 

. Elle a été retrouvée à l’interrogatoire chez tous nos patients

laxatifs et des lavements évacuateurs, associée à la notion de retard 

66,6% de nos patients, et des consultations itératives chez des 

CHU Rabat Hopital Oujda CHU Casa Japon Ikeda

 

notre série, aucun cas de forme familiale n’a été retrouvé, peut être du fait de 

l’évolution mortelle de la maladie auparavant dans notre contexte, ainsi, la plupart de nos 

. 

 

nationales et internationalesnationales et internationalesnationales et internationalesnationales et internationales    

La constipation chronique est le maitre symptôme de la maladie de Hirschprung à 

chez tous nos patients, avec 

, associée à la notion de retard 

de nos patients, et des consultations itératives chez des 

Japon Ikeda Engum
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médecins généralistes et des pédiatres ; ceci peut être expliqué par le retard diagnostic dû en 

grande partie à la sous estimation clinique de la constipation.  

Le tableau clinique général est représenté par des enfants constipés depuis la naissance 

sans encoprésie et pour lesquels les parents font régulièrement des manœuvres pour l’obtention 

des selles (thermomètre, lavements, massages abdominaux) avec de bons résultats (notamment 

en cas de forme courte), soit d’enfants dont la constipation opiniâtre mal gérée influence le 

développement avec un abdomen distendu de façon chronique, de véritables fécalomes 

palpables, un diaphragme surélevé par la distension abdominale et une dénutrition 

chronique[5,46] (forme historique que l’on voit malheureusement encore dans notre pays). 

De façon générale, pour le pédiatre qui suspecte une maladie de Hirschsprung devant 

une constipation sévère évoluant depuis au moins une année de vie, l’examen attentif de l’enfant 

doit s’accompagner de l’observation de sa courbe staturo-pondérale ; en effet, celle-ci reflète 

toujours un retentissement dans le cas d’une maladie de Hirschsprung[4,5]. Un retard staturo-

pondéral était retrouvé chez 33% des patients de notre série. 

La patiente la plus âgée de notre série (16 ans) accusait une constipation chronique 

depuis la naissance avec un retard d’émission méconiale de 4 jours et 3 autres patients de notre 

série ont étaient admis à des âges tardifs 7, 9 et 10 ans pour des syndromes occlusifs alors 

qu’ils rapportaient une symptomatologie évoquant la maladie d’Hirshprung depuis la naissance, 

ceci pour dire que le diagnostic de la maladie de Hirschprung est essentiellement clinique. Un 

interrogatoire détaillé avec un examen clinique minutieux évoquerait la maladie de Hirschprung 

et permettrait d’éviter une constipation sévère chez l’enfant avec altération de sa croissance 

staturo-pondérale et une dégradation de sa vie sociale[47]. 
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Figure 25Figure 25Figure 25Figure 25    : Maladie de Hirschsprung chez un enfant de 10 : Maladie de Hirschsprung chez un enfant de 10 : Maladie de Hirschsprung chez un enfant de 10 : Maladie de Hirschsprung chez un enfant de 10 ans ans ans ans présentant une constipationprésentant une constipationprésentant une constipationprésentant une constipation    

chronique, une chronique, une chronique, une chronique, une distension abdominale avec des anses visiblesdistension abdominale avec des anses visiblesdistension abdominale avec des anses visiblesdistension abdominale avec des anses visibles    [[[[5555]]]]    

 

La constipation peut être un symptôme isolé de la MH, accompagnant l’enfant depuis la 

naissance. D’où l’intérêt de penser toujours à éliminer une cause chirurgicale y compris une 

maladie de Hirschsprung, devant toute constipation chronique chez l’enfant avant de retenir le 

simple diagnostic de constipation fonctionnelle[4,5]. 

 

Tableau Tableau Tableau Tableau IIIIIIII: comparaison de la symptomatologie chez les patients à révélation tardive de MH: comparaison de la symptomatologie chez les patients à révélation tardive de MH: comparaison de la symptomatologie chez les patients à révélation tardive de MH: comparaison de la symptomatologie chez les patients à révélation tardive de MH    

Symptôme Symptôme Symptôme Symptôme         Notre sérieNotre sérieNotre sérieNotre série    CHU RabatCHU RabatCHU RabatCHU Rabat    CHU CasaCHU CasaCHU CasaCHU Casa    OujdaOujdaOujdaOujda    

Constipation chronique Constipation chronique Constipation chronique Constipation chronique        100%     82,3% 91% 100% 

REMREMREMREM       66,6%     23,5% 88% 75% 

Fécalome palpableFécalome palpableFécalome palpableFécalome palpable        22%      29,4% 45% 25% 



La maladie de Hirschsprung chez le grand enfant – à propos de 16 cas - 
 

 

-47- 

 

Alors que la majorité des cas publiés de maladie de Hirschsprung diagnostiqués 

tardivement sont admis pour des tableaux de constipation chronique, il existe d’autres cas 

admis pour des tableaux de complications chirurgicales aigues dont le volvulus du 

sigmoïde[48,49]. Dans une série de l’Afrique de Sud, la majorité des enfants (92,7%) étaient 

admis en complications aigues[25].dans notre série, la maladie de Hirschsprung était révélée 

dans 62,5% des cas par des complications. 

 

VII. LES ASPECTS VII. LES ASPECTS VII. LES ASPECTS VII. LES ASPECTS PARAPARAPARAPARA----CLINIQUESCLINIQUESCLINIQUESCLINIQUES    ::::    

1. L’abdomen sans préparation (ASP)1. L’abdomen sans préparation (ASP)1. L’abdomen sans préparation (ASP)1. L’abdomen sans préparation (ASP)    ::::    

L’imagerie chez le grand enfant comprend un cliché standard d’abdomen sans 

préparation (ASP) face et profil en position debout[5]. 

L’ASP retrouve la distension colique avec une absence d’aération rectale évocatrice du 

diagnostic. La dilatation peut remonter sur l’ensemble du grêle lorsque l’occlusion se complète 

et en absence de prise en charge. L’ASP peut aussi retrouver, au stade de complication, soit un 

pneumopéritoine[50], témoin d’une perforation le plus souvent diastasique du caecum, soit une 

pneumatose intestinale (liseré clair entre les parois digestives), voire à un stade plus avancé une 

pneumatose portale témoin d’une entérocolite aigue sévère. 

Les montées de sondes répétées, les massages abdominaux doivent améliorer les clichés 

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

dériver l’enfant[3,51]. 

Dans notre série, on note une fréquence importante des images radiologiques évoquant 

une complication représentées par des niveaux hydro-aériques (62,5%), ceci peut être expliqué 

par la révélation de la MH chez le grand enfant par des tableaux aigus d’entérocolite aigue ou 

d’occlusion intestinale. 

En plus de son apport dans le diagnostic d’une complication, l’ASP permet également, 

selon Pratap et al.[52], de prédire avec fiabilité la zone de transition en cas de lavement opaque 

non concluant, surtout dans les pays en voie de développement où les techniques 
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laparoscopiques ne sont pas toujours disponibles, afin de vérifier 

chirurgie. La zone de transition est identifiée à l’ASP en visualisant au dessus du bassin un arrêt 

brusque et effilé des gaz au niveau du colon gauche, et ce

Ainsi, sur les 24 patients chez qui la zone de transition était suspectée sur les données de l’ASP, 

22 cas (92%) avaient une parfaite corrélation avec le niveau aganglionnaire 

anatomopathologique. 

Dans notre contexte, l’ASP nous a permis de visualiser une disparité de calibre seulement 

chez un seul cas. Cependant il nous a été d’un grand apport dans le diagnostic d’occlusion 

intestinale et dans la recherche d’éventuelles complications.

Cette différence très marquée a

être expliquée par les critères d’exclusions utilisés lors de leur étude qui ont permis d’éliminer 

tous les patients consultant lors d’une complication ou ceux présentant des images  

hydro-aériques sur l’ASP. 

 

Figure 26 Figure 26 Figure 26 Figure 26 ::::    ASP d’un patient ASP d’un patient ASP d’un patient ASP d’un patient 

hydrohydrohydrohydro
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laparoscopiques ne sont pas toujours disponibles, afin de vérifier la zone 

chirurgie. La zone de transition est identifiée à l’ASP en visualisant au dessus du bassin un arrêt 

brusque et effilé des gaz au niveau du colon gauche, et ceci était possible chez 89% des patients. 

Ainsi, sur les 24 patients chez qui la zone de transition était suspectée sur les données de l’ASP, 

22 cas (92%) avaient une parfaite corrélation avec le niveau aganglionnaire 

e, l’ASP nous a permis de visualiser une disparité de calibre seulement 

chez un seul cas. Cependant il nous a été d’un grand apport dans le diagnostic d’occlusion 

intestinale et dans la recherche d’éventuelles complications. 

Cette différence très marquée avec l’étude indienne Pratap et al.[52

par les critères d’exclusions utilisés lors de leur étude qui ont permis d’éliminer 

tous les patients consultant lors d’une complication ou ceux présentant des images  

ASP d’un patient ASP d’un patient ASP d’un patient ASP d’un patient     de notre série de notre série de notre série de notre série âgé de 7ans montrant âgé de 7ans montrant âgé de 7ans montrant âgé de 7ans montrant 

hydrohydrohydrohydro----aériqueaériqueaériqueaériques avec dilatation colique impors avec dilatation colique impors avec dilatation colique impors avec dilatation colique importantetantetantetante

la zone de transition avant la 

chirurgie. La zone de transition est identifiée à l’ASP en visualisant au dessus du bassin un arrêt 

était possible chez 89% des patients. 

Ainsi, sur les 24 patients chez qui la zone de transition était suspectée sur les données de l’ASP, 

22 cas (92%) avaient une parfaite corrélation avec le niveau aganglionnaire 

e, l’ASP nous a permis de visualiser une disparité de calibre seulement 

chez un seul cas. Cependant il nous a été d’un grand apport dans le diagnostic d’occlusion 

52] (89% vs 6,25%) peut 

par les critères d’exclusions utilisés lors de leur étude qui ont permis d’éliminer 

tous les patients consultant lors d’une complication ou ceux présentant des images  de niveaux 

 

âgé de 7ans montrant âgé de 7ans montrant âgé de 7ans montrant âgé de 7ans montrant des niveaux des niveaux des niveaux des niveaux     

tantetantetantetante    
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Figure 27Figure 27Figure 27Figure 27::::    ASP de face ASP de face ASP de face ASP de face deboutdeboutdeboutdebout

hydrohydrohydrohydro----aériques aériques aériques aériques 

2. Lavement opaque2. Lavement opaque2. Lavement opaque2. Lavement opaque    ::::    

Le lavement opaque est un élément 

par Neuhauser [53] à la baryte et est beaucoup plus typique lorsqu’il est réalisé par celle

il est vrai que, pendant les premiers jours de vie, il est souvent fait par beaucoup d’équipes par 

des hydrosolubles (Gastrografine

la crainte d’une perforation ou la formation de «

donne pas de bons clichés informatifs. 

Il doit être parfaitement réalisé par des radiologues expérimentés

est réalisé par l’équipe chirurgicale.

dessus du canal anal et ne doit pas remonter trop haut afin de ne pas méconnaitre une forme 

très courte, un cliché en évacuation doit 

inonder d’emblée l’ensemble du colon. Normalement, le rectum est la partie la plus large de 
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deboutdeboutdeboutdebout    chez une fille chez une fille chez une fille chez une fille de notre série âgée dede notre série âgée dede notre série âgée dede notre série âgée de    14 ans 14 ans 14 ans 14 ans 

aériques aériques aériques aériques avec une surcharge stercorale diffuseavec une surcharge stercorale diffuseavec une surcharge stercorale diffuseavec une surcharge stercorale diffuse

    

Le lavement opaque est un élément diagnostique majeur ; il a été classiquement décrit 

à la baryte et est beaucoup plus typique lorsqu’il est réalisé par celle

pendant les premiers jours de vie, il est souvent fait par beaucoup d’équipes par 

des hydrosolubles (Gastrografine)[3], y compris notre équipe, même chez l

ou la formation de « Barythomes » difficiles à évacuer

donne pas de bons clichés informatifs.  

Il doit être parfaitement réalisé par des radiologues expérimentés

sé par l’équipe chirurgicale. La canule rectale doit simplement 

dessus du canal anal et ne doit pas remonter trop haut afin de ne pas méconnaitre une forme 

très courte, un cliché en évacuation doit  être pris. L’opacification doit 

inonder d’emblée l’ensemble du colon. Normalement, le rectum est la partie la plus large de 

    

14 ans 14 ans 14 ans 14 ans montrant des niveaux montrant des niveaux montrant des niveaux montrant des niveaux     

avec une surcharge stercorale diffuseavec une surcharge stercorale diffuseavec une surcharge stercorale diffuseavec une surcharge stercorale diffuse    

; il a été classiquement décrit 

à la baryte et est beaucoup plus typique lorsqu’il est réalisé par celle-ci, mais 

pendant les premiers jours de vie, il est souvent fait par beaucoup d’équipes par 

, y compris notre équipe, même chez le grand enfant, dans 

» difficiles à évacuer, ce qui ne 

Il doit être parfaitement réalisé par des radiologues expérimentés. Dans notre service, il 

La canule rectale doit simplement être placée juste au 

dessus du canal anal et ne doit pas remonter trop haut afin de ne pas méconnaitre une forme 

pris. L’opacification doit être progressive sans 

inonder d’emblée l’ensemble du colon. Normalement, le rectum est la partie la plus large de 
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l’intestin. Dans la maladie de Hirschsprung, le rectum apparaît petit, de taille identique au colon 

aganglionnaire. La forme classique recto-sigmoïdienne montre un rectum rigide de taille 

normale et un colon dilaté juste au-dessus de la boucle sigmoïdienne[3,54]. 

Cependant, quelque fois une zone très courte rectale peut être difficilement identifiable 

ou encore la forme pan-colique en montrant un colon sans aucune disparité de calibre. En effet, 

la forme pan-colique se manifeste comme une occlusion du grêle incomplète ; la rétention de 

baryte deux à trois jours après un lavement doit faire suggérer cette forme colique totale, ainsi 

l’accentuation voire la décompensation de l’occlusion après le lavement. Des angles splénique et 

hépatique coliques peu marqués (colon en « point d’interrogation ») doivent aussi faire évoquer 

la forme totale ou intermédiaire[3,55]. 

Rosenfield et al. [56], sur une série de 62 malades ont étudié la spécificité relative des 

signes radiologiques au lavement opaque au cours de la maladie de Hirschsprung, et ont conclu 

que le signe radiologique le plus fiable est la présence de disparité de calibre. 

Smith et Cass [57], en 1990 ont démontré que le lavement opaque précise uniquement 

dans 50% des cas et de façon approximative la zone de transition avec 24% de faux négatifs. 

Jamieson et al.[58], sont arrivés à une conclusion similaire après une revue comparative entre les 

clichés radiologiques des lavements opaques et les résultats anatomo-pathologiques de 32 

patients, avec un taux de concordance de 60%. Alors que ce taux diminue lorsque la zone de 

transition est plus haut située, ainsi seulement 25% des formes longues avaient une concordance 

radio-histologique. 

Dans notre série, la zone de transition a été visible chez 11 patients (69%) avec une 

concordance radio-histologique à 100% ; Dépassant ainsi, de loin les résultats obtenus par Smith 

et Cass [57] et ceux de l’étude de Jamieson et al.[58]. 

La forme recto-sigmoïdienne est la forme la plus fréquente dans la plupart des séries 

nationales et internationales, concordant ainsi avec ce qui a été retrouvé dans notre étude avec 

un taux de 69%.  
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FigureFigureFigureFigure    29 :29 :29 :29 :    Une opacification face Une opacification face Une opacification face Une opacification face 

sigmoïdienne à noter la sigmoïdienne à noter la sigmoïdienne à noter la sigmoïdienne à noter la 
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Cliché de profil Cliché de profil Cliché de profil Cliché de profil d’un lavement opaque d’un lavement opaque d’un lavement opaque d’un lavement opaque d’un enfant ded’un enfant ded’un enfant ded’un enfant de    notre série âgé denotre série âgé denotre série âgé denotre série âgé de

montrant montrant montrant montrant une une une une disparité de calibre rectodisparité de calibre rectodisparité de calibre rectodisparité de calibre recto----sigmoïdienne.sigmoïdienne.sigmoïdienne.sigmoïdienne.

    

Une opacification face Une opacification face Une opacification face Une opacification face d’un enfant de notre série d’un enfant de notre série d’un enfant de notre série d’un enfant de notre série avec disparité de calibravec disparité de calibravec disparité de calibravec disparité de calibr

sigmoïdienne à noter la sigmoïdienne à noter la sigmoïdienne à noter la sigmoïdienne à noter la dilatation monstrueuse du sigmoïde.dilatation monstrueuse du sigmoïde.dilatation monstrueuse du sigmoïde.dilatation monstrueuse du sigmoïde.

    

notre série âgé denotre série âgé denotre série âgé denotre série âgé de    7 ans 7 ans 7 ans 7 ans 

sigmoïdienne.sigmoïdienne.sigmoïdienne.sigmoïdienne.    

    

avec disparité de calibravec disparité de calibravec disparité de calibravec disparité de calibre rectoe rectoe rectoe recto----

dilatation monstrueuse du sigmoïde.dilatation monstrueuse du sigmoïde.dilatation monstrueuse du sigmoïde.dilatation monstrueuse du sigmoïde.    
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            3. La manométrie rectale3. La manométrie rectale3. La manométrie rectale3. La manométrie rectale    ::::    

Cet examen dynamique permet l’étude du réflexe recto-anal inhibiteur et de la 

compliance du rectum. Ce réflexe absent chez le nouveau-né, est retrouvé vers la deuxième ou 

la troisième semaine de vie. L’examen se fait sans anesthésie, en introduisant une sonde avec un 

ballonnet dans le rectum. Le gonflement du ballonnet entraine la distension du rectum, qui 

entraine immédiatement un relâchement du sphincter interne et une contraction du sphincter 

externe. Cette technique pourtant simple, nécessite un opérateur expérimenté et familiarisé avec 

la pédiatrie[3]. 

Dans la maladie de Hirschsprung, la distension rectale n’entraine aucun relâchement du 

sphincter interne et met en évidence une hypertonie[59].  

Cet examen essentiellement dynamique et fonctionnel est, cependant, très difficile à 

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

anciens prématurés en raison de l’immaturité physiologique du colon à ce stade et doit être 

confié à des spécialistes expérimentés. La spécificité de la manométrie rectale est de 95%, mais 

sa sensibilité n’est que de 25%, pouvant entrainer des faux négatifs[60].  

Si un RRAI présent élimine une maladie de Hirschsprung, son absence ne permet pas 

d’affirmer une aganglionose[61]. La manométrie anorectale permet de confirmer le diagnostic de 

MH devant l’absence de RRAI, tandis que la capacité rectale, la compliance rectale, les pressions 

anales de repos et de contraction volontaire sont normales.  

Actuellement, le recours à la recto-manométrie est plus facile au sein de notre service 

dès l’aménagement au sein de l’hôpital mère et enfant Mohammed VI (Décembre 2008) ; elle est 

utilisée à chaque fois où il y a un doute diagnostic. Sur les 16 patients de notre série, 44% en ont 

bénéficiée. 
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Figure 30Figure 30Figure 30Figure 30    : le réflexe : le réflexe : le réflexe : le réflexe anoanoanoano----rectal inhibiteur RRAIrectal inhibiteur RRAIrectal inhibiteur RRAIrectal inhibiteur RRAI    

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

un individu normal. 

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

                                            

4. Etu4. Etu4. Etu4. Etude histologiquede histologiquede histologiquede histologique    ::::    

L’étude histologique est le seul examen permettant de confirmer la maladie de 

Hirschsprung, c’est, en effet, l’absence de cellules ganglionnaires dans les plexus myentériques et 
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l’hyperplasie schwannienne qui l’accompagne qui vont affirmer la maladie. Ce sont Swenson et al. 

[62], qui ont introduit cette méthode diagnostique. 

Deux types de biopsie peuvent être réalisés. La biopsie rectale par aspiration grâce à la 

pince de Noblett [63] ; permet d’obtenir de la muqueuse et de la sous muqueuse, parfois de la 

musculeuse, et a l’avantage de ne pas nécessiter une anesthésie générale. Elle doit bien sûr  être  

faite suffisamment haut (2cm chez le nouveau-né et le nourrisson, 3cm chez l’enfant). Les 

complications sont rares [64] ; cependant des perforations et des hémorragies ont été décrites [3]. 

La biopsie chirurgicale permet d’obtenir la muqueuse, la sous-muqueuse et la musculeuse. 

Elle nécessite une anesthésie générale ou une rachianesthésie, si l’hémostase le permet. Celle-ci est 

réalisée si la biopsie à la pince de Noblett ne permet pas de conclure ou s’il existe un doute avec 

une pseudo-obstruction intestinale chronique, puisque la preuve de celle-ci ne peut être apportée 

que par la description d’une hypertrophie des filets nerveux dans la musculeuse. 

Une histologie conventionnelle est pratiquée, mais aussi une coloration spécifique 

enzymo-histochimique (acétylcholinestérase ou l’alphanaphtylestérase), qui permet de mettre en 

évidence l’hypertrophie des filets nerveux. Dans 90% des cas, le diagnostic peut être posé grâce à  

la biopsie par aspiration. Les échecs viennent souvent d’un prélèvement trop superficiel, d’un 

prélèvement fait en zone transitionnelle (trop près du canal anal), parfois de l’association d’une 

absence en immuno-histochimie d’hypertrophie schwannienne retrouvée avec une absence en 

histologie conventionnelle de cellules ganglionnaires témoignant le plus souvent d’une véritable 

maladie de Hirschsprung, mais dont l’hypertrophie schwannienne n’est pas encore effective le 

plus souvent parce qu’il s’agit d’un nouveau-né. C’est pourquoi ces biopsies doivent être confiées 

à des anatomopathologistes expérimentés à ces méthodes de prélèvement et de détection. 

Chez le grand enfant, la biopsie rectale constitue l’examen standard pour éliminer la MH 

devant une constipation chronique, en effet, Nicolas [65] , Griffiths [66] ; des études sur l’apport 

de la biopsie rectale dans la constipation chronique ; ont montré que la biopsie rectale ne doit 

pas être réalisée systématiquement mais en se basant sur un faisceau d’arguments évocateurs : 

(a) retard d’émission méconiale ; (b) épisodes itératifs d’occlusion intestinale basse d’étiologie 
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indéterminée ; (c) constipation chronique sévère ; (d) distension abdominale chronique ; (e) 

retard de croissance [67,68,69]. 

Dans notre contexte, le diagnostic de la maladie de Hirschsprung a été suspecté devant 

un faisceau d’arguments cliniques et radiologiques, sans la confirmation anatomo–pathologique, 

et ceci à défaut de matériel pour biopsie rectale. Cependant, le diagnostic était confirmé de 

façon rétrospective chez la totalité de nos patients ce qui témoigne de l’efficacité de notre 

démarche diagnostique. Nous souhaitons intégrer la biopsie rectale dans notre conduite 

diagnostique. 

 

5. Autres explorations5. Autres explorations5. Autres explorations5. Autres explorations    ::::    

La défecographie et l’écho endoscopie ano-rectale ont peu de place dans le diagnostic 

mais peuvent être utiles pour évaluer les résultats post opératoires. 

 

VIII LES FORMES CLVIII LES FORMES CLVIII LES FORMES CLVIII LES FORMES CLINIQUESINIQUESINIQUESINIQUES    ::::    

1. Les formes topographiques1. Les formes topographiques1. Les formes topographiques1. Les formes topographiques    ::::    

1.1. La forme ultra courte : 

C’est une forme où l’aganglionnie ne dépasse pas le rectum. Elle est rare mais fréquente 

dans les formes révélées tardivement et son existence reste discutée, car elle intéresse un 

segment où les cellules ganglionnaires sont normalement peu abondantes[70,71]. 

Elle se présente généralement sous un tableau bien toléré  de constipation chronique 

dans les premiers mois de vie. La bonne tolérance relative des patients provient souvent d’une 

zone aganglionnaire courte, inférieure à 10 centimètres et d’un colon d’amont gardant 

suffisamment de force propulsive pour contrer l’obstruction distale. Au fur et à mesure de 

l’évolution, le colon se distend et finit par ne plus pouvoir vaincre la résistance d’aval : le patient 

se présente alors en obstruction basse. 
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La forme ultra courte représente 1% de l’ensemble des formes de la maladie de 

Hirschsprung [3], dans notre étude, elle  a été retrouvée chez 4 de nos patients (25%). Ce 

résultat est surestimé car notre échantillon est formé uniquement du grand enfant. 

 

1.2. Les formes longues :    

Elles surviennent dans 10% des cas [3], et intéressent le colon gauche ou le colon 

transverse. Les signes sont habituellement les mêmes que dans la forme classique. 

Dans les formes coliques totales, la dilatation du colon n’est pas présente et les 

radiographies standards de départ peuvent être considérées comme normales[72,73]. C’est 

l’aggravation du tableau clinique qui fait évoquer ce diagnostic. 

La biopsie à la pince de Noblett peut ne pas trouver l’hypertrophie des filets nerveux 

(dans environ 50% des cas), et parfois, il faut savoir proposer une biopsie rectale profonde tout 

en demandant, dans ce cas précis, un examen extemporané afin de pouvoir au cours de la même 

anesthésie générale opérer l’enfant si la réponse anatomopathologique est en faveur d’une 

maladie de Hirschsprung, pour enlever l’appendice et y rechercher des cellules ganglionnaires. 

En l’absence de cellules ganglionnaires dans l’appendice, les biopsies se poursuivent, soit 

d’emblée sur un segment d’intestin grêle qui apparaît au-dessus dilaté soit, si aucune zone de 

disparité de calibre n’est visible, de 15cm en 15 cm à la recherche d’un territoire correctement 

innervé[74]. Si des cellules ganglionnaires sont retrouvées dans l’appendice, les biopsies 

coliques sont envoyées en redescendant vers le colon d’aval de 15 cm en 15 cm. Il est important 

dans tous les cas de s’assurer, au moment de la dérivation, qu’il ne s’agit pas à ce niveau d’une 

zone transitionnelle, mais que les cellules ganglionnaires soient présentes en grand nombre, 

garanties du bon fonctionnement ultérieur de l’iléostomie ou de la colostomie réalisée[3].   

Il convient de rappeler que lors de toute dérivation en urgence, que ce soit pour 

entérocolite aigue ou occlusion intestinale, un fragment d’iléostomie ou de colostomie doit être 

envoyé systématiquement en anatomopathologie [3]. 

Dans notre série, la forme longue a été notée chez un seul patient (6%).                                 
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2.2.2.2.    Les formes compliquéesLes formes compliquéesLes formes compliquéesLes formes compliquées    ::::    

2.1. L’entérocolite aigue : 

L’entérocolite est la complication la plus grave de la maladie de Hirschsprung et en est la 

principale cause de mortalité [75]. Cette association, décrite pour la première fois en 1956, a été 

caractérisée avec précision en 1962 par Bill et Chapman [76]. Leur série rapportait alors une 

incidence d’entérocolite dans la MH de 50% avec une mortalité de 30%. Depuis, la meilleure 

connaissance de cette maladie et sa prise en charge a permis de faire diminuer l’incidence de 

cette complication entre 17% et 38% selon les séries, avec une mortalité allant de 0 à 10% 

[76,77,78]. Les facteurs de risque de développer une entérocolite sont : 

 • Un retard diagnostique de la maladie de Hirschsprung supérieur à 2 semaines de vie 

[77,79,80]. 

 • L’association de la MH à une trisomie 21. Menezes et al. [79] ont rapporté une 

incidence d’entérocolite de 48% dans cette population contre 28,5% chez les autres enfants, ce 

qui a été confirmé par d’autres études[77,80]. 

 • Les formes étendues d’aganglionose [77,81,82]. Surana et al. [77], avaient observé     

38 % d’entérocolites dans les formes coliques totales contre 28% dans les formes recto-

sigmoïdiennes.  

On évoque l’entérocolite au cours d’une maladie de Hirschsprung devant l’association 

des signes cliniques suivants : diarrhée, distension abdominale (en particulier si l’abdomen est 

luisant), vomissements et fièvre. L’ASP met en évidence une pneumatose (mais ce signe est 

rarement observé). En présence de ces signes cliniques et radiologiques, il faut évoquer le 

diagnostic de MH car l’entérocolite est dans 5% des cas inaugurale de la maladie[76].  

Dans notre série, l’entérocolite a été révélatrice de la maladie chez 6 patients (37,5%), 

tous ces malades ont été pris en charge par hospitalisation en urgence avec lavements 

évacuateurs, une colostomie pour décharge rapide si nécessaire et tri antibiothérapie parentérale 

à base d’Amoxicilline-acide clavulanique, Aminoside et  Métronidazole. Aucun cas de décès n’a 
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été déploré, et l’évolution était favorable dans tous les cas grâce à la prise en charge rapide et 

efficace des patients. 

2.2. Les formes occlusives : 

L’occlusion intestinale constitue l’évolution naturelle de la maladie de Hirschsprung en 

l’absence de diagnostic et prise en charge précoces[5]. 

Deux étiologies principales de l’occlusion intestinale complète au décours de la maladie 

de Hirschsprung chez le grand enfant : 

• Un volvulus colique favorisé par la dilatation diastasique en amont secondaire à la 

maladie. 

• Sur Fécalome ; la principale cause du tableau occlusif dans notre série évoquée 

cliniquement devant la palpation des masses pelviennes dures et radiologiquement sur une 

surcharge stercorale du cadre colique. 

 

IX. IX. IX. IX. LES PATHOLOGIES ASSOCIEESLES PATHOLOGIES ASSOCIEESLES PATHOLOGIES ASSOCIEESLES PATHOLOGIES ASSOCIEES    [[[[83,84,85,86,8783,84,85,86,8783,84,85,86,8783,84,85,86,87]]]]::::    

La maladie de Hirschsprung est associée à d’autres anomalies dans 16,2% (5 à 30%) des 

cas sans différence significative de sexe ou de longueur du segment atteint. 

Cependant, dans l’association maladie de Hirschsprung et syndrome d’Ondine 

(hypoventilation centrale congénitale) avec ou sans neuroblastome associé, il existe une 

proportion plus élevée de filles et le segment atteint est plus long.  

La maladie de Hirschsprung s’associe à une trisomie 21 dans 1,5% à 14% des cas, à 

différents syndromes poly-malformatifs, et à des anomalies congénitales variées génito-

urinaires, squelettiques, nerveuses, digestives et cardiaques. 

Les principales anomalies digestives associées sont la malrotation intestinale, l’atrésie 

œsophagienne, la sténose pylorique, le diverticule de Meckel, l’atrésie colique ou iléale, 

l’imperforation anale. 
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La maladie de Hirschsprung, la malrotation et l’imperforation anale peuvent réaliser une 

triple association. L’ischémie a été incriminée dans la genèse de certaines associations (atrésie, 

malrotation compliquée de volvulus).  

Certaines associations (trisomie 21, atrésie, malrotation….) peuvent modifier la 

symptomatologie, retarder le diagnostic et le traitement de la maladie de Hirschsprung. 

Dans notre série, aucune pathologie associée n’a été décrite. 

 

                            XXXX----    LE DIAGNOSTIC DIFFERENTIELLE DIAGNOSTIC DIFFERENTIELLE DIAGNOSTIC DIFFERENTIELLE DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL    ::::    

Se fait avec toutes les étiologies de la constipation chronique chez l’enfant. 

• Les constipations secondaires (peuvent être confirmées par des examens orientés) 

[88,89] : 

− Hypothyroïdie ; 

− Mucoviscidose ; 

− Maladie cœliaque ; 

− Allergie aux protéines du lait de vache ; 

− Diabète insipide ; 

− Hypercalcémie ; 

− Maladie neurologique, déficience mentale, paralysie cérébrale, myéloméningocèle … 

− Anorexie mentale ; 

− Médicaments : épaississants, traitement martial, analgésiques, morphiniques, dérivés de 

l’atropine, vincristine, anticonvulsivants, antidépresseurs, codéine, antispasmodiques ; 

− Intoxication au plomb. 

 

• Les constipations liées à un obstacle anatomique : 

− malformations ano-rectales opérées ; 

− sténoses congénitales ou acquises. 

• Les anomalies fonctionnelles de la propulsion intestinale : 



La maladie de Hirschsprung chez le grand enfant – à propos de 16 cas - 
 

 

-60- 

 

-Pseudo obstruction intestinale chronique (POIC) [90] : affections rares liées à des 

anomalies d’innervation et de musculature du tube digestif d’étendue et donc de gravité 

variables. Les formes majeures réalisent une occlusion intestinale. Les formes mineures se 

révèlent par une constipation sévère avec des épisodes sub-occlusifs et pullulation intestinale. 

Le diagnostic repose sur des études de la motricité digestive et de biopsies profondes. Le 

traitement est médico-chirurgical avec un pronostic réservé. 

• Les constipations fonctionnelles : 

Ce type de constipation peut au début être : 

− Une constipation au lait de mère ; 

− Liée à une alimentation mal adaptée : excès de lait de vache, insuffisance de résidus, ou 

au contraire excès de fibres. 

− Mais le plus souvent il s’agit d’une constipation idiopathique, s’intégrant dans le cadre 

du syndrome de l’intestin irritable dénommé Troubles Fonctionnels Intestinaux [91], ce 

diagnostic suppose que toute cause organique digestive ou extradigestive soit écartée ce 

qui est le cas dans plus de 95% des cas. 

    

XIXIXIXI----    LES ASPECTS THERAPEUTIQUESLES ASPECTS THERAPEUTIQUESLES ASPECTS THERAPEUTIQUESLES ASPECTS THERAPEUTIQUES    ::::    

Le traitement de la maladie de Hirschsprung est un traitement chirurgical. En effet, la 

zone malade est enlevée et la continuité digestive rétablie dans le même temps. Les techniques 

chirurgicales pédiatriques ont considérablement évoluées les dix dernières années, notamment 

avec la laparoscopie mais surtout la colectomie par voie transanale, avec souvent une chirurgie 

définitive très tôt en période néonatale[3]. 

Cependant, l’enfant doit être préparée de façon adéquate avant toute intervention 

chirurgicale : 

 

1111----Prise en charge immédiatePrise en charge immédiatePrise en charge immédiatePrise en charge immédiate    ::::    
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Le grand enfant porteur d’une maladie de Hirschsprung est le plus souvent admis dans 

un tableau d’occlusion intestinale, de déshydratation et dénutrition aigues ou de septicémie 

nécessitant une prise en charge en milieu spécialisé de réanimation pédiatrique, avec mise en 

route d’un traitement adéquat basé sur un remplissage, une antibiothérapie adaptée, mise en 

place d’une sonde nasogastrique en cas d’obstruction intestinale, et une décompression colique 

à l’aide de touchers rectaux répétés, des lavements évacuateurs, et une colostomie urgente si 

nécessaire. 

En dehors de toute urgence médicale ou d’une urgence de dérivation, et une fois le 

diagnostic de la maladie de Hirschsprung est bien établi, une préparation préopératoire de 

l’enfant est préconisée en milieu hospitalier basée sur un régime sans résidu draconien et des 

lavements évacuateurs répétés, avec une réhabilitation alimentaire en cas de dénutrition sévère 

et correction d’une éventuelle anémie. 

 

                    1.1 Le nursing : 

Une fois le diagnostic est posé, des touchers rectaux répétés, des petits lavements au 

sérum physiologique, des massages abdominaux vont permettre de déballonner l’enfant en 

favorisant l’évacuation des selles. Certaines équipes préconisent des montées prudentes de 

sonde rectale, en sachant que le plus souvent la sonde, en butant au même endroit, fragilise la 

muqueuse à ce niveau et expose à la perforation ; ces montées de sonde doivent donc être 

confiées à des chirurgiens expérimentés et ne doivent pas être très souvent réalisées[3]. 

•  Technique : 

Il consiste à obtenir régulièrement l’évacuation du contenu colique par le passage 

régulier de sondes et l’administration de lavements évacuateurs. Les sondes utilisées doivent 

être de calibre suffisant (16 ou 18) et l’introduction doit permettre l’évacuation correcte du 

contenu intestinal : la longueur du segment aganglionnaire doit être préalablement évaluée de 

façon correcte, un repère sur la sonde évite une introduction insuffisante qui serait inefficace et 

également une pénétration excessive qui serait dangereuse. La manœuvre est répétée deux fois 
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par jour. Les lavements évacuateurs sont pratiqués avec des solutés isotoniques mêlés à de 

l’huile de paraffine en petite quantité facilitant l’élimination du contenu intestinal[92]. 

Ce traitement ne peut s’appliquer qu’aux formes non compliquées dont le segment 

aganglionnaire ne dépasse pas le haut de la boucle sigmoïdienne. Cette méthode même bien 

conduite n’est pas dénuée de complications[93].   

Le nursing est jugé efficace sur l’amélioration clinique  et radiologique. Si l’amélioration 

n’est pas notable dans les 48 heures ou devant l’apparition d’une fièvre ou d’un syndrome 

infectieux, il faut savoir rapidement réalisé une colostomie afin de ne pas exposer le patient à un 

risque d’entérocolite aigue[94]. 

 

      1.2 La colostomie : 

Plusieurs auteurs recommandent une colostomie préopératoire chez le grand enfant 

atteint de maladie de Hirschsprung pour décompression colique avant le traitement définitif pour 

plusieurs raisons [95,96,97]: 

-La dilatation colique importante du segment colique sain ; 

-Une forte incidence des sténoses et abcès anaux et des fuites anastomotiques en 

postopératoires; 

  -Le traumatisme psychologique des lavements évacuateurs chez le grand enfant,  

        ----Prévenir l’effet négatif sur la santé mentale de l’enfant d’une incontinence temporaire 

ou de souillures fréquentes en postopératoire. 

Toutefois, la colostomie peut être indiquée de nécessitée lors : 

 Des complications locales de MH : perforation, entérocolite aigue. 

 Des complications générales de MH : déshydration aigue, trouble métabolique… 

 Les échecs de nursing, ses difficultés ou ses insuffisances. 

Parfois, une iléostomie peut être une meilleure alternative en cas de perforation caecale, 

de forme colique totale ou chez le grand enfant avec un segment sain très dilaté avec risque 

majeur de prolapsus[98]. 
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a. Technique opératoire[[[[99]]]] : 

La colostomie est une opération complète permettant de faire le bilan des lésions et des 

prélèvements pour l’histologie et qui doit répondre aux règles fixées par Swenson: 

� Placée dans la zone d’innervation normale, et confirmée si possible par une biopsie 

extemporanée, pour être certain de ne pas être en zone intermédiaire, ce qui n’est pas toujours 

possible, l’essentiel étant d’avoir envoyé un fragment d’iléostomie ou de la colostomie en 

anatomopathologie pour que l’innervation myentérique soit vérifiée ; dans le même temps est 

aussi envoyée une biopsie rectale si cela n’est pas déjà été fait. 

� Munie d’un éperon suffisant pour réalisée une exclusion parfaite. 

� Réalisée sur un intestin décomprimé en amont pour éviter le risque d’éviscération péri 

colique ou de prolapsus. 

Après avoir repéré la région de la colostomie (en fonction de la forme anatomique et 

radiologique), on aborde par une incision type Mac Burney à gauche (pour les formes recto 

sigmoïdiennes) en réséquant une collerette cutanée, et une collerette d’aponévrose du grand 

oblique, ce dernier est repéré par des fils. Les fibres du petit oblique sont dissociées, on résèque 

une collerette de transverse et de péritoine, ces derniers sont également repérés par des fils. On 

extériorise le segment colique à colostomiser, après décollement, un lacs est passé sur le bord 

méso colique, on adosse par une série de points les deux séreuses coliques des deux pieds de 

l’anse sur quelques centimètres (RICKHAM) puis une série de fils fixe le plan péritoine et 

transverse, puis le plan de l’aponévrose du grand oblique, au pourtour de l’anse colique. Ces 

deux plans doivent être étanches pour éviter les éviscérations et doivent être séparés pour éviter 

les prolapsus. L’anse est alors partiellement intégrée, son sommet est ouvert d’emblée et fixé à 

la peau par une couronne de points. Le colon d’aval est évacué dans les jours et les semaines qui 

suivent la dérivation par des lavements. 

 

b. Siège de la colostomie[[[[92]]]] :   

Le siège et même le type de la colostomie est discuté, il dépend non seulement l’étendue 

de l’aganglionnie et du type de l’intervention définitive, mais également des habitudes du 
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chirurgien. Elle doit être impérativement faite en zone saine généralement sur le segment 

colique sus jacent à la zone intermédiaire : 

� Dans les formes habituelles recto sigmoïdiennes : la colostomie peut être réalisée sur la partie 

droite du colon transverse (de principe pour certains auteurs), elle est alors conservée lors du 

traitement définitif.  

� Dans les formes étendues de la maladie, une iléostomie peut être envisagée. 

� En urgence, elle est placée généralement au dessus de la zone dilatée pour être sûr  de 

colostomiser en zone fonctionnelle. 

 

c. Les complications [99] : 

Bien que la colostomie améliore le pronostic immédiat et diminue la morbidité de 

l’intervention radicale, elle reste grevée d’une certaine morbidité et mortalité non négligeables 

liées, à côté de l’état du malade et de la gravité de l’indication qui l’a imposée, à des 

complications locales lors de confection ou de sa fermeture : 

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

 L’insuffisance : par sténose de l’abouchement. 

 L’irritation des téguments : liée à la rapidité du transit, et à la composition du suc 

intestinal  riche en pepsine et en sels biliaires. 

 La rétraction de la colostomie : à éviter par la mise en place de baguette de verre à 

travers le méso colon, ou de lambeau cutané préalablement clivé. 

 Les complications proprement dites : 

� Le prolapsus muqueux : le plus fréquent, il est dû à : 

� La rapidité de transit, 

� Ecart important entre les pieds de l’anse colique. 

� Eversion muqueuse excessive 

� Hypertension abdominale 

� Syndrome de fuite liquidienne avec déshydratation aigue. 
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� Les éviscérations postopératoires : surtout le fait des colostomies d’urgence. 

� La fermeture de colostomie est équivalente à une suture digestive avec risque de 

lâchage, de sténose, de péritonite, et d’occlusions postopératoires, et à long terme 

risque d’occlusion sur brides et cicatrices bourgeonnantes. 

Dans notre série, le taux de réalisation de colostomie est bas (25%), indiquée  devant des 

tableaux aigus d’occlusions intestinales et d’entérocolites aigues ne répondant pas au nursing.  

             Le but doit rester toujours de réduire la dilatation colique avant la chirurgie définitive. 

Les différentes alternatives : traitement laxatif prolongé, lavements évacuateurs, colostomie ou 

iléostomie, devraient être discutées individuellement, et l’enfant ainsi que ses parents devraient 

être impliqués dans la décision préopératoire[100]. 

 

1.3 La préparation préopératoire : 

Elle doit être minutieuse pour que le colon soit aussi propre que possible imposant une 

hospitalisation avant l’intervention chirurgicale. 

La durée optimale de la préparation préopératoire est jusqu’ à présent imprécise; 

toutefois, une longue durée de préparation permet une réduction marquée du diamètre du colon 

sigmoïde et par conséquent de la fréquence des complications postopératoires  [5]. 

Chez les enfants colostomisés, il est impératif de procéder pendant trois jours à des 

irrigations qui sont faites par les orifices proximal et distal de la colostomie ainsi que par l’anus. 

Pour l’enfant non dérivé, il est souvent nécessaire de procéder à une évacuation des fécalomes 

par des lavements huilés. 

La préparation colique par des antibiotiques n’est pas obligatoire, en revanche une 

antibiothérapie systémique prophylactique est utile en préopératoire. 

Dans les 12 heures, aucun lavement n’est administré de façon que le contenu intestinal 

soit aussi sec que possible. 

 

2222----    La prise en charge chirurgicale définitiveLa prise en charge chirurgicale définitiveLa prise en charge chirurgicale définitiveLa prise en charge chirurgicale définitive    ::::    
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Le traitement définitif de la maladie de Hirschsprung est un traitement chirurgical[3]. Les 

objectifs du traitement chirurgical de la maladie de Hirschprung sont : 

 Résection de la totalité du segment colique aganglionnaire. 

 Abaissement du segment colique sain normalement vascularisé, innervé et sans tension. 

 Respect de l’appareil sphinctérien et de l’innervation génito-urinaire. 

Initialement, cette chirurgie était envisagée après une colostomie ; elle est depuis 

quelques années pratiquée avant trois mois de vie ; ce sont SO et al [101] qui, les  premiers, ont 

proposés un traitement radical en un temps ; rapidement, d’autres équipes ont suivi[102,103]. 

Actuellement, nous proposons de plus en plus une chirurgie néonatale permettant de mettre à 

l’abri le nourrisson de l’entérocolite, ou après quelques jours ou semaines de nursing, en 

sachant que ce nursing n’est pas sans risque. Cette chirurgie peut être réalisée tardivement en 

cas d’enfant dérivé en zone saine et en nutrition entérale complète. Cela concerne tout 

particulièrement les formes longues que certains opèrent vers l’âge d’un an, mais que d’autres 

préconisent d’opérer de plus en plus tôt[104]. 

Chez le grand enfant, le diagnostic retardé de la maladie et la nécessité d’une préparation 

préopératoire massive exposent à un retard du traitement chirurgical définitif[5]. 

 

2.1-Délai entre le diagnostic et le traitement radical : 

Actuellement, on vise à être curatif en un seul temps et surtout le plus possible en 

partant du principe « Plus la maladie est traitée tôt et complètement, meilleur sera le résultat 

fonctionnel » et donc on abandonne de plus en plus l’acte chirurgical en deux temps. Au cours 

des 10 à 15 dernières années, les opérations en un seul temps sont devenues de plus en plus 

populaires et beaucoup d’études ont documenté l’innocuité de cette approche ainsi que ses 

avantages[104].  

   Dans notre série, 11 patients (74%)  ont été opérés en un seul temps après une durée 

moyenne de préparation de 3 mois, cela montre la tendance de notre équipe à suivre l’actualité 

chirurgicale et de profiter des avantages de cette méthode et d’éviter la morbidité des 

colostomies chez les enfants. 
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2.2- Les techniques chirurgicales : 

Différentes techniques chirurgicales étaient conçues pour le traitement définitif de la 

maladie de Hirschsprung ; mais les plus réalisées actuellement sont les techniques Swenson, 

Duhamel, et les procédures Soave (Figure 31). 

 

Figure 31Figure 31Figure 31Figure 31    : Les principales techniques opératoires de la MH: Les principales techniques opératoires de la MH: Les principales techniques opératoires de la MH: Les principales techniques opératoires de la MH    

A : technique de Soave ; B : technique de Swenson ; C : technique de Duhamel 

Bien qu’il y a eu de nombreuses séries publiées comparant ces techniques, aucune n’a été 

contrôlée ou prospective, donc il est difficile de déterminer s'il ya des avantages significatifs 

d’une technique par rapport à l’autre. 

 

a-Technique de Swenson (abaissement colo-anal) [[[[105,106]]]]: 

C’est la première procédure décrite et représente une révolution dans la gestion de cette 

maladie. L'opération est une résection antérieure basse du rectum avec une anastomose bout-à-

bout effectuée par un prolapsus du rectum et tirée à travers l'intestin à l'extérieur de l'anus. 

Plusieurs publications ont documenté d'excellents résultats de cette approche. 

          Elle consiste à faire une anastomose colo anale directe. C’est une voie abdomino-

transanale nécessitant deux champs opératoires distincts et deux équipes chirurgicales. Le 
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malade est placé en décubitus dorsal, les membres inférieurs en légères flexion et abduction, le 

siège légèrement surélevé par un billot, une dilatation anale préopératoire est indispensable. 

  

 

 

FigureFigureFigureFigure    32323232    : Technique de Swenson: Technique de Swenson: Technique de Swenson: Technique de Swenson    

A : La dissection se fait de haut en bas et circulairement strictement au contact de la paroi 

rectale, et elle est menée au delà du releveur, le doigt pelvien et le doigt périnéal doivent être 

presque en contact. Il faut alors libérer le segment sain et son arcade nourricière. La zone de 

transition est repérée par l’aspect macroscopique ou par biopsie extemporanée. 
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B : A l’aide d’une pince intra-anale, le rectum est éversé et extériorisé. On lui imprime une 

incision oblique à 0,5 cm de la ligne muco-cutanée en arrière et à 2 cm en amont. 

C : Le colon sain est descendu à travers la section rectale en évitant toute torsion ou traction 

excessive. 

D : L’anastomose classiquement est conduite en deux plans séro-musculaire et muco-muqueux, 

puis elle est intégrée dans le pelvis à travers l’anus. 

 

 Enfin on procède à une péritonisation et fermeture plan par plan de la paroi abdominale 

avec mise en place d’une sonde trans-anastomotique pendant huit jours et d’une sonde 

gastrique jusqu’à reprise de transit. 

 Le principal inconvénient de cette méthode est la dissection de l’ampoule rectale, 

pouvant laisser une incontinence anale et urinaire. 

 

b-Technique de Duhamel [[[[107,108]]]](abaissement rétro-rectal transanal): 

Duhamel en 1956, décrit une technique dans laquelle le rectum natif est laissé en place, 

et le côlon normalement innervé est porté derrière le rectum dans l’espace pré sacré. Une 

anastomose termino-latérale est alors effectuée, et les deux lumières sont assemblées. 

Initialement cela a été accompli en plaçant plusieurs pinces, mais ces dernières années, la 

plupart des chirurgiens utilisent une agrafeuse linéaire GIA pour atteindre cet objectif. Cette 

technique était à l'origine, décrite comme une alternative à la procédure Swenson, minimisant 

ainsi la dissection pelvienne et maintenant  l'intégrité de la paroi rectale antérieure. 

Les modifications de la procédure initiale ont mis l'accent sur l'élimination de l'éperon du 

rectum qui peut souvent causer des difficultés avec des risques d’obstruction et de stase 

stercorale. 

La procédure Duhamel a également été largement utilisée dans le monde, et d'excellents 

résultats à long terme ont été reportés. 
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Figure 33:Technique de Duhamel avec ses modificationsFigure 33:Technique de Duhamel avec ses modificationsFigure 33:Technique de Duhamel avec ses modificationsFigure 33:Technique de Duhamel avec ses modifications    
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c. Technique de Soave[[[[109]]]](abaissement extra-muqueux endorectal) : 

La procédure de Soave ou l’abaissement endorectal a été réalisée en 1960 par Franco 

Soave. Cette opération a été conçue pour éviter toute atteinte des vaisseaux et des nerfs pelviens 

et protéger le sphincter interne ; qui sont tous théoriquement à risque au cours des procédures 

de Swenson et Duhamel. L’opération consiste en une proctectomie muqueuse avec la 

préservation de la manchette musculaire du rectum, et le côlon normalement innervé est tiré à 

travers la manchette musculaire et anastomosé juste au-dessus de la ligne pectinée. 

Elle combine un temps abdominal et un temps périnéal. Au temps abdominal, la 

musculeuse rectale est incisée circulairement puis, le fourreau muqueux est disséqué de haut en 

bas jusqu’à la ligne pectinée. Au temps périnéal, après avoir libérer le colon sain et son pédicule, 

on attire le cylindre muqueux par l’anus et on abaisse le colon à travers le fourreau musculaire. 

Le temps abdominal est complété par la repéritonisation, la fermeture du cylindre musculaire sur 

le colon et la fermeture pariétale sur drain de Penrose. Le temps périnéal est complété par la 

suture du cylindre anal extériorisé avec le colon abaissé. Au dixième jour, il ya eu accolement 

spontané et on pratique la résection de l’excès du colon et l’anastomose coloanale muco-

muqueuse. Boley propose d’effectuer cette anastomose durant l’abaissement transanal. 

 

d. Abaissement transanal endorectal[[[[110,111]]]] : 

Il a été décrit initialement par De la Tore en 1998 et Langer en 1999, il représente une 

amélioration de l’opération de Georgeson en éliminant l’étape de dissection laparoscopique du 

rectum. 
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FigureFigureFigureFigure    34343434    ::::    DDDDifférentes étapeifférentes étapeifférentes étapeifférentes étapessss    de l’abaissement transanalde l’abaissement transanalde l’abaissement transanalde l’abaissement transanal    

    

La position la plus recommandée est la position du décubitus dorsal membres inférieurs 

pendants, afin de mieux exposer le plancher pelvien et pour une meilleure vision sur le cylindre 

musculaire.  

Après une bonne dilatation, on étire la jonction cutanéo-muqueuse anale pour exposer le 

plus possible la muqueuse endo-anale et sur cette dernière on fait une incision circonférentielle. 
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Après incision muqueuse circonférentielle de 2mm au dessus de la ligne pectinée, un 

cylindre muqueux est disséqué sur 6cm de haut. A ce niveau, la musculeuse rectale est incisée 

circonférentiellement, et on poursuit la dissection vers le haut au ras de la paroi rectale. 

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

transition. Une biopsie extemporanée à ce niveau permet de vérifier la présence de cellules 

ganglionnaires. Une myotomie postérieure verticale est réalisée sur toute la hauteur du manchon 

musculaire laissé en place, afin d’éviter l’étranglement du colon abaissé par le cylindre 

musculaire laissé en place. Après résection de la zone aganglionnaire, le colon sain est 

anastomosé à la ligne pectinée. 

  L’approche transanale peut également être utilisée même chez un patient porteur d’une 

colostomie préexistante, la stomie permet de faciliter la dissection déjà démarrée par voie 

transanale de plus la partie de l’intestin colostomisée à la paroi est celle qui sera anastomosée à 

l’anus. 

Cette méthode offre un taux très faible de complications, requiert un minimum 

d’analgésie, une alimentation et une décharge précoces. 
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FigFigFigFigure 35ure 35ure 35ure 35: : : : Une pièce opératoire Une pièce opératoire Une pièce opératoire Une pièce opératoire     de notre série avec de notre série avec de notre série avec de notre série avec en haut en haut en haut en haut le le le le siège de la biopsie extemporanée siège de la biopsie extemporanée siège de la biopsie extemporanée siège de la biopsie extemporanée     

et en bas la disparité de calibre manifesteet en bas la disparité de calibre manifesteet en bas la disparité de calibre manifesteet en bas la disparité de calibre manifeste 
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Figure 36Figure 36Figure 36Figure 36    : Une disparité de calibre recto sigmoïdienne manifeste : Une disparité de calibre recto sigmoïdienne manifeste : Une disparité de calibre recto sigmoïdienne manifeste : Une disparité de calibre recto sigmoïdienne manifeste     

sur une pièce opératoire d’une fille de 16 anssur une pièce opératoire d’une fille de 16 anssur une pièce opératoire d’une fille de 16 anssur une pièce opératoire d’une fille de 16 ans    de notre sériede notre sériede notre sériede notre série        
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e. Les méthodes laparoscopiques [[[[112,113]]]]: 

L’utilisation de la cœlioscopie a débuté en 1993. Celle-ci permettait la dissection du 

colon aganglionnaire avec trois trocarts. Georeson et al ont montré la faisabilité de l’abaissement 

par cœlioscopie même en période néonatale, avec ou sans colostomie initiale, l’anastomose 

colorectale pouvant se faire selon les différentes techniques habituellement utilisées, à savoir 

celles de Swenson, de Duhamel ou de Soave. 

Certes la laparoscopie présente plusieurs avantages par rapport à la chirurgie classique 

(la réduction du temps d’hospitalisation, la reprise de transit plus rapide, les brides 

postopératoires moins importantes, esthétique…), mais en contre partie elle présente des 

inconvénients (risque de lésions viscérales ou vasculaires…). Ces accidents peuvent être bien 

évités par une bonne pose d’indications, une meilleure connaissance des limites du matériel 

laparoscopique et surtout une grande expérience du chirurgien. Toutes les interventions citées 

auparavant peuvent être réalisées ou aidées par cœlioscopie.  

La technique transanale est celle réalisée dans notre service. Les résultats à court terme 

encouragent l’utilisation de cette technique mini-invasive[114]. Il faut suivre ces patients pour 

évaluer les résultats à long terme. Par voie transanale, le risque d’occlusion sur brides et la 

rançon cicatricielle sont diminuées au plus bas. Le respect des structures péri rectales nerveuses, 

urinaires, et déférentielles est maximum si l’on observe le bon plan de dissection. Le recours à 

un abord coelioscopique complémentaire est possible si le segment aganglionnaire s’étend au 

delà des possibilités de la technique transanale. Il est établi que l’utilisation des techniques 

mini-invasives diminue le coût du traitement, compte tenu des durées d’hospitalisation moins 

longues[115] ; ce coût est encore nettement abaissé par la voie transanale exclusive du fait 

d’une instrumentation très simple. 

La durée de l’abaissement transanal est plus longue chez le grand enfant, en rapport avec 

une dissection sous muqueuse plus difficile due au développement du système vasculaire 

mésentérique, la fréquence des épisodes d’entérocolites préopératoires et l’importance de la 

dilatation et de l’hypertrophie colique[4,5]. 
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Par ailleurs, l’extension proximale de la zone aganglionnaire, en amont du colon 

sigmoïde, constitue l’une des principales limites du traitement en un seul temps par voie 

transanale. Pour des formes plus étendues de la maladie  de Hirschsprung, une conversion 

laparotomique ou laparoscopique s’impose. 

Dans notre série, le temps opératoire moyen est de 90 minutes. 

Notre équipe a eu recours dans 2 cas seulement (13%) à une voie combinée avec 

laparotomie, à défaut de cœlioscopie devant des formes anatomiques étendues.  

 

XIIXIIXIIXII----    EVOLUTION, COPLICATION ET MORTALITEEVOLUTION, COPLICATION ET MORTALITEEVOLUTION, COPLICATION ET MORTALITEEVOLUTION, COPLICATION ET MORTALITE    ::::    

1. Complications per opératoires et postopératoires précoces1. Complications per opératoires et postopératoires précoces1. Complications per opératoires et postopératoires précoces1. Complications per opératoires et postopératoires précoces    ::::    

Les complications de la chirurgie de la maladie de Hirschsprung comprennent le groupe 

général des complications de toute opération abdominale, y compris un saignement, une 

infection, une perforation des organes voisins, et les risques de l'anesthésie.    

Les enfants qui ont bénéficié d’une colostomie préliminaire peuvent souffrir de 

complications spécifiques de colostomie, y compris une sténose, une  rétraction, un prolapsus, 

et une infection de la paroi[116].  

Les complications anastomotiques, bien que rares, peuvent être rencontrées après l'une 

des procédures d’abaissement. Les fuites anastomotiques se produisent rarement et peuvent être 

évitées par un respect de la vascularisation sanguine lors de l’abaissement transanal et une 

réduction de la tension sur l’anastomose. Bien qu'il n’y ait pas d’études prospectives, l'incidence 

des épisodes de fuites anastomotiques en série d’abaissement transanal et laparoscopique 

semble être plus faible que celle rapportée dans la littérature ancienne de l'abaissement 

laparotomique.  

La sténose et la rétraction anales postopératoires peuvent également se produire à la 

suite d'une mauvaise irrigation sanguine et de la tension. Bien que n'ayant jamais été étudiée 

prospectivement, la sténose anastomotique est généralement décrite comme moins fréquente à 
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la procédure de Duhamel et chez les patients subissant un abaissement transanal en un seul 

temps. 

Dans notre série, on note 2 cas de sténose anale traités par des dilatations anales 

répétitives à partir de la troisième semaine du postopératoire. 

                                                                    

2. Complications à long terme2. Complications à long terme2. Complications à long terme2. Complications à long terme    ::::    

Les complications à long terme chez les enfants atteints de la maladie de Hirschsprung 

comprennent les symptômes persistants d'obstruction, l'incontinence, et l'entérocolite. Un seul 

enfant peut avoir une combinaison de plusieurs complications.  

L'incidence de ces problèmes varie dans la littérature, mais va jusqu'à 50%   dans certaines 

séries. Des publications plus récentes rapportent un nombre plus élevé, probablement grâce à une 

plus grande reconnaissance de ces complications. 

Tableau Tableau Tableau Tableau IIIIIIIIIIII    : Les causes potentielles des complications tardives de la maladie de Hirschsprung: Les causes potentielles des complications tardives de la maladie de Hirschsprung: Les causes potentielles des complications tardives de la maladie de Hirschsprung: Les causes potentielles des complications tardives de la maladie de Hirschsprung 

 

----Les symptômes persistants d’obstruction : 

� Obstruction mécanique 

� Aganglionnie persistante ou acquise 

� Troubles de la motilité colique 

� Hypertonie du sphincter interne 

� Comportement de rétention des selles  

----L’incontinence : 

� Fonction anormale du sphincter  

� Incontinence de « débordement » en raison de la constipation 

----L’entérocolite : 

� Obstruction intestinale 

� Prédisposition génétique et immunologique 

� Une mucine anormale  

Le dépistage de ces complications repose sur une suivi continu des malades en 

postopératoire de façon hebdomadaire au début puis de façon mensuelle en se basant sur un 

interrogatoire détaillé et un examen clinique minutieux (Tableau 4). 
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Tableau Tableau Tableau Tableau VIVIVIVI    : Evalu: Evalu: Evalu: Evaluation quantitative des résultats fonctation quantitative des résultats fonctation quantitative des résultats fonctation quantitative des résultats fonctionnels à long terme après la  ionnels à long terme après la  ionnels à long terme après la  ionnels à long terme après la  chirurgie chirurgie chirurgie chirurgie 

de la maladie de Hirschsprungde la maladie de Hirschsprungde la maladie de Hirschsprungde la maladie de Hirschsprung    

    
----Exonération :           -une fois par jour ou plus                  1 

                                 -trois fois par semaine ou plus         0,5 

                                 -moins de trois fois par semaine        0 

----Distension abdominale :        - jamais                               1 

                                               - occasionnellement           0,5 

                                               - quotidiennement               0 

----Souillures (soilling) :    -Jamais                                          1 

                                     -moins de trois fois par semaine  0,5 

                                     -trois fois par semaine ou plus      0 

----Incontinence :             -jamais                                          1 

                                    -occasionnelle/quotidienne            0 

Cette évaluation n’est pas valide pour les enfants moins de 5 ans. 

Bonne : 4-5 points ; Acceptable : 2-3,5 points ; Mauvaise : 0-1,5 points 

 

2.1- L’entérocolite aigue [[[[75,76,77,78,117,118,119]]]]: 

L’entérocolite peut être un élément révélateur de la maladie de Hirschsprung. Cependant, il 

peut également se produire en post opératoire. 

Bien que les caractéristiques cliniques de l'entérocolite sont généralement : une fièvre, une 

distension abdominale et des diarrhées, une définition précise n'a pas été développée. Il y a donc 

de grandes variations dans l'incidence de ce problème en postopératoire, avec des estimations 

allant de 17%  à 50%. 

L’entérocolite semble aussi être plus fréquente chez les enfants avec une forme longue de 

la maladie, ceux avec trisomie 21, et en cas de retard diagnostic. 

Elle est la cause la plus fréquente de décès chez les enfants atteints de maladie de 

Hirschsprung et peut survenir après l'opération, même chez les enfants qui ne l'avaient pas 

développée en préopératoire.  
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Le traitement de l’entérocolite postopératoire est largement symptomatique, et implique 

un drainage nasogastrique, un remplissage intraveineux, des antibiotiques à large spectre, et la 

décompression du rectum et du côlon à l'aide de lavements rectaux.  

La minimisation du risque d'entérocolite peut être accompli en utilisant des mesures 

préventives pré et post opératoires telles que des lavements évacuateurs biquotidiens avec une 

antibiothérapie prophylactique précédant l’acte chirurgical, des dilatations anales répétées avec la 

prescription des probiotiques (Lactobacillus, Bifidobacterium, Saccharomyces, et les espèces 

Streptococcus) en postopératoire. 

Il est extrêmement important que le chirurgien éduque la famille sur le risque de cette 

complication et exige un retour immédiat à l'hôpital si l'enfant développe un des symptômes 

décrits.         

 

2.2- Les symptômes obstructifs persistants : 

           Les symptômes obstructifs peuvent prendre la forme d'une distension abdominale, des 

ballonnements, des vomissements, ou une constipation sévère. Dans certains cas, l'enfant aura 

une bonne réponse à la chirurgie et ensuite développera ces symptômes tardivement, et dans 

d'autres cas, l'enfant ne peut avoir aucune amélioration postopératoire. 

           Les 5 principales causes des symptômes obstructifs persistants suite à un abaissement 

anal sont répertoriées dans le tableau III sus jacent. 

                        ----    L’oL’oL’oL’obstruction mécaniquebstruction mécaniquebstruction mécaniquebstruction mécanique    : Elle peut être le résultat d’un rétrécissement ou un 

éperon aganglionnaire conservé d'une procédure de Duhamel, qui peuvent se remplir de selles et 

entraver la continuité de l'intestin[107]. La procédure Duhamel peut aussi être compliquée par un 

coude au sommet de l’anastomose, ce qui conduit à l'obstruction. Ces complications peuvent 

être identifiées en utilisant le toucher rectal simple et un lavement baryté. 

 Bien que certaines restrictions puissent être gérées à l'aide de dilatations répétées, 

beaucoup exigent la révision de la procédure de Duhamel, les éperons peuvent être réséqués par 

le haut ou gérés par l'extension de la ligne de base par le dessous, avec ou sans visualisation 

laparoscopique. 
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                    ----L’aL’aL’aL’aganganganganglionose persistante ou acquiseglionose persistante ou acquiseglionose persistante ou acquiseglionose persistante ou acquise    ::::    Bien que rare, certains enfants peuvent avoir 

une aganglionose persistante. Cela peut être dû à une erreur du pathologiste ou une anastomose 

en zone de transition[120,121].Dans ce cas, il est impératif d'effectuer une biopsie rectale afin de 

rechercher des cellules ganglionnaires normales présentes, et s'elles sont absentes, la plupart 

des enfants devraient subir une reprise chirurgicale[122,123]. 

                ----Les troubles de la motilité intestinaleLes troubles de la motilité intestinaleLes troubles de la motilité intestinaleLes troubles de la motilité intestinale    :::: Il est bien connu que les enfants porteurs de la 

maladie de Hirschsprung peuvent avoir des troubles de la motilité associés. Ces troubles peuvent 

être focaux (impliquant généralement le côlon gauche) ou diffus. Dans certains cas, ces 

anomalies peuvent être associées à des anomalies histologiques telles que les dysplasies 

neuronales intestinales[124]. 

             Chez les enfants présentant des symptômes obstructifs persistants, et après avoir 

éliminer  une obstruction mécanique et effectuer une biopsie rectale pour s’assurer de la 

présence des cellules ganglionnaires, des enquêtes pour les troubles de la motilité devrait être 

entreprises [125]. Cela peut inclure une manométrie colique, et des biopsies laparoscopiques à la 

recherche d’une dysplasie neuronale intestinale[126]. Si une anomalie focale se trouve, il faut 

reconsidérer une reprise chirurgicale, Si l'anomalie est diffuse, le traitement approprié est 

l'utilisation d'agents prokinétiques de motilité. 

                ----L’hypertonie du sphincter interneL’hypertonie du sphincter interneL’hypertonie du sphincter interneL’hypertonie du sphincter interne    : : : : réfère à la non relaxation du sphincter anal interne 

qui est présente chez tous les enfants atteints de maladie de Hirschsprung parce qu'ils n'ont pas 

un réflexe recto-anal inhibiteur normal. Cependant, chez certains enfants, il peut entraîner la 

persistance des symptômes obstructifs. Traditionnellement, le traitement pour cette condition 

était une sphinctérotomie ou myectomie interne, qui est toujours recommandée par de 

nombreux chirurgiens[127]. Autres auteurs ont suggéré l'utilisation des injections intra 

sphinctériennes de la toxine botulinique ou l'application de la pâte de nitroglycérine[128], 

permettant de détendre le sphincter de façon réversible. L'avantage de ces  dernières approches 

est qu'elles ne donnent lieu à aucun dommage permanent au sphincter, et dans la plupart des 
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cas, les symptômes obstructifs des hypertonies du sphincter interne ont tendance à disparaître 

spontanément au fil du temps[129]. 

                    ----Le mégacôlon fonctionnelLe mégacôlon fonctionnelLe mégacôlon fonctionnelLe mégacôlon fonctionnel    ::::    Il reste un groupe d'enfants qui n'ont aucune cause 

identifiable pour leurs symptômes obstructifs et qui ne répondent pas aux méthodes de 

relaxation médicale ou chirurgicale du sphincter. La plupart de ces enfants souffrent  d’un  

comportement de rétention des selles et sont mieux traités à l'aide d'un traitement long fait de 

laxatifs, de lavements, et de rééducation intestinale, y compris le soutien pour l'enfant et sa 

famille[130].    

 Un algorithme pour l'enquête diagnostique et la prise en charge de l'enfant présentant 

des symptômes d'obstruction persistants est représenté sur la figure 37. 

 

FigureFigureFigureFigure    37373737    : Algorithme de diagnostic et prise en charge: Algorithme de diagnostic et prise en charge: Algorithme de diagnostic et prise en charge: Algorithme de diagnostic et prise en charge    

des symptômes obstructifs persistantsdes symptômes obstructifs persistantsdes symptômes obstructifs persistantsdes symptômes obstructifs persistants    [[[[123123123123]]]]    
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                   2.3 L’incontinence : 

Il y a deux causes principales pour un enfant d'être incontinent après un abaissement 

anal: une fonction anormale du sphincter, une incontinence de « débordement » en raison de la 

constipation. 

La fonction anormale du sphincter peut être due à une atteinte du sphincter pendant 

l’acte chirurgical ou à une myectomie ou sphinctérotomie précédentes. Plusieurs techniques 

existent pour identifier ce genre d’atteinte, y compris la manométrie anorectale[131]. 

La sensation anormale peut prendre la forme soit d'un manque de sensation de rectum 

plein (qui peut également être identifiée à l'aide de la manométrie anorectale), ou d'une blessure 

de l'épithélium de transition, qui permet la différenciation entre le gaz, le liquide et les selles 

solides. Cette blessure peut se produire au cours de l’acte chirurgical. 

La plupart des enfants souffrant d'incontinence après l’acte chirurgical ont un 

« débordement » de selles à cause de la constipation en cours. Une fois une atteinte du sphincter 

et un problème avec la sensation ont été exclus, l'enfant devrait être évalué et traité pour les 

symptômes obstructifs tels que décrit dans le paragraphe précédant. 

Le résultat principal de notre étude clinique et la revue critique de la littérature est que les 

complications postopératoires chez les enfants atteints de MH diagnostiqués tardivement, 

semblent se produire plus fréquemment que chez les nouveau-nés et les nourrissons[4,5]. Les 

études des cas de MH diagnostiqués chez les adultes [44] supportent l’hypothèse de 

l’importance des complications postopératoires  lorsque la chirurgie de la MH est effectuée au-

delà de la petite enfance. 

En ce qui concerne les complications postopératoires, la différence la plus frappante entre 

les enfants traités tardivement et ceux traités aux délais normaux était le taux de fuites 

anastomotiques et abcès anaux.  

Une explication plausible de fuite chez ces enfants peut être en rapport avec un colon 

sévèrement dilaté [4,5,44]. Cela contribue à la dissection difficile ainsi que l’incongruence de 

l’anastomose [132]. Dans une étude publiée, la déhiscence de l'anastomose a été identifiée par la 
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routine enquête sous anesthésie générale 1 à 2 semaines après abaissement transanal chez 8 

des 34 nourrissons et jeunes enfants [133]. Seulement 2 de ces enfants avaient des symptômes. 

Ainsi, une déhiscence mineure de l'anastomose peut se produire fréquemment chez les enfants 

sans conduire nécessairement à des symptômes cliniques. 

Le tableau V sous jacent montre les différentes séries publiées de la littérature de maladie 

de Hirschsprung diagnostiqués tardivement chez des enfants âgés entre 3 et 16 ans, il montre 

les procédures chirurgicales faites, les complications postopératoires  diagnostiquées ainsi que 

les résultats fonctionnels à long terme. 
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Tableau VTableau VTableau VTableau V    [[[[5555]]]]    : Les cas de MH diagnostiqués tardivement chez des enfants entre 3 et 16 ans: Les cas de MH diagnostiqués tardivement chez des enfants entre 3 et 16 ans: Les cas de MH diagnostiqués tardivement chez des enfants entre 3 et 16 ans: Les cas de MH diagnostiqués tardivement chez des enfants entre 3 et 16 ans 
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Tableau VITableau VITableau VITableau VI    : Les  caractéristiques des cas reportés dans notre série: Les  caractéristiques des cas reportés dans notre série: Les  caractéristiques des cas reportés dans notre série: Les  caractéristiques des cas reportés dans notre série    

                                                                    

3. Le p3. Le p3. Le p3. Le pronostic à long ronostic à long ronostic à long ronostic à long termetermetermeterme    

Malgré l'apparition relativement fréquente des complications postopératoires, il existe des 

preuves provenant d'études à long terme et de suivi continu que la plupart des enfants atteints de 

la maladie de Hirschsprung surmontent ces problèmes[134].  

Les symptômes obstructifs et l'incontinence semblent se résoudre avec le temps, et le 

risque d'entérocolite, en l'absence d'une cause obstructive continue, est presque éliminé après les 

deux premières années du postopératoire. 

  La qualité de vie sociale semble être relativement normale chez la plupart des patients. 

En outre, le pronostic peut être pauvre chez les enfants atteints d'autres types de 

comorbidités associées à la MH, comme ceux avec hypoventilation centrale congénitale ; 

syndrome de Down ou une maladie cardiaque congénitale[135].    

    

    

    

    

    

Notre Notre Notre Notre 

sériesériesériesérie    
AgeAgeAgeAge    

Cas Cas Cas Cas 

rapportésrapportésrapportésrapportés    

Colostomie Colostomie Colostomie Colostomie 

préliminairepréliminairepréliminairepréliminaire    

Procédure Procédure Procédure Procédure 

chirurgicalechirurgicalechirurgicalechirurgicale    

Complications Complications Complications Complications 

postopératoirespostopératoirespostopératoirespostopératoires    

Résultats Résultats Résultats Résultats 

fonctionnelsfonctionnelsfonctionnelsfonctionnels    

2009200920092009----2013201320132013    
2-16 

Ans 
16 4/15 

Abaissement 

transanal 

-Sténose anale : 

2 

-Menace d’EA : 

5 

-Incontinence : 

1 

-Rectorragies : 

1 

Soilling : 2 
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CONCLUSIONCONCLUSIONCONCLUSIONCONCLUSION    
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La maladie de Hirschsprung est une agénésie des cellules ganglionnaires intestinales. 

C’est la cause la plus fréquente des occlusions intestinales chez l’enfant.  

Elle est rarement diagnostiquée chez l’enfant à un âge avancé, et pose à cet âge des 

différents problèmes diagnostiques devant un tableau le plus souvent de constipation chronique 

et thérapeutiques en rapport le plus souvent avec la dilatation importante du segment sain et la 

difficulté de sa résection. 

L’objectif de notre travail, à travers l’étude de 16 cas de maladie de Hirschsprung 

diagnostiqués tardivement chez des enfants âgés de plus de 2 ans colligés au service de 

chirurgie pédiatrique de CHU de Marrakech, est de : 

- Décrire les aspects cliniques et paracliniques de la MH chez cette tranche d’âge et 

relever les étiologies du retard diagnostique et de prise en charge dans notre contexte. 

-Donner une idée sur la prise en charge thérapeutique et les complications spécifiques 

de la MH chez le grand enfant et les comparer aux données de la littérature. 

   Au terme de ce travail, on peut conclure par ce que Rolland Parc a dit :  

 

« IIIIl n’y a pas de maladie de Hirschsprung qui se révèle à l n’y a pas de maladie de Hirschsprung qui se révèle à l n’y a pas de maladie de Hirschsprung qui se révèle à l n’y a pas de maladie de Hirschsprung qui se révèle à l’âge adulte, il n’y a que des maladies l’âge adulte, il n’y a que des maladies l’âge adulte, il n’y a que des maladies l’âge adulte, il n’y a que des maladies 

de Hirschsprung méconnues jusqu’à l’âge adultede Hirschsprung méconnues jusqu’à l’âge adultede Hirschsprung méconnues jusqu’à l’âge adultede Hirschsprung méconnues jusqu’à l’âge adulte »[44]. 
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RésuméRésuméRésuméRésumé 

          La maladie de Hirschsprung représente la première cause d’occlusion chez l’enfant, les 

formes anatomiques sont variées, les formes à révélation tardive restent rares et de prise en 

charge difficile. Le but de notre travail est de décrire, à travers une série de 16 cas faite au centre 

hospitalier universitaire de Marrakech entre 2009 et 2013, les caractéristiques cliniques, 

thérapeutiques et les résultats postopératoires de cette affection chez les enfants diagnostiqués 

après l’âge de 2 ans. Tous les patients diagnostiqués avec maladie de Hirschsprung après l'âge 

de 2 ans dans notre hôpital entre 2009-2013 ont été inclus. Les caractéristiques des patients et 

les résultats postopératoires ont été rétrospectivement enregistrés. Dans notre série, L'âge au 

moment du diagnostic varie entre 2ans et 16ans, avec une moyenne de 5ans et demie, et une 

nette prédominance masculine (75%). Sur le plan clinique, la maladie était révélée par une 

constipation dans 35,7%  et par une complication dans 62,5%, notamment une entérocolite 

aigue. Sur le plan para clinique, l’abdomen sans préparation et le lavement opaque ont permis 

d’une part, de suspecter fortement le diagnostic et d’autre part, de déterminer la forme 

anatomique dont la plus fréquente (69%) est la forme recto-sigmoïdienne. Tous nos patients ont 

été opérés par un abaissement transanal, isolé dans 87% des cas et combiné à une laparotomie 

dans 17%, l’évolution post opératoire était marquée par des complications chez 47% des malades 

opérés, et les complications été dominées par une entérocolite aigue dans 37% des cas. Aucun 

cas de mortalité n’a été décrit. Ainsi, Le résultat principal de notre étude clinique concorde avec 

la littérature critique que les complications postopératoires chez les enfants porteurs de maladie 

de Hirschsprung diagnostiqués  tardivement semblent se produire plus fréquemment que chez 

les nouveau-nés et les nourrissons. 

    

Mots clésMots clésMots clésMots clés : Maladie de Hirschsprung – aganglionnie - grand enfant - abaissement transanal -

entérocolite aigue. 
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AbstractAbstractAbstractAbstract    
    

Hirschsprung’s disease (HD) presenting late is not unusual in developing nations. 

The aim of our study was to describe, through a series of 16 cases done at the University 

Hospital of Marrakech between 2009 and 2013, clinical features, treatment and postoperative 

outcomes of this condition in children diagnosed after the age of 2 years. All patients diagnosed 

with Hirschsprung disease after the age of 2 years in our hospital from 2009 to 2013 were 

included. Patient characteristics and postoperative outcomes were retrospectively recorded. In 

our series, the age at diagnosis ranged from 2 years and 16 years, with an average of 5 years 

and a half, and a male predominance (75%). In clinical terms, the disease was revealed by 

constipation in 35.7% and a complication in 62.5%, including acute enterocolitis. On the para 

clinical, plain abdominal radiograph and enema have a hand to strongly suspect the diagnosis 

and secondly, to determine the anatomical shape, the most common (69%) is the rectosigmoid 

form. All patients were operated by a transanal pullthrough isolated in 87% and combined with a 

laparotomy in 17%, the postoperative course was marked by complications in 47% of operated 

patients, and complications were dominated by acute enterocolitis in 37% of cases. No deaths 

have been reported. Thus, the main result of our clinical study is consistent with the critical 

literature that postoperative complications of pediatric patients with Hirschsprung disease 

diagnosed late seem to occur more frequently than in neonates and infants. 

    

KeywordsKeywordsKeywordsKeywords: Hirschsprung disease- aganglionnie – child - transanl pullthrough - acute 

enterocolitis. 
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 �, ا��#�وى ا>#ر�ري، $%ص ا��طن �دون �%�7ر و ا��#ل ا����م . ا;��"�ب ا�%�د ا���وي

��*��ن �ن +"� ا>����ه ا�
وي �������ص، و �ن +"� أ�رى �%د�د ا��*ل ا���ر�%� ���رض 


د �م  
ج *ل �ر7��� �طر�
� إ�زال . �ن ا�%�>ت% 69ر+� $� ا�ذي ھو ا��*ل ا�#��� ا���

و . �ن ا��ر7,% �17ن ا�%�>ت، و ا��
�ر�� �-�? ا��طن $� % 87ا�
و�ون  �ر ا��رج $� 

�#��  . �ن ا��7� -�ت ��د ا�+را%� *��ت أھ�"� ا;��"�ب ا���وي ا�%�د% 47@د #+�ت �#�� 

ن ��Cر ����ص �رض ھ�ر��رو�ك �ؤدي إ�, ار�-�ع ����ن ��� إذن أ. ا�و$���ت *��ت ���د��

 .�#�� ا��7� -�ت ��د ا�+را%�

 

إ�زال ا�
و�ون   - 
ج  -ط-ل  -�D�ب ا��
�� ا��
د��  -�رض ھ�ر��رو�ك : ا��
	�ت ا������

  �ر ا��رج
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ِ��ّ�سِ  أَ$=َ> وأن� ،��ُ�ھُ�ْ  وأ(��َ  Aَْ!رَ@ُ��، وأ4ْ�. (َ.اَ� َّ.4ِ . 

�� ��ذ2 الله، ر$:' وF�4ِ, �6 ا�Eوَام C�Aَ أ(!نَ  وأنَG�Aَِر '�HIا� �G.5�� ،E��Hوا� 

J��K�� وا�J��I، ;GEKو وا�Eوا�� . 

 .0ذَاه 2 ..ا&%َ	�ن ��=Oِ  أ4َُِ�.ه ا����، ط�� C�A أ��L. وأن

��، 6�َ أوَُ�ّ.َ  وأن:ََّ�Aَ  َ�ّ�Aَُ6�َ وأ ،�%.َPKَْG وأ(!ن  ً�Qأ  ِّ,Sُِ�  ٍ,��َز ��  ِ'َ� ا�HُIّ�ّ' ا�ِ:�

ُ��َ��و6�ِ%َ  C�Aَ  ِّ.H5!ى ا�� . وا�

�� 4ِّ.ي �� إEَKْ�ِ �%�:َGاق $��@� @S!ن وأنَ�%8Aََ�5َّ'ً  ، و% �:ّ�ِ ��َ��ZُG  َالله @َ]�ه 

  . وَا�:[ِ���6 وَر4َُ!�ِ\ِ 

 شهيدشهيدشهيدشهيد أقولأقولأقولأقول ماماماما علىعلىعلىعلى وااللهوااللهوااللهواالله    

 

        



 

 

   	رض ھ�ر��رو�ك ��د ا�ط�ل ا����رّ 

2013/…/…  

  
   ������#�ت 

� ا�طب����ل �!�دة ا�د��وراه 

  إ�زال ا�
و�ون  �ر ا��رج

  ا�ر#�س 
 

  ا�	�رف
   
  
  

  ا�&��م
 

     

 

    

    78 أطرو&� ر'م                          
 

	رض ھ�ر��رو�ك ��د ا�ط�ل ا����رّ 
 &���  16 �(دد

  

 �طرو&�ا
@د�ت و�و@�ت  
��� �وم  …/…/

 	ن طرف
  ي  �	�� ا�.و�ز ة���دا

������#�ت  1988 و��وز� ��27�ر�I  ةا��زداد
� ا�طب� ���ل �!�دة ا�د��وراه 

 

 ا��
	�ت ا������
إ�زال ا�
و�ون  �ر ا��رج -   
ج – ط-ل  -�D�ب ا��
�� ا��
د��  -�رض ھ�ر��رو�ك

��0
  ا�
 �  ا�(��&

   $� طب ا/ط-�ل 
  أو1د ا�(��د

   ا/ط-�ل  ��رز $� +را%�
   آ�ت ا�(�ب

  ة $� طب ا/ط-�ل 
  �و�س 

  $� طب ا;���ش وا���د�ر 
  ا���زازي 

   ��رز $� +را%� ا/ط-�ل 

  �0	6ـــــ� ا�4�5ــ� ��ـــــ�ض

�� ا�طب و ا�(�د���  

 	را�ش
                          

	رض ھ�ر��رو�ك ��د ا�ط�ل ا����رّ 

@د�ت و�و@�ت  
��� �وم    

ا��زداد

�رض ھ�ر��رو�ك

ا�(��&� . م    ا���د
$� طب ا/ط-�ل  أ#��ذ          
أو1د ا�(��د. م   ا���د 

��رز $� +را%�أ#��ذ           
آ�ت ا�(�ب.إ   ةا���د

ة $� طب ا/ط-�ل أ#��ذ          
�و�س . س    ا���د

$� طب ا;���ش وا���د�ر  أ#��ذ         
ا���زازي . ر    ا���د

��رز $� +را%� ا/ط-�ل  أ#��ذ          
  

�0	6ـــــ� ا�4�5ــ� ��ـــــ�ض

�� ا�طب و ا�(�د���

  ��� 2013 


