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Les malformations anorectales (MAR) représentent plusieurs types d’anomalies 

congénitales interrompant de façon totale ou partielle la continuité de la portion terminale du 

tube digestive ou modifiant sa topographie. 

Leur fréquence est estimée à 1 pour 5000 naissance [1-4]. 

Elles sont en général évidentes à la naissance, et leur diagnostic repose sur l’examen 

minutieux du périnée, mais certains examens complémentaires restent essentiels pour la 

classification. 

En effet ces malformations sont classées en formes hautes, intermédiaires et basses 

selon la position du cul de sac intestinal  par rapport aux muscles releveurs de l’anus. 

Le traitement n’est envisagé qu’après diagnostic topographique précis, ainsi les formes 

basses ne demandent qu’une intervention périnéale simple alors que les formes hautes et 

intermédiaires nécessitent des interventions relativement longues et complexes et sous 

couverture d’une colostomie. 

Si le pronostic vital immédiat dépend surtout de la gravité des malformations associées, 

le pronostic fonctionnel ultérieur dépend beaucoup plus du type de la MAR et de la qualité de la 

réparation chirurgicale. 

Cette étude a pour but de dégager : 

-le profil épidémiologique des MAR dans notre contexte. 

-les aspects cliniques et paracliniques. 

- les différentes modalités et techniques thérapeutiques utilisées. 
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L’imperforation de l'anus est  bien connue depuis l'antiquité.  Pendant de nombreux 

siècles, les médecins, ainsi que des pratiquants de médecine, ont  essayés de créé un 

orifice dans le périnée des enfants avec imperforation de l'anus. 

Ceux qui ont survécu, probablement souffraient  d'une forme que serait 

désormais reconnue ultérieurement comme «basse». Ceux qui ont une forme "haute"  n’ont pas  

survécu à ce traitement. 

Amussat, en 1835 était la première personne qui a suturé la paroi rectale aux bords de la 

peau,  ce qui pourrait être considéré comme la première anoplastie. 

 Au cours des 60 premières années du 20ème siècle, les chirurgiens ont effectué 

plusieurs opérations périnéales sans colostomie pour les malformations dites faibles. 

L’Imperforation anale dite haute, a été généralement traitée avec une colostomie 

effectuée dans la période néonatale, suivie d'un abord abdomino-périnéale quelque temps plus 

tard dans la vie,  mais les chirurgiens manquaient  des lignes directrices anatomiques. 

Malheureusement, l’incontinente des patients  n’avait pas une solution appropriée. 

           Ultérieurement, l’approche chirurgicale pour réparer ces défauts changeait de façon 

spectaculaire en 1980, avec l'introduction de l'approche sagittale postérieure, ce qui a 

permis aux chirurgiens de visualiser l'anatomie de ces défauts clairement, de les éparer sous 

vision directe, et à  savoir plus sur l'arrangement du complexe anatomique de la 

jonction du rectum et appareil génito-urinaire [5-10]. 

Elle  est devenue la principale méthode chirurgicale pour les malformations anorectales. 

Dans le cas où le rectum ou le vagin sont très élevés une approche abdominale est ainsi 

nécessaire. La laparoscopie peut être utilisée en combinaison avec l’abord sagittal postérieur 

[11]. 

 

 

 



Prise en charge des malformations anorectalesPrise en charge des malformations anorectalesPrise en charge des malformations anorectalesPrise en charge des malformations anorectales    

 

 

 
----    5 5 5 5 ----

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

    

    

    



Prise en charge des malformations anorectalesPrise en charge des malformations anorectalesPrise en charge des malformations anorectalesPrise en charge des malformations anorectales    

 

 

 
----    6 6 6 6 ----

L’embryologie permet de mieux comprendre les différentes formes de malformations 

anorectales d’où une meilleure approche thérapeutique [12-16] 

 

IIII.... Développement embryologique normalDéveloppement embryologique normalDéveloppement embryologique normalDéveloppement embryologique normal    ::::    

 

L’intestin postérieur donne naissance au tiers distal du côlon transverse, au côlon 

descendant, au sigmoïde et au rectum ainsi qu’à la partie supérieure du canal anal. 

La partie distale du canal anal provient de la fossette anale ectoblastique. 

L’entoblaste de l’intestin postérieur forme également le revêtement interne de la vessie et 

du l’urètre. 

 

1111----    Périnée primairePérinée primairePérinée primairePérinée primaire    ::::    

 

Vers la 4ème semaine du développement embryonnaire, la confluence de l’intestin 

terminal et de l’allantoïde forme le cloaque qui représente le carrefour des voies digestives et 

urinaires (fig.1). Il reçoit aussi les canaux de Wolff et se prolonge par l’intestin post-anal. 

 

Figure Figure Figure Figure 1111    : le cloaque 
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Le cloaque est fermé en bas par la membrane cloacale : didermique, simple adossement 

de l’épiblaste et de l’entoblaste, elle est bordée par le mésoblaste qui prolifère sur son pourtour 

en formant deux bourrelets fusionnés en avant pour donner naissance au tubercule génital. 

A partir de ce mésenchyme péricloacal se développent : 

� Les sphincters de l’anus et de l’urètre. 

� La sangle puborectale des muscles releveurs de l’anus. 

� Les muscles bublocaverneux 

� Le muscle transverse profond et superficiel. 

Le développement de ces muscles à partir du mésenchyme truncal indépendamment de 

l’évolution du cloaque et du périnée secondaire explique leur persistance dans tous les types de 

MAR, ce qui est une donnée fondamentale pour le traitement. 

 

2222----    Involution du bourgeon caudalInvolution du bourgeon caudalInvolution du bourgeon caudalInvolution du bourgeon caudal    ::::    

 

Le bourgeon caudal contient l’intestin post-anal et un massif mésoblastique caudal. 

A la 7ème semaine, il commence à régresser et le mésenchyme caudal vient combler le 

territoire de l’intestin post-anal, puis il continue de migrer en avant, de part et d’autre de la 

membrane cloacale, pour former en superficie les bourrelets cloacaux qui surplombent la 

membrane qui apparaît ainsi au fond d’une dépression dite cloaque externe ou proctodeum . 

En profondeur, ce mésenchyme donne naissance aux replis urorectaux et au noyau 

central du périnée. Il participe ainsi au cloisonnement du cloaque. 

 

2222----    Cloisonnement du cloaqueCloisonnement du cloaqueCloisonnement du cloaqueCloisonnement du cloaque    ::::    

 

Il intervient vers la 8ème semaine et résulte : 

- du déplacement vers le bas du repli uro-rectal (selon la théorie de Tourneux). 

Du rapprochement sur la ligne médiane de deux poussées mésoblastiques latérales 

(théorie de Rathke). 
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- de l’association de ces deux phénomènes (théorie de Duhamel) c'est-à-dire que le 

cloisonnement résulte à la fois de la descente de l’éperon mésodermique en haut et 

de la prolifération des deux replis urorectaux en bas. 

 

La cloison urorectale ainsi formée sépare le rectum du sinus urogénital qui va donner 

naissance : 

- en haut à la vessie (fig2). 

- en bas à l’urètre dans le sexe masculin et au vestibule dans le sexe féminin. 

Le vestibule reçoit l’urètre et sur sa paroi postérieure apparaît une colonne épithéliale qui 

va se creuser pour former la majeure partie du vagin en continuité avec les canaux de Mûller. 

 
Figure Figure Figure Figure 2222    : : : : schéma montrant la région ombilicale de l'embryon. 

    

1. 1. 1. 1. Zone vésicale du sinus urogénital.      6. 6. 6. 6. Éperon périnéal 

2. 2. 2. 2. Rectum                                            7.7.7.7. Diverticule urétéral 

3. 3. 3. 3. Membrane cloacale                            8.8.8.8. Canal de Wolff 

4.4.4.4. Membrane urogénitale                        9.9.9.9. Canal allantoïdien 

5.5.5.5. Membrane anale                                10.10.10.10. Zone de trigone. 

    

3333----    Périmée secondairePérimée secondairePérimée secondairePérimée secondaire    ::::    

 

La cloison urorectale en bas rejoint la membrane cloacale et la divise en deux segments 

(fig.3) : 

- l’in antérieur ou urogénital 

- l’autre postérieur ou anal. 
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Figure Figure Figure Figure 3333    : : : : Schémas de la division du cloaque en sinus urogénital et canal ano-rectal. 

 

La membrane anale est alors isolée, bordée par la partie postérieure des bourrelets 

cloacaux devenus bourrelets anaux. Ceux-ci se soudent en avant de la membrane et fusionnent 

avec la cloison urorectale pour former le noyau central du périnée qui, en s’épaississant, 

repousse en arrière le canal anal. En avant, les bourrelets cloacaux devenus bourrelets génitaux 

vont former les organes génitaux externes. 

Enfin, vers la 10ème semaine, la membrane anale se rompt spontanément et met en 

communication le rectum et le canal anal. 

Les théories concernant l’embryologie normale n’ont cependant jamais été prouvées sur 

des coupes histologiques sériées ou sur des photographies. 
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Ainsi, l’embryologie qu’on vient de décrire ci-dessus reste quelque peu hypothétique 

mais permet de concevoir le mécanisme des différentes MAR. 

 

II. II. II. II. Embryologie au cours des MAREmbryologie au cours des MAREmbryologie au cours des MAREmbryologie au cours des MAR    ::::    

 

Pour expliquer le développement embryologique au cours des MAR différentes théories 

s’affrontent. 

- Il faut mettre à part les atrésies rectales pures avec canal anal normal, elles résultent 

probablement, comme toute atrésie intestinale, d’une ischémie intervenue après le 

développement normal. 

- Les imperforations membraneuses sont dues à la persistance de la membrane anale. 

- Les anus couverts sont dus à une fusion vers l’avant des bourrelets anogénitaux. 

- Les communications avec le système urogénital ou avec la peau sont dues à une 

fusion incomplète de la cloison uro-rectale. 

- A part les imperforations membraneuses et les anus couvert tous les autres types de 

MAR sont regroupés par Duhamel dans le cadre d’une perturbation de la régression 

caudale. 

- D’après la théorie de Van Der Putte [17] : un défect de la membrane cloacale est à 

l’origine de l’ouverture anormale du rectum dans un site périnéal ou dans les voies 

urogénitales. La fistule, selon cette théorie, est un anus ectopique, dont l’étude 

histologique montre le revêtement digestif et l’existence de fibres musculaires 

sphinctériennes à son pourtour. 
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Le rectum est la portion fixe du gros intestin, il s’étend depuis la 3ème vertèbre sacrée 

jusqu’à l’anus. Il décrit, dans le plan sagittal, un angle à sommet antérieur très accentué. 

Il commence en effet par se porter en bas et en avant en décrivant une courbe à concavité 

antéro-supérieure qui se moule dans la concavité sacrée. Cette courbe l’amène au niveau du 

releveur de l’anus, là il change brusquement de direction, se coude à angle droit en formant le 

« cap anal » et devient oblique en arrière et en bas. (fig.4). 

 
Figure Figure Figure Figure 4444    : : : : Coupe sagittale du pelvis montrant la direction du canal anal et l'angle ouvert en 

arrière dont le sommet forme le cap anal. 

 

Les deux portions sus et sous-jacentes au releveur sont non seulement opposées de 

direction, mais aussi fort différentes d’origine embryologique : 

- la portion sus-jacente, dilatée, formant l’ampoule rectale dérive de l’intestin terminal. 

- la portion sous-jacente étroite, le canal anal, dérive de la segmentation du cloaque. 

Le releveur, qui marque la séparation entre rectum proprement dit et canal anal, sépare 

en effet le pelvis qui est au dessus de lui du périnée qui est au-dessous. 
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I. I. I. I. Le pelLe pelLe pelLe pelvisvisvisvis    : [18]: [18]: [18]: [18]    

 

Les organes du pelvis reposent donc sur le releveur et sont sous le péritoine. En effet, ce 

dernier ne vient pas au contact du releveur. Entre les deux existe un espace, c’est l’espace pelvi-

sous-péritonéal (fig.5). 

 

Figure Figure Figure Figure 5555    : : : : Coupe sagittale du pelvis chez la fille. 

 

Dans cet espace, rangé sur la ligne médiane, on trouve d’arrière en avant : 

- le rectum 

- les organes génitaux (spécialement représentés par l’utérus chez la fille et les 

vésicules séminales chez le garçon). 

- la vessie 

Plus exactement ces organes ne sont pas les uns derrière les autres, mais encore les uns 

au dessus des autres, c'est-à-dire que l’utérus est derrière la vessie qu’il surplombe, et que le 

rectum est derrière l’utérus qu’il surplombe à son tour. 
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Latéralement, entre les viscères médians et la paroi pelvienne, l’espace pelvi-sous-

péritonéal est occupé par un tissu cellulaire surtout abondant en arrière, et qui constitue de 

chaque côté des viscères un espace très important à connaître, traversé par les vaisseaux à 

destination viscérale et croisé obliquement par l’uretère. 

 

II. II. II. II. Le périnéeLe périnéeLe périnéeLe périnée [18] 

Le périnée ou plancher pelvien est l’ensemble des parties molles qui ferment en bas 

l’excavation pelvienne. Il a pour limites un cadre ostéo-fibreux de forme losangique, constitué 

(fig.6). 

 

Figure Figure Figure Figure 6666    : : : : Le périnée chez la fille (position gynécologique). 

 

� En avant par le bord inférieur de la symphyse du pubis et les branches ischio-

pubiennes. 

� En arrière par le sommet du coccyx et par les grands ligaments sacro-sciatiques. 
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Une ligne transversale menée d’une tubérosité ischiatique à l’autre divise le périnée en 

deux segments triangulaires : 

� L’un postérieur traversé par la partie périnéale ou anale de rectum c’est le triangle anal, 

appelé encore périnée postérieur ou anal. 

� L’autre antérieur traversé par l’urètre chez le garçon, par l’urètre et le vagin chez la fille 

c’est le triangle uro-génital, souvent désigné sous le nom de périnée antérieur ou périnée uro-

génital. 

Aux différents conduits qui traversent le périnée sont annexés des muscles et des 

aponévroses. 

 

1111.... Chez le garçonChez le garçonChez le garçonChez le garçon    ::::    

 

Les muscles sont disposés en trois plans (fig.7) : 

� Le plan profond est constitué par le releveur de l’anus et le muscle ischio-

coccygien. Ces deux muscles forment une cloison concave en haut, tendue entre 

les parois du bassin et appelée diaphragme pelvien principal ou rectal 

 

Figure Figure Figure Figure 7777    : : : : les muscles du périnée chez le garçon. 
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� Le plan moyen ou uro-génital : est représenté par deux muscles le transverse 

profond du périnée et le sphincter externe de l’urètre. 

� Le plan superficiel : comprend quatre muscles le sphincter externe de l’anus, le 

transverse superficiel du périnée l’ischio-caverneux et le bulbo- caverneux. 

 

Chacun des plans musculaires du périnée possède un revêtement aponévrotique 

particulier, on retrouve trois aponévroses périnéales : 

� Une aponévrose superficielle pour les muscles superficiels. 

� Une aponévrose moyenne en rapport avec le plan musculaire moyen. 

� Une aponévrose profonde ou pelvienne qui recouvre le diaphragme pelvien 

principal. 

    

2222.... Chez la filleChez la filleChez la filleChez la fille    : (fig. 8): (fig. 8): (fig. 8): (fig. 8)    

 

Les muscles et les aponévroses du périnée de la fille ont la même disposition générale 

que chez le garçon. Les différences qui existent tiennent à ce que l’appareil génital, représenté 

dans la traversée du périnée par le vagin, est indépendant de l’appareil urinaire constitué dans 

cette région par l’urètre. De plus ces deux canaux, urètre et vagin, débouchent dans une même 

dépression médiane, antéro-postérieure, le vestibule, qui divise en deux moitiés latérales le 

bulbe et sépare les muscles qui lui sont annexés [18]. 
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Figure Figure Figure Figure 8888    : : : : Les muscles du périnée chez la fille. 

 

III.  III.  III.  III.  Le rectum pelvienLe rectum pelvienLe rectum pelvienLe rectum pelvien    :[19, 20] 

 

Le rectum pelvien débute par un segment ayant à peu près le même calibre que le colon 

pelvien, puis se dilate progressivement pour constituer l’ampoule rectale. Celle-ci est de 

dimensions très variables, car elle se laisse aisément distendre et peut alors venir au contact de 

parois pelviennes latérales. 

Le péritoine tapisse la face antérieure du rectum pelvien sur une hauteur équivalent 

sensiblement à ses 2/3 supérieurs, mais il ne tapisse pas sa face postérieure. Sur les faces 

latérales, la limite inférieure du revêtement péritonéal suit une ligne fortement oblique en bas et 

en avant. 

Ainsi sont formés des culs de sac : 

- L’un antérieur, profonds, le cul-de-sac de Douglas. 

- Les autres latéraux, les recessus latéro-rectaux. 
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IV. IV. IV. IV. Le canal analLe canal analLe canal analLe canal anal    ::::    

 

Situé à la partie médiane du périnée postérieur, au dessous du plancher des releveurs, 

entre les deux fosses ischio-rectales, le canal anal s’étend en un court trajet depuis le 

diaphragme pelvien des releveurs en haut jusqu’à l’orifice anal en bas [13]. C’est le segment le 

plus fixe et le plus étroit du rectum (fig.5). 

Le segment périneal du rectum ou canal anal comprend trois systèmes. 

- un système involontaire : le sphincter interne. 

- deux systèmes volontaires : le sphincter externe et le plancher pelvien constitué des 

muscles releveurs de l’anus. 
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Figure Figure Figure Figure 9999    : coupe frontale du canal anal. 
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1. 1. 1. 1. Le sphincter interneLe sphincter interneLe sphincter interneLe sphincter interne    ::::    

 

C’est un muscle lisse involontaire, formant un épaississement circulaire des muscles 

lisses de la paroi de l’ampoule rectale. Ces derniers se renforcent dans la partie inférieure du 

canal anal sur une hauteur de 3 à 6 mm pour former le sphincter interne [20]. 

Il est donc intrinsèque à la paroi digestive, son bord inférieur est palpable à la jonction 

cutanéo-muqueuse. 

 

2. 2. 2. 2. Le sphincter externeLe sphincter externeLe sphincter externeLe sphincter externe    :[20] 

 

C’est un muscle strié volontaire. Il est formé de fibres circulaires concentriques 

constituant un anneau de 8 à 10 mm de large sur 2 à 2,5 cm de haut. On lui reconnait deux 

faisceaux (fig.5) : 

- Un faisceau profond, le plus haut situé, indissociable du faisceau pubo-rectal du 

releveur. 

- Un faisceau superficiel ou sous-cutané au dessous du précédent, à la partie la plus 

inférieur du canal anal. 

Les fibres de ces deux faisceaux s’entrecroisent en arrière en se fixant au raphé ano-

coccygien pour former le sulcus rétro-anal, certaines de ces fibres vont se fixer à la face 

profonde de la peau. 

En avant les fibres musculaires s’entrecroisent également de part d’autre de la ligne 

médiane et vont se terminer sur la face profonde de la peau et surtout sur le noyau fibreux 

central du périnée. 

D’après Peña le sphincter externe semble être représenté par un groupe de libres 

musculaires parasagittales qui croise la partie antérieure et postérieure de l’anus. Les fibres 

musculaires provenant de l’insertion supérieure du muscle releveur sont parallèles au rectum et 

perpendiculaires à ces fibres parasagittales. 
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La partie supérieure de l’entonnoir est connue comme le muscle releveur, et la partie 

inférieure comme le sphincter externe. La partie intermédiaire (fibres verticales) est appelée 

« muscle complexe » (fig.10). 

 
Figure Figure Figure Figure 10101010    : : : : Coupe frontale du canal anal. 

    

3333----    La sangle des releveurs de l’anusLa sangle des releveurs de l’anusLa sangle des releveurs de l’anusLa sangle des releveurs de l’anus    ::::    

 

Ce sont des muscles volontaires, insérés sur le pubis, le sacrum inférieur et la partie 

médiane du rectum 31-7. 

Ils sont formés des muscles suivants : 

1. Le muscle pubococcygien 

2. Le muscle iliococcygien 

3. Le muscle ischiococcygien 

4. Le muscle puborectal, le plus important [21,22], il fusionne avec le sphincter externe à 

sa partie supérieure, formant un continuum sphinctérien capital pour la continence. Il 

permet l’angulation physiologique du canal anal et de l’ampoule rectale de 90° au 

repos [23]. 
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N.B : Certains auteurs divisent le releveur de l’anus en deux parties 

- l’une externe ou sphinctérienne 

- l’autre interne ou élévatrice. 

 

C’est au niveau de la sangle des muscles releveurs de l’anus que se forme le cap anal, 

angle ouvert en arrière à l’union du rectum pelvien et du rectum périnéal [12]. 

 

4444----    L’orifice analL’orifice analL’orifice analL’orifice anal    : : : : [20] 

 

L’orifice anal est normalement situé (Leape et Reisner) à mi-distance entre le coccyx et le 

scrotum chez le garçon, entre le coccyx et la fourchette vulvaire chez la fille. 

Chez le nouveau-né, il a un diamètre de 4mm. 

 

V. V. V. V. Vascularisation de la région anorectaleVascularisation de la région anorectaleVascularisation de la région anorectaleVascularisation de la région anorectale    ::::    

 

Les vaisseaux de la région anorectale sont distribués selon tois pédicules principaux : 

hémorroïdal supérieur, moyen et inférieur (fig.11). 
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Figure Figure Figure Figure 11111111    : : : : vascularisation du réctum. 

    

1111----        Pédicule hémorroïdal supérieur.Pédicule hémorroïdal supérieur.Pédicule hémorroïdal supérieur.Pédicule hémorroïdal supérieur.    
 

- L’artère hémorroïdale supérieure, branche de l’artère mésentérique inférieure, irrigue 

les faces postérieure et latérale de l’ampoule rectale. On distingue l’artère hémorroïdale 

supérieure droite qui est postéro-droite, la gauche est antéro-gauche. 

- Les veines hémorroïdales supérieures sont avalvulées, ils ont une distribution 

semblable aux artères et sont à destination porte. 
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- Les lymphatiques hémorroïdaux supérieurs suivent également un trajet semblable et 

aboutissent à un groupe ganglionnaire important situé dans la racine verticale du 

mésocôlon pelvien au niveau et au dessus de la bifurcation de la mésentérique 

inférieure. 

 

2222----    Pédicule moyenPédicule moyenPédicule moyenPédicule moyen    

 

� L’artère hémorroïdale moyenne, paire et symétrique, nait de l’artère iliaque interne. 

Elle abandonne toujours des rameaux génitaux importants. 

� Les veines hémorroïdales moyennes sont semblables aux artères. 

� Les lymphatiques hémorroïdaux moyens viennent de la partie inférieure de l’ampoule 

et de la partie supérieure du canal. Anal. Ils vont rejoindre les ganglions 

hypogastriques, mais surtout le pédicule hémorroïdal supérieur. 

 

3333----    Pédicule Pédicule Pédicule Pédicule hémorroïdal inférieurhémorroïdal inférieurhémorroïdal inférieurhémorroïdal inférieur    ::::    

 

� Il y a 2 ou 3 artères hémorroïdales inférieures, branches de l’artère honteuse interne. 

Elles se distribuent au canal anal ainsi qu’à sa musculature lisse et striée. 

� Les veines sont multiples et certaines s’échappent vers les veines honteuses externes 

et les veines coccygiennes. 

� Les lymphatiques se portent vers les ganglions inguinaux en suivant le pli génito-

crural. 

 

VI. VI. VI. VI. Innervation de la région anorectaleInnervation de la région anorectaleInnervation de la région anorectaleInnervation de la région anorectale    ::::    

 

Elle joue un rôle majeur dans la continence. 
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1111----    Système parasympathiqueSystème parasympathiqueSystème parasympathiqueSystème parasympathique    ::::    

 

Les racines des 4ème, 3ème et parfois 2ème ganglions sacrés donnent les 2 nerfs honteux 

internes, qui cheminent dans la paroi du rectum dans le fascia de Waldeyer. 

Ils ont un rôle : 

- Moteur pour la paroi digestive, donc stimulant la motricité colique et rectale. 

- Sensitif, donnant la sensibilité à la distension rectale 

- Inhibiteur pour les sphincters. 

 

2222----    Système sympathiqueSystème sympathiqueSystème sympathiqueSystème sympathique    ::::    

 

Les racines issues des 2ème, 3ème,4ème ganglions lombaires rejoignent le plexus pré-

aortique pour former au niveau de la cinquième vertèbre lombaire le plexus hypogastrique. 

 

Il a un rôle : 

- moteur pour le sphincter interne, donc favorisant la continence. 

- inhibiteur pour la paroi digestive, donc inhibant la motricité colique et rectale. 

 

Il joue par ailleurs un rôle important dans l’innervation de la vessie, de la prostate et du 

col utérin. 

 

3333----    Innervation de la sangle des muscles releveurs de l’anusInnervation de la sangle des muscles releveurs de l’anusInnervation de la sangle des muscles releveurs de l’anusInnervation de la sangle des muscles releveurs de l’anus    ::::    

 

Les 3ème et 4ème racines sacrées innervent les muscles ilio et pubococcygiens. 

Les nerfs honteux (dus à une division antérieure des 2ème,3ème et 4ème racines sacrées) 

donnent des branches inférieures hémorroïdales et périnéales, innervant la sangle des releveurs. 
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Le rectum et les sphincters de l’anus constituent un ensemble moteur très différencié 

dont le fonctionnement coordonné, soumis à un contrôle nerveux hautement intégré, assure la 

continence des matières fécales et la défécation. 

 

I.I.I.I.    La continenceLa continenceLa continenceLa continence    : : : : [23] 

    

1.  1.  1.  1.  Mécanisme de la continence normaleMécanisme de la continence normaleMécanisme de la continence normaleMécanisme de la continence normale    : (fig. 12): (fig. 12): (fig. 12): (fig. 12)    

 

Les éléments du périnée assurant la continence fécale sont : 

- Les muscles releveurs de l’anus : 

� pubo-rectal 

� ilio-coccygien 

� ischio-coccygien 

� publo-coccygien 

-  le sphincter interne lisse 

-  le sphincter externe strié 

    

1.1  Au repos : 

L’ensemble des données de la littérature confirme la prééminence du sphincter interne 

quant à la continence basale. En effet, ce sphincter est le principal responsable de la pression 

anale de fermeture, puisque la pression anale basale est à peine modifiée par la sphincterotomie 

externe mais qu’elle est considérablement abaissée par la destruction du sphincter interne. 

 

1.2  Effet de la posture et de l’activité : 

La toux, l’éternuement, la parole, le chant, le rire, les changements de position, le fait de 

soulever une charge ou la pratique sportive augmente la pression abdominale. Ces variations de 

pression (abdominale) sont transmises au rectum et menacent la continence, qui est alors 

protégée par la contraction du sphincter externe et des muscles releveurs de l’anus. 
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Figure Figure Figure Figure 12121212    : Eléments intervenants dans la continence. 

    

1.3  Adaptabilité rectale : 

Le rectum est un organe capacitant dont les propriétés viscoélastiques jouent un rôle 

déterminent dans la continence. En effet, la paroi rectale répond à la loi des élastomères, c'est-

à-dire que la relation tension-volume pour la paroi rectale n’est pas linéaire et que cet organe 

peut adapter un volume sous faibles pression. 

 

1.4 La charnière rectosigmoîdienne : 

Il y a plusieurs raison de considérer la charnière recto-sigmoïdienne comme un 

mécanisme important de la continence fécale : 

La première est d’ordre physiologique : cette région présente une activité segmentaire 

importante qui, en élevant les résistances périphériques, s’oppose à la progression des matières 

fécales et participe ainsi pleinement à la continence en protégeant les mécanorécepteurs du 

rectum, donc en évitant que le besoin ne soit trop fréquent. 
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La deuxième est d’ordre anatomique : les chirurgiens trouvent qu’il existe un 

rétrécissement de type sphinctérien entre le côlon sigmoïde et le rectum. De toute façon, il est 

bien admis qu’une zone sphinctérienne ne se définit pas nécessairement par une structure 

anatomique. De plus, les observations radiologiques indiquent que la jonction rectosigmoîdienne 

offre souvent une zone de résistance radiologiques indiquent que la jonction rectosigmoîdienne 

offre souvent une zone de résistance au passage de la baryte. 

Le renforcement de la segmentation de la charnière, souvent décrit dans la constipation, 

confirme assez bien cette idée d’un « sphincter » entre le sigmoïde et le rectum. 

Enfin la troisième raison est fondée sur les données de al clinique humaine. 

 

1.5  Les reflexes rectosphinctériens : 

 

a- Séquence motrice recto-anale : 

La distension brève de l’ampoule rectale avec un faible volume d’air (5 à 30 ml) est à 

l’origine d’une sensation fugace et provoque une contraction rectale propulsive, un relâchement 

du sphincter interne et une contraction du sphincter externe. 

Si le volume distendant est supérieur (autour de 100 ml chez le sujet normal), la même 

séquence motrice est enregistrée mais l’inflation rectale est perçue comme un besoin, qui cesse 

lorsque le rectum s’est adapté. 

Lorsque le volume distendant est encore plus élevé (vers 300ml), on atteint le volume 

maximal tolérable [23], les deux sphincters se relaxent et préparent la défécation. 

 

b- Réflexe recto-anal inhibiteur : 

C’est la relaxation anale provoquée par la distension rectale et dont est responsable le 

sphincter interne. L’amplitude de la relaxation est proportionnelle au volume distendant. 
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c- Réflexe recto-sphinctérien strié : 

On peut dénommer ainsi la contraction su sphincter externe induite par la distension 

rectale. 

En 1983, Mollander et Frenckner [24], en l’activité EMG du sphincter externe à différents 

âges de l’enfance, ont montré que cette réponse sphinctérienne n’apparaît que lors de 

l’apprentissage du contrôle volontaire de la défécation, elle n’existe pas chez l’enfant qui n’a pas 

acquis la propreté. 

 

2.  2.  2.  2.  Contrôle de la continenceContrôle de la continenceContrôle de la continenceContrôle de la continence    ::::    

 

Le contrôle de la continence dépend de [25] : 

- La sensibilité recto-anale, avec les récepteurs proprioceptifs de la muqueuse 

rectale et les récepteurs sensoriels du canal anal. 

- La motrice volontaire du sphincter externe et de la sangle des releveurs. 

- La motrice involontaire du sphincter interne qui est le facteur le plus important 

et qui présente une contraction tonique permanente avec une activité électrique 

de base semblable à celle du côlon ou du rectum [23,26]. 

- La coordination de la motricité rectosigmoîdienne. 
 

Par ailleurs, d’autres facteurs sont responsables du contrôle de cette continence : 

� L’adaptabilité du rectum, réservoir pouvant se distendre et s’adapter à son contenu 

grâce aux propriétés viscoélastiques de sa paroi. 

� Les pressions extrinsèques représentées par le plancher pelvien et les pressions 

intra abdominales. Lorsque les pressions intra abdominales augmentent, le tonus 

du muscle puborectal augmente, ce qui ferme l’angle anorectal et permet la 

continence. 

� Les pressions intrinsèques représentées par le plancher pelvien et les deux 

sphincters. Le sphincter externe est capable de contraction volontaire mais de brève 

durée (une minute maximum). 
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L’ensemble de ces facteurs se résume à l’intérieur de deux systèmes : 

- Système capacitif : capacité du rectum à s’adapter à son contenu. 

- Système résistif : capacité du canal anal à opposer une résistance au passage des 

selles, par leur tonus de base au repos et lors des efforts de défécation. 

 

L’organe résistant comporte : 

- Le sphincter interne, qui assure une barrière de pression permanente. 

- Le sphincter externe qui a peu à voir avec la continence basale, mais qui assure la 

continence d’urgence [27]. 

- La sangle des releveurs maintient en permanence une angulation anorectale qui 

joue un rôle important dans la continence. 

 

Avant de traiter le chapitre « la défécation », il conviendrait de signaler que les travaux de 

De Vries et Pena [22] ont souligné le rôle des formations sphinctériennes basses trop souvent 

considérées à priori, comme atrophique, voire inexistante dans les M.A.R. 

La notion de complexe musculaire sphinctérien, associant les différents faisceaux des 

releveurs de l’anus aux fibres longitudinales et circulaires sphinctériennes en une seule entité 

fonctionnelle, a modifié la conception de la réparation chirurgicale des M.A.R. 

 

II II II II La déLa déLa déLa défécationfécationfécationfécation    ::::    

Le rectum est normalement vide en permanence. L’arrivée de selles dans le rectum crée 

une distension rectale qui stimule les récepteurs sensibles à la tension de la paroi rectale et du 

muscle puborectal [23,26]. 

Les centres corticaux ressentent alors une sensation de plénitude rectale et de besoin. 

Ceci entraine : 

� La relaxation réflexe du sphincter interne ou réflexe recto-anal inhibiteur, c'est-à-

dire une ouverture de la partie haute du canal anal, donc le passage d’un peu de 

matières dans le canal anal 
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� Parallèlement, une contraction consciente puis volontaire du sphincter externe et du 

muscle puborectal en réponse à la stimulation des récepteurs sensoriels du canal 

anal (absente en général au cours des premiers mois de vie). 

 

Les selles sont donc stoppées à la partie haute du canal anal, où les récepteurs sensoriels 

permettent la discrimination fine entre matière solides, matières liquides et gaz. 

Si les conditions extérieures ne permettent pas d’aller à la selle, la contraction volontaire 

du sphincter externe permet de refouler les selles vers la partie haute de l’ampoule rectale, afin 

de diminuer la distension rectale. 

Si les conditions extérieures pour aller à la selle sont favorables, le processus se poursuit 

par une défécation volontaire avec poussée abdominale provoquant l’ouverture de l’angle 

anorectal, et diminution de l’activité du sphincter externe et du muscle puborectal permettant 

l’exonération de selles lors d’une synergie anorectale correcte. 

En outre, lors de la défécation, la pression abdominale augmente, tout comme la pression 

intrathoracique, cette dernière fait interrompre le retour veineux et diminuer le débit cardiaque. 

Le sang veineux ne peut retourner au cœur, or du fait de la présence des valvules veineuses, il 

ne peut refluer vers les membres, il gagne donc le territoire cutané où il provoque une 

vasodilatation plus ou moins marquée. 

A la fin de la défécation, l’ensemble de ces phénomènes mécaniques cesse brusquement. 

La sangle des releveurs se contracte rapidement, elle agit comme une guillotine sur la colonne 

fécale, ce qui explique l’aspect effilé de la partie postérieure des selles. 
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Notre étude porte sur l’analyse rétrospective de 29 cas de malformations anorectales, 

colligés au service de chirurgie pédiatrique générale du CHU Mohamed VI de Marrakech sur une 

période de 2 ans, allant du 1er janvier 2009 au 31 décembre 2010. 

Le mode de recrutement de nos patients se fait par le biais : 

• De la consultation. 

• Des urgences. 

 

IIII.... Critères d’inclusioCritères d’inclusioCritères d’inclusioCritères d’inclusionnnn    ::::    

 

Sont inclus dans l’étude, les patients : 

• hospitalisés au service de chirurgie pédiatrique générale pour une malformation 

anorectale isolée ou associées à d’autres malformations. 

• âgés ente 0-15 ans. 

• quelque soit le sexe. 

• quelle que soit la méthode thérapeutique utilisée. 

 

IIIIIIII.... Mode de recueil des donnéesMode de recueil des donnéesMode de recueil des donnéesMode de recueil des données    

 

Les informations exposées dans cette étude proviennent des registres d’hospitalisation, 

des dossiers des malades et des comptes rendu opératoires. 

Ces informations sont collectées grâce à une fiche d’exploitation préétablie dont les 

paramètres d’intérêt relevés ont été : 

� l’âge, 

� le sexe, 

� le lieu de naissance, 

� le délai entre l’accouchement et le diagnostic, 
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� les données cliniques avec le motif de consultation et l’examen physique, 

� les résultats d’imagerie, 

� la variété anatomique de la MAR, 

� le type de traitement chirurgical et l’évolution. 

 

L’obtention des résultats a été faite par le calcul de pourcentage simple. 
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I. I. I. I. Le sexeLe sexeLe sexeLe sexe    ::::    

 

Notre travail a porté sur l’étude de 29 cas de MAR, colligés au service de chirurgie 

générale pédiatrique au CHU MED VI de Marrakech. 

La répartition selon le sexe était de : 

• 16 cas de garçons soit 55,18% 

• 13 cas de filles soit 44,82% 
 

 

Figure Figure Figure Figure 131313133: 3: 3: 3: répartition des MAR selon le sexe. 

II .II .II .II .TYPE DE MARTYPE DE MARTYPE DE MARTYPE DE MAR    ::::    

 

Nous avons retrouvé trois types de MAR : hautes, intermédiaires et basses. 

    

Tableau Tableau Tableau Tableau 1111: les différents types de MAR: les différents types de MAR: les différents types de MAR: les différents types de MAR    

 MARHMARHMARHMARH    MARIMARIMARIMARI    MARBMARBMARBMARB    

Nombre de casNombre de casNombre de casNombre de cas    11 5 13 

pourcentagepourcentagepourcentagepourcentage    37,93% 17,24% 44,83% 
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Figure 14: Figure 14: Figure 14: Figure 14: les différents types de MAR 
    

Tableau Tableau Tableau Tableau 2222: répartition du sexe dans chaque type de MAR: répartition du sexe dans chaque type de MAR: répartition du sexe dans chaque type de MAR: répartition du sexe dans chaque type de MAR    

FormeFormeFormeForme    MARHMARHMARHMARH    MARIMARIMARIMARI    MARBMARBMARBMARB    

SEXE M F M F M F 

Nombre de cas 7 4 3 2 6 7 

pourcentage 63 ,6% 36 ,4% 60% 40% 46 ,1% 53,9% 
 

 

Figure 15Figure 15Figure 15Figure 15: répartition du sexe dans chaque type de MAR 

 

III. III. III. III. AGE DE CONSULTATIONAGE DE CONSULTATIONAGE DE CONSULTATIONAGE DE CONSULTATION    ::::    

 

L’âge de nos patients variait entre un minimum de 1 jour et un maximum de 1 an. Avec 

une moyenne de 32 jours. 
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� Dans les MARB : 

o Chez les garçons : 

05 (83,33%) ont consulté à un âge inferieur de 4 jours 

01 (16,77%) a consulté à un âge de 1 an. 
 

o Chez les filles : 

3(42,85%) consultaient à un âge moyen de 3j. 

4(57,15%) consultaient à un âge moyen de 6 mois. 

 

� Dans les MARH et MARI : 

o Chez les garçons : 

10 (100%) ont consulté à un âge moyen de 3 jours 

 

o Chez les filles : 

4 (66,66%) ont consulté à un âge moyen de 4j 

2 (33,34%) ont consulté à un âge moyen de 2 mois. 

    

IV. IV. IV. IV. POIDS DE NAISSANCEPOIDS DE NAISSANCEPOIDS DE NAISSANCEPOIDS DE NAISSANCE    ::::    

 

Nous avons retrouvé un poids de naissance variant entre 1,500kg et  4,600 kg, avec une 

moyenne de 3,300 Kg. 

 

V. V. V. V. ANTECEDANTSANTECEDANTSANTECEDANTSANTECEDANTS    ::::    

 

Dans notre série nous avons recueilli : 

2 cas de consanguinité chez les parents ce qui représente 6,9% des MAR. 

Aucun cas similaire dans la famille. 

Aucun cas de grossesse gémellaire. 

Un seul cas de souffrance néonatale avec 2 morts fœtaux chez la mère. 

Le reste des patients ne présentaient pas d’antécédents particuliers. 



Prise en charge des malformations anorectalesPrise en charge des malformations anorectalesPrise en charge des malformations anorectalesPrise en charge des malformations anorectales    

 

 

 
----    40 40 40 40 ----

VI. VI. VI. VI. ACCOUCHEMENT ET TERMEACCOUCHEMENT ET TERMEACCOUCHEMENT ET TERMEACCOUCHEMENT ET TERME    ::::    

 

L’accouchement en milieu hospitalier a été rapporté chez 18 patients, soit 62%, dont 04 

par césarienne. Alors que 11 enfants ont eu un accouchement à domicile, soit 38%. 

Un seul cas de prématurité de 8 mois. 

 

VII. VII. VII. VII. LA CLINIQUELA CLINIQUELA CLINIQUELA CLINIQUE    ::::    

 

La clinique est d’une grande utilité dans le diagnostic des MAR, elle diffère selon le sexe 

et selon le type de malformation. 

Le diagnostic de MAR doit être fait à la salle d’accouchement par l’examen soigneux du 

périnée et par la canulation de l’anus. 

Cependant, on est amené à recevoir des enfants tardivement dans un tableau de sub-

occlusion ou d’occlusion néonatale. 

Dans notre série 7 garçons ont été vus en occlusion néonatale basse et 4 en pré-

occlusion. Chez la fille on rapporte un nombre moindre de tableaux occlusifs : 4 occlusions et 3 

pré-occlusions. 

En dehors de l’urgence c’est l’examen clinique qui permet de poser le diagnostic, par le 

médecin en salle d’accouchement ou plus tard par le pédiatre. 

Nous rapportons dans les tableaux 3 et 4 respectivement les résultats des examens 

cliniques chez les garçons et chez les filles de notre étude. 

• Chez les garçons : 
    

Tableau Tableau Tableau Tableau 3333    : clinique des MAR chez les garçons: clinique des MAR chez les garçons: clinique des MAR chez les garçons: clinique des MAR chez les garçons    

FormeFormeFormeForme    MARBMARBMARBMARB    MARH et MARIMARH et MARIMARH et MARIMARH et MARI    

Totalement obstructive 0 4 

Fistule périnéale 5 0 

Fistule scrotale 1 1 

Méconurie 0 5 
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• Chez la fille : 
    

Tableau Tableau Tableau Tableau 4444    : clinique des MAR chez les  filles: clinique des MAR chez les  filles: clinique des MAR chez les  filles: clinique des MAR chez les  filles    

FormFormFormFormeeee    MARBMARBMARBMARB    MARH et MARIMARH et MARIMARH et MARIMARH et MARI    

Totalement obstructive 0 0 

Fistule périnéale, 3 0 

Fistule vulvaire ou vestibulaire 4 4 

Epreuve au stylet 7 4 

Nombre des 

orifices 

1 0 1 

2 0 1 

3 7 4 

    

VIII. VIII. VIII. VIII. PARACLINIQUEPARACLINIQUEPARACLINIQUEPARACLINIQUE    ::::    

 

L’exploration paraclinique nous a permis de compléter l’examen clinique et préciser le 

type anatomique et le niveau exact de la malformation. 

Pour ce faire, des examens radiologiques ont été demandés en première intention : 

� Radiographie d’abdomen sans préparation  de profil, tête en bas. 

� Colographie 

� Fistulographie. 

 

Ce n’est qu’en deuxième intention qu’intervienne la recherche des malformations 

associées. Dans cet objet certains de nos malades ont bénéficié de : 

� Radiographie du rachis. 

� Echographie abdominale. 

� Echographie du cône médullaire. 

� UCR. 

� Echocardiographie 
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Tableau Tableau Tableau Tableau 5555    : les examens paracliniques demandés chez nos malades présentant une  MAR: les examens paracliniques demandés chez nos malades présentant une  MAR: les examens paracliniques demandés chez nos malades présentant une  MAR: les examens paracliniques demandés chez nos malades présentant une  MAR    

 MARHMARHMARHMARH    MARIMARIMARIMARI    MARBMARBMARBMARB    TOTALTOTALTOTALTOTAL    %%%%    

ASP tête en basASP tête en basASP tête en basASP tête en bas    5 2 2 9 31% 

colographiecolographiecolographiecolographie    6 4 0 10 34,4% 

Radio du rachisRadio du rachisRadio du rachisRadio du rachis    6 3 2 11 37,9% 

ASP face deboutASP face deboutASP face deboutASP face debout    6 1 2 9 31% 

Echographie Echographie Echographie Echographie 

abdominaleabdominaleabdominaleabdominale    

7 3 3 13 44,8% 

Echographie du Echographie du Echographie du Echographie du 

cône médullairecône médullairecône médullairecône médullaire    

5 1 0 6 20,6% 

    

IX.  IX.  IX.  IX.  CLASSIFICATION ANATOMOCLINIQUECLASSIFICATION ANATOMOCLINIQUECLASSIFICATION ANATOMOCLINIQUECLASSIFICATION ANATOMOCLINIQUE    DES MAR :DES MAR :DES MAR :DES MAR :    

 

Au terme du bilan clique et para clinique, le type antomo-clinique de la MAR est 

déterminé. 

De ce fait, nous allons détailler d’une part les formes basses et d’autre part les formes 

hautes et intermédiaires. 

• Formes basses : 

� Chez les garçons : 

o 6 cas d’anus couvert incomplet ce qui 100%. 

o Aucun cas d’anus couvert complet 

o Aucun cas d’anus ectopique antérieur 

� Chez les filles : 

o 3 cas de MARB avec fistule périnéale. 

o 4 cas de MARB avec fistule vulvaire. 

o Aucun cas de MARB totalement obstructive. 

• Formes hautes et intermédiaires : 

 

Nous avons regroupé les formes hautes et intermédiaires en une seule entité parce 

qu’elles posent le même problème thérapeutique. 
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Nous avons relevé dans les 16 cas étudiés (10 garçons et 6 filles) les types anatomo 

cliniques suivants : 

� Chez les garçons : 

o 7 cas présentaient une fistule recto-urinaire (70%) 

o 3 cas avaient des formes sans fistule recto-urinaire (30%). 

� Chez les filles : 

o 4 cas présentaient une fistule vulvaire (66.66%) 

o 1 seul cas de forme cloacale (16.67%) 

o 1 seul cas de forme sans fistule (16.67%). 
 

 
Figure 16Figure 16Figure 16Figure 16    : : : : les formes antomo-cliniques des MARH et MARI chez les garçons 

 

 
Figure 17Figure 17Figure 17Figure 17    ::::les formes anatomo-cliniques des MARH et MARI chez les filles 
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X.  X.  X.  X.  MALFORMATIONS ASSOCIEESMALFORMATIONS ASSOCIEESMALFORMATIONS ASSOCIEESMALFORMATIONS ASSOCIEES    ::::    

 

Les malformations associées ont été objectivées grâce à l’examen clinique complet et aux 

examens para-cliniques orientés. 

Ces malformations ont été rapportés chez 09 (31%) patients de notre série. 

Le tableau 6 résume les grandes variétés malformatives associées retrouvés dans notre 

étude. 
 

Tableau Tableau Tableau Tableau 6666    : les malformations associées aux MAR: les malformations associées aux MAR: les malformations associées aux MAR: les malformations associées aux MAR    

 MARHMARHMARHMARH    MARIMARIMARIMARI    MARMARMARMARBBBB    TOTALTOTALTOTALTOTAL    

Malformations Malformations Malformations Malformations 

urourourouro----génitalesgénitalesgénitalesgénitales    
4 0 1 5 

Agénésie sacréeAgénésie sacréeAgénésie sacréeAgénésie sacrée    2 0 0 2 

Atrésie de Atrésie de Atrésie de Atrésie de 

l’œsophagel’œsophagel’œsophagel’œsophage    
0 0 1 1 

Fente labiale ou Fente labiale ou Fente labiale ou Fente labiale ou 

division palatinedivision palatinedivision palatinedivision palatine    
2 0 0 2 

Malformations Malformations Malformations Malformations 

cardiaquescardiaquescardiaquescardiaques    
2 0 0 2 

PBVEPBVEPBVEPBVE    2 0 1 3 

Trisomie 21Trisomie 21Trisomie 21Trisomie 21    0 1 0 1 
    

XIXIXIXI.  .  .  .  TRAITEMENTTRAITEMENTTRAITEMENTTRAITEMENT    ::::    

 

Le traitement des formes basses est totalement différent des formes hautes et 

intermédiaires. 

 

1111----        Les formes bassesLes formes bassesLes formes bassesLes formes basses    ::::    
 

Toutes les formes basses ont été traitées par  proctoplastie YV. Ce qui correspond à 13 

cas (6 garçons et 7 filles). 

La proctoplastie est généralement suivi de séances de dilatations anales par les bougies 

de Hegar. 
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2222----    Les formes hautes et intermédiairesLes formes hautes et intermédiairesLes formes hautes et intermédiairesLes formes hautes et intermédiaires    ::::    

 

Toutes les formes hautes et intermédiaires ont été traitées  en deux temps : 

� Dans un premier temps une colostomie transverse a été effectuée. 

� Dans un deuxième temps, en excluant les patients décédés ou qui ont été perdus de 

vue juste après la colostomie, nos malades ont été repris pour une cure définitive 

selon l’abord sagittal postérieur de Pena   à un âge moyen de 06 mois, avec des 

extrêmes âges allant de 3 à 11 mois. 

 

Apres la cure définitive, tous nos malades ont bénéficiés de séances de dilatations anales, 

jusqu’à un calibre acceptable. 

Enfin, le rétablissement de la continuité intestinale est réalisé à un âge moyen  de 10 

mois, avec des extrêmes âges allant de 06 à 16mois. 

 

XII. XII. XII. XII. EVOLUTIONSEVOLUTIONSEVOLUTIONSEVOLUTIONS    ::::    

    

1. 1. 1. 1. COMPLICATIONSCOMPLICATIONSCOMPLICATIONSCOMPLICATIONS    ::::    

    

1.1 Complications  immédiates : 

Nous avons retrouvé dans notre série 08 patients qui ont présenté des complications 

immédiates (4 pour les formes basses et 4 pour les formes hautes et intermédiaires). 

    

Tableau Tableau Tableau Tableau 7777: complications immediates des MAR: complications immediates des MAR: complications immediates des MAR: complications immediates des MAR    

Complications immédiatesComplications immédiatesComplications immédiatesComplications immédiates    MARH et MARIMARH et MARIMARH et MARIMARH et MARI    MARBMARBMARBMARB    

Infection 3 1 

Sepsis 1 1 

Inhalation 0 1 

Lâchage de sutures 0 1 
 

1.2 Complications tardives : 

1 seul cas d’occlusion sur colostomie. 
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1 seul cas de prolapsus de colostomie après 2 mois : réduction manuelle sous AG. 

1 seul cas de constipation et brulures mictionnelles : distance ano-vulvaire quasi-nulle 

(colostomie de décharge + indication à l’intervention de SANTULLI). 

    

A noterA noterA noterA noter : 

L’incontinence n’a pas été évaluée dans notre série du fait que l’âge de la majorité de nos 

malades qui est inferieur à trois  ans jusqu’à présent, et que la plupart de nos malades a été 

perdu de vu après la cure définitive. 

� Un seul malade présentant une MARH est perdu de vue juste après colostomie. 

 

2222----        MORTALITEMORTALITEMORTALITEMORTALITE    ::::    

 

Le nombre des patients décédés dans notre série était de 02 ce qui constitue 06,89%. 

 

Tableau Tableau Tableau Tableau 8888    : Mortalité selon le type de MAR: Mortalité selon le type de MAR: Mortalité selon le type de MAR: Mortalité selon le type de MAR    

Forme MARH et MARI MARB 

Nombre de décès 1 1 

% 6,25% 7,69% 
 

Pour le malade avec MARH : a présenté un état de choc septique en J1 post opératoire de 

la colostomie. Hospitalisation en unité de soins intensifs puis décès à J2 par un arrêt cardio-

respiratoire asphyxique irrécupérable. 

Pour le malade avec MARB : présentait une MARB  avec atrésie de l’œsophage : décédé à 

j3 du post opératoire dans un tableau de choc septique. 

 

3333----    LE  RECULLE  RECULLE  RECULLE  RECUL    ::::    

 

Le recul de notre travail était de 13 mois en moyenne. 
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IIII.... EpidémiologieEpidémiologieEpidémiologieEpidémiologie    ::::    

 

La fréquence des malformations anorectales est évaluée par la plupart des auteurs autour 

de 1 pour 5000 naissances. Cependant, certains l’estiment supérieure (1 pour 1500) : de 

nombreux cas mineurs ne pouvant être répertoriés [1-4]. 

 

1111---- Le sexeLe sexeLe sexeLe sexe    ::::    

 

La prédominance des MAR chez les garçons est manifeste puisque nous comptons dans 

notre série 16 garçons (55,18%) pour 13 filles (44,82%). Ces chiffres concordent avec les 

données des autres séries (voir tableau IX). 

 

Tableau IX: Répartition des MAR selon le sexeTableau IX: Répartition des MAR selon le sexeTableau IX: Répartition des MAR selon le sexeTableau IX: Répartition des MAR selon le sexe    

SériesSériesSériesSéries    GarçonsGarçonsGarçonsGarçons    FillesFillesFillesFilles    Nombre total deNombre total deNombre total deNombre total de    cascascascas    

PENA [3] 60% 40% 1900 

L.LUHIRIRI [28] 66% 44% 15 

L .DAOUD [29] 56,4% 43,4% 113 

CHIBA [30] 61% 39% 254 

Notre série 55,18% 44,82% 29 
    

2222---- Type de MARType de MARType de MARType de MAR    ::::    

 

Nos résultats concernant la fréquence des différents types de MAR sont dans l’ensemble 

comparables à ceux de la littérature. Nous remarquerons ainsi que pour les formes 

intermédiaires notre taux est sensiblement supérieur aux données des grandes séries (tableau X) 
    

Tableau XTableau XTableau XTableau X    : types de MAR dans la littérature: types de MAR dans la littérature: types de MAR dans la littérature: types de MAR dans la littérature    

TypeTypeTypeType    MARHMARHMARHMARH    MARIMARIMARIMARI    MARBMARBMARBMARB    

CHIBA [30] 32,5% 8,5% 59% 

L.LUHIRIRI [28] 33,33% 13,33% 53,34% 

L .DAOUD[]29 16 ,8% 8% 75,2% 

Notre série 37,93% 17,24% 44,83% 
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En ce qui concerne la répartition des différentes formes selon le sexe on note que la 

prédominance masculine est beaucoup plus marquée dans les formes hautes et intermédiaires. 

Le tableau XI illustre ces données : 
    

Tableau XITableau XITableau XITableau XI    : répartition du sexe dans chaque type de MAR: répartition du sexe dans chaque type de MAR: répartition du sexe dans chaque type de MAR: répartition du sexe dans chaque type de MAR    

TypeTypeTypeType    MARHMARHMARHMARH    MARIMARIMARIMARI    MARBMARBMARBMARB    

SexeSexeSexeSexe    garçonsgarçonsgarçonsgarçons    fillesfillesfillesfilles    garçonsgarçonsgarçonsgarçons    FillesFillesFillesFilles    garçonsgarçonsgarçonsgarçons    FillesFillesFillesFilles    

L.DAOUD 63,2% 36,8% 77% 23% 52,9% 47,1% 

CHIBA 78 ,8% 21,2% 81% 19% 51,7% 48,3% 

L.LUHIRIRI 75% 25% 50% 50% 60% 40% 

NS 63 ,6% 36 ,4% 60% 40% 46 ,1% 53,9% 
 

En résumé, le garçon est plus souvent et plus sévèrement touché que la fille. 

L’incidence familiale parait exister, mais est rare. Par ailleurs, il ne semble pas possible 

de retrouver de concordance entre une pathologie de la grossesse, une prématurité ou une 

hypotrophie d’une part, et une fréquence accrue, ou une gravité augmentée des malformations 

ano-rectales, d’autre part. 

 

3333---- L’AGE DE CONSULTATIONL’AGE DE CONSULTATIONL’AGE DE CONSULTATIONL’AGE DE CONSULTATION    ::::    
 

Les résultats obtenues dans cette partie ont montré que les filles consultaient 

tardivement (57,15% des filles des formes basses et 33,34% des filles avec MARH et MARI ont 

consulté à un âge moyen de 6 et 2 mois respectivement). 

Ceci est du probablement à la fréquence chez elles des formes avec fistules qui sont 

généralement larges, empêchant la constitution du tableau occlusif ce qui permet  ainsi une vie 

normale plusieurs mois avant que le diagnostic soit posé. 

Chez les garçons, la fistule, quand elle existe est insuffisante pour évacuer le méconium, 

ce qui explique leurs consultations précoces. 

Par ailleurs, 38% de nos malades ont eu un accouchement à domicile ce qui explique le 

retard de diagnostic. 



Prise en charge des malformations anorectalesPrise en charge des malformations anorectalesPrise en charge des malformations anorectalesPrise en charge des malformations anorectales    

 

 

 
----    50 50 50 50 ----

II. II. II. II. CLINIQUE :CLINIQUE :CLINIQUE :CLINIQUE :    

 

Les MAR sont le plus souvent évidentes à la naissance. Les anomalies inapparentes sont 

rares mais n’échappent pas à la canulation de l’anus qui devrait être systématique chez tous les 

nouveau-nés. 

Le problème essentiel est de fixer le niveau et d’identifier le type de la malformation pour 

en proposer le traitement adéquat le plus rapidement possible, mais l’examen clinique ne 

permet pas toujours de répondre à toutes les questions posées. 

L’examen clinique porte sur l’examen soigneux du périnée du nouveau-né, 

éventuellement sur le sillon inter-fessier de la pointe du coccyx à la racine de la verge chez le 

garçon, et à la fourchette vulvaire chez la fille. 

 

1. 1. 1. 1. Anus d’aspect normalAnus d’aspect normalAnus d’aspect normalAnus d’aspect normal    ::::    

 

C’est la première éventualité : l’anus a un aspect normal mais il existe un tableau 

d’occlusion intestinale basse avec météorisme abdominal important, c’est une règle intangible 

que de vérifier la perméabilité de l’anus avec une sonde. 

On pourra ainsi évoquer l’existence : 

- D’une imperforation membraneuse parfois visible lorsque, mince et bleutée, elle 

bombe sous l’effet de la poussée abdominale. 

- Ou d’une atrésie rectale qu’on peut objectiver par une radiographie avec un 

produit de contraste. 

 

2. 2. 2. 2. Anus absent ou anormalAnus absent ou anormalAnus absent ou anormalAnus absent ou anormal    ::::    

 

La deuxième éventualité est celle de l’anus absent ou anormal par son aspect ou sa 

situation. Les problèmes diagnostiques diffèrent selon le sexe. 
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2.1- Chez le garçon 

Ou bien il n’y a pas d’orifice sur le périnée, ou bien il y a un orifice périnéal, même 

minuscule, qui donne issue à du méconium. 

 

a. présence d’orifice périnéal : 

S’il y a du méconium au périnée, il s’agit d’une lésion infralévatorienne (forme basse) à 

type : 

- D’anus ectopique antérieur, dont le diagnostic est évident. 

- Ou d’un anus couvert incomplet avec fistule anocutanée ; 

Le seul problème est que, si la fistule est parfois manifeste, soulignée par un trajet renflé, 

moniliforme et bleuté, parfois elle est minuscule et il faut examiner soigneusement le périnée à 

la loupe depuis le siège de l’anus jusqu’à la verge, à la recherche d’un pertuis avec une trace de 

méconium en « chiure de mouche ». On peut s’aider d’une pression manuelle sur l’abdomen et 

ainsi démasquer une fistule périnéale minime et occultée par une impaction méconiale. 

 

b. Absence d’orifice périnéal : 

S’il n’y a pas d’orifice périnéal, il faut d’abord rechercher la présence de méconium dans 

les urines ; elle permet d’affirmer l’existence d’une fistule recto-vésicale ou recto-urétrale. Cela 

authentifie une lésion haute ou intermédiaire. 

Parfois, la fistule est obturée passagèrement par un débris méconial ; en massant l’urètre 

ou en cathétérisant la vessie, on peut extérioriser le méconium et affirmer la fistule. 

Si l’absence de méconium dans les urines se confirme, on est en présence d’une 

anomalie non communicante de type variable : 

- Forme haute : agénésie anorectale. 

- Forme intermédiaire : agénésie anale pure. 

- Forme basse : anus couvert complet. 

 

2.2-Chez la fille : 
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L’étude du périnée est encore plus précise que chez le garçon. Les anomalies non 

communicantes, sans issue de méconium au périnée, sont très rares. 

S’il y a émission de méconium, il suffit, comme le souligne Stephens, de dénombrer les 

orifices : 

� Un seul orifice à la vulve : donnant issue à l’urine et au méconium signe l’existence 

d’une agénésie anorectale avec fistule recto-cloacale. 

� Deux orifices à la vulve : l’un urétral, l’autre vaginal, et non vestibulaire, donnant 

issue à du méconium prouvent l’existence d’une anomalie haute, ou intermédiaire à 

type de fistule recto-vaginale : 

- Forme haute : agénésie anorectale avec fistule recto-vaginale 

- Forme intermédiaire : agénésie anale avec fistule vaginale. 

� Trois orifices : l’un urétral, l’autre vestibulaire, et un troisième qui donne issue à du 

méconium. On pourra reconnaître aisément l’anus ectopique antérieur périnéal ou 

vulvaire, normaux mis à part leur situation ectopique. 

� Si l’orifice méconial n’a pas l’aspect d’un anus mais celui d’une fistule, le problème 

est de différencier les fistules ano-vulvaires, ou ano-vestibulaires qui sont des 

lésions basses, de la fistule recto-vestibulaire qui est une anomalie de type 

intermédiaire [31]. 

Dans ce cas l’épreuve au stylet est d’un apport capital, car elle renseigne sur la situation 

du cul de sac intestinal : 

- Le stylet est introduit dans le trajet fistuleux, s’il est perçu sous la peau 

périnéale il oriente vers une variété basse. 

- Par contre, lorsque le stylet a un trajet ascendant, parallèle au vagin et ne peut 

être mobilisé vers l’arrière, il indique une variété intermédiaire ou haute. 

D’après Pena, l’examen clinique permet dans 80 à 90% des cas de définir le type de MAR 

[22]. 
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Il faut aussi souligner que le diagnostic peut être fait tardivement, chez les nouveau-nés 

de quelques jours voire quelque semaines présentant une constipation chronique ou une 

occlusion basse il faut penser à la possibilité d’une MAR. 

Dans tous les cas, l’exploration radiologique est nécessaire afin de confirmer 

l’impression clinique et de rechercher d’éventuelles malformations associées. 

La majorité de nos malades ont été vus, par défaut de cet examen, à un stade de pré-

occlusion  ou d’occlusion. 

Dans notre série 7 garçons ont été vus en occlusion néonatale basse et 4 en pré-

occlusion. Chez la fille on rapporte un nombre moindre de tableaux occlusifs : 4 occlusions et 3 

pré-occlusions ; ceci est peut être expliqué par la fréquence des formes avec fistule (100% des 

filles et 43,75% des garçons ont des formes avec fistules),  et la largeur de cette dernière chez la 

fille. 

    

Tableau XIITableau XIITableau XIITableau XII    : pourcentage des tableaux occlusifs au moment de diagnostic: pourcentage des tableaux occlusifs au moment de diagnostic: pourcentage des tableaux occlusifs au moment de diagnostic: pourcentage des tableaux occlusifs au moment de diagnostic    

SériesSériesSériesSéries    L.Luhiriri [28]L.Luhiriri [28]L.Luhiriri [28]L.Luhiriri [28]    L.Daoud [29]L.Daoud [29]L.Daoud [29]L.Daoud [29]    Notre sérieNotre sérieNotre sérieNotre série    

% des tableaux 

d’occlusions 
66,7% 20,35% 38% 

 

Nos résultats, en termes d’admission avec un tableau occlusif, sont comparables  aux 

données des autres séries nationales [29] et des pays sous développés [28]. Ceci peut être 

expliqué par l’absence de l’examen systématique à la naissance en plus de la fréquence des 

accouchements à domicile. 

 

IIIIIIIIIIII.... PARACLINIQUEPARACLINIQUEPARACLINIQUEPARACLINIQUE    ::::    

 

L’examen radiologique est le complément indispensable de l’examen clinique. Il a pour 

but de [32, 33, 16, 34] : 

Préciser le type anatomique de la MAR c'est-à-dire le rapport exact du cul de sac rectal 

par rapport à la sangle des releveurs de l’anus et au périnée. 
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Mettre en évidence une éventuelle fistule (urinaire, vaginale ou périnéale) par la présence 

d’air intra-vaginal ou intra-vesical que l’existence d’une méconiurie aura déjà permis d’évoquer. 

Rechercher les malformations associées. 
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1111.... La radiographie de profil tête en basLa radiographie de profil tête en basLa radiographie de profil tête en basLa radiographie de profil tête en bas    : (fig. 18) [35]: (fig. 18) [35]: (fig. 18) [35]: (fig. 18) [35]    
 

 
Figure 18Figure 18Figure 18Figure 18    : Radiographie de profil tête en bas , montrant le cul de sac rectal situé à une distance 

>1 cm du repère métallique , en faveur d’une forme haute. 

 

1.1 Description : 

Il est conduit selon la technique classique de Wangensteen et Rice  décrite en 1930 : 

Le cliché est réalisé 10 heures en moyenne (8 à 24h) après la naissance, l’air dégluti 

atteint alors le cul de sac rectal et le distend. 

L’enfant est placé en position verticale, tête en bas, pendant au moins 5 minutes (pour 

que l’air moule le cul de sac rectal). Cependant il parait préférable de maintenir l’enfant non pas 

être en bas, ce qui peut être mal supporté par un nouveau-né, mais en procubitus et léger 

Trendelenburg (fesses en l’air avec un billot sous le pubis) pendant 15 minutes au moins avant 

de réaliser le cliché en vue latérale. 

Incidence de profil strict, cuisses fléchies à 90°, les ischions et le pubis doivent se 

superposer parfaitement. 
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Un repère opaque (éventuellement métallique) est placé dans la position présumée de 

l’anus. 

 

1.2-But : 

Le but de cette exploration est de déterminer la position du cul de sac par rapport au 

plancher des muscles releveurs et à la fossette anale [32]. 

    

1.3-Interprétation : (fig. 19) 

Grâce aux repères définis par Stephens et Cremin [32,36] des lignes virtuelles 

déterminées à partir des repères osseux devraient permettre d’analyser la radiographie de profil 

tête en bas, appelée aussi invertogramme, et d’en extraire les informations nécessaires. 
 

- La ligne pubo-coccygienne de Stetephens : 

Stephens a décrit la ligne pubo-coccygienne (PC) reliant le milieu du pubis (P) à la 

jonction sacro-coccygienne (ou bord inférieur de S5) [33]. 

S’il existe une malformation sacrée importante, empêchant d’identifier la 5ème pièce 

sacrée, la ligne est tendu du pubis à l’union du quart supérieur est des trois-quarts inférieurs 

des ischions superposés. 

La ligne PC correspond à l’insertion pariétale (squelettique) du muscle relrveur de l’anus 

[29], elle ne correspond donc pas à la ligne d’action du muscle qui pourrait schématiquement 

être représentée comme un hamac. 

 

�    La ligne de CréminLa ligne de CréminLa ligne de CréminLa ligne de Crémin    ::::    

Crémin a décrit une ligne parallèle à la ligne PC de Stephens : elle coupe la ligne pubis 

ischion (PI) en son milieu. 

P : représente le milieu du pubis. 

I : représente l’extrémité inférieure des ischions. 

Cette ligne de Crémin correspond au niveau d’insertion des muscles releveurs sur la 

partie basse du rectum et serait plus conforme à la ligne d’action de la sangle pubo-rectale. 
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Après avoir tracé les deux lignes sus citées sur l’invertogramme on pocède à 

l’interprétation suivante : 

� Quand le cul de sac se projette au dessus de la ligne de Stephens il s’agit d’une 

forme haute des MAR. 

� Quand le cul de sac est au dessous de la ligne de Crémin c’est une forme basse. 

� Quand le cul de sac est situé entre la ligne de Stephens et la ligne de Crémin c’est 

une forme intermédiaire. 

Dans ces deux dernières formes, la projection du cul de sac rectal est variable en 

fonction du degré de contraction des releveurs, ce qui justifie la réalisation de plusieurs clichés 

de profil. 

Certains auteurs utilisent :                                                                                                  

� Le triangle pubis-ischion (PCI) : Stephens et Kelly ont décrit le triangle PCI, dans lequel 

se projette le muscle releveur, pour définir la position du cul-de-sac par rapport aux os 

du bassin et aux insertions du releveur et pour déterminer le type de MAR. 

Pour Kelly : le point I, qui correspond au bord inférieur de la sangle pubo-rectale, est le 

point le plus bas de l’ischion. De ce fait : 

� Si le cul de sac intestinal est au dessus de la ligne PC c’est une forme haute. 

� S’il se projette dans le triangle PCI c’est une forme haute. 

� S’il se projette dans le triangle PCI c’est une forme intermédiaire. 

� S’il descend en dessous du point I s’agit d’une forme basse. 

D’autre part, le cliché d’ASP de profil peut montrer la présence d’air en situation 

anormale (vésicale en particulier), faisant suspecter l’existence d’une fistule recto-urinaire. 

En association avec le cliché d’ASP de face, il évalue le retentissement de la malformation 

par l’intermédiaire de la distension digestive, il recherche des malformations vertébrales, lombo-

sacrées. 

Toutefois, l’interprétation de l’invertogramme de Wangesteen et Rice est rendue difficile 

par la survenue de certaines erreurs. 
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Figure 19Figure 19Figure 19Figure 19    : : : : Représentation de la ligne pubo-coccygienne et de la ligne de Crémin. 

    

aaaa    : ligne pubo: ligne pubo: ligne pubo: ligne pubo----coccygienncoccygienncoccygienncoccygienne de Stepe de Stepe de Stepe de Stephens                       hens                       hens                       hens                           

bbbb    : ligne de Crémin.: ligne de Crémin.: ligne de Crémin.: ligne de Crémin.    
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1.4-Causes d’erreur : 

L’étude de l’ASP de profil tête basse est parfois faussée soit pour des raisons techniques 

soit pour des raisons liées à l’enfant. 

 

a- Les raisons techniques : 

- Examen trop précoce 

- Profil non strict, très fréquent car techniquement difficile chez un nouveau né qui 

bouge. 

- Méconium impacté au fond du cul de sac rectal empêchant l’air de silhouetter le 

rectum, le diagnostic de malformation haute peut alors être porté abusivement. 

 

b- Les raisons liées à l’enfant : 

- Importante fistule vésicale ou périnéale entraînant l’évacuation de l’air intestinal 

et le cul de sac rectal ne peut être correctement positionné. 

- Un vagin rempli d’air par l’intermédiaire d’une fistule peut simuler le cul de sac et 

évoquer une forme basse de malformation. 

- Absence de progression de l’air colique. 

- Atrésie œsophagienne sans fistule ou atrésie du grêle concomitante. 

- Une surdistension du cul de sac lors des cris peut, en raison du caractère 

élastique de la sangle des muscles releveurs, orienter vers le diagnostic d’une 

forme basse en présence d’une malformation haute. 

- Défaut de relaxation de la sangle puborectale entrainerait un diagnostic erroné de 

forme haute. 
 

Dans notre série, Les données de la radiographie tête en bas, étaient dans la majorité des 

cas, concordantes avec celles de l’exploration chirurgicale en termes de détermination de la 

forme anatomoclinique. 

Chez un garçon avec une MAR totalement obstructive et dont la radiographie tête en bas 

était en faveur de la forme basse, nous avons retrouvé au moment de l’exploration un cul de sac 
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haut situé. Cela peut être expliqué par les poussées abdominales lors des cris au moment de la 

réalisation de la radio. 

Malgré les imperfections de la radiologie de profil tête en bas, elle reste l’examen clé en 

matière de malformations anorectales. 

 

2. 2. 2. 2. L’EchographieL’EchographieL’EchographieL’Echographie    :( fig. 20):( fig. 20):( fig. 20):( fig. 20)    

 

L’échographie a deux objectifs : 

- L’appréciation du type de l’anomalie 

- La recherche de malformations associées. 

En effet, il s’agit d’une étude dynamique permettant de visualiser les mouvements du 

cul-de-sac rectal en fonction de la contraction du muscle releveur. De plus, la présence de 

méconium au fond du cul de sac ne constitue en aucun cas un obstacle à la réalisation de 

l’examen [15, 32, 33, 36]. 
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FigureFigureFigureFigure    20202020    : : : : Echographie par voie périnéale, coupe sagittale médiane montrant les variations des 

mesures de la distance du cul-de-sac rectal au périnée en fonction du degré de poussée  

(MAR basse). 



Prise en charge des malformations anorectalesPrise en charge des malformations anorectalesPrise en charge des malformations anorectalesPrise en charge des malformations anorectales    

 

 

 
----    62 62 62 62 ----

2.1-Description : 

L’enfant est examiné en décubitus dorsal, membres inférieurs en abduction. La 

détermination du cul-de-sac peut se faire par : 

- voie abdominale transvesicale, ou 

- voie périnéale, la sonde étant alors placée sur la fossette anale. 

 

a. Par voie abdominale transvesicale : [36] 

On reconnait les formes hautes devant un cul-de sac situé au dessus de la base vésicale, 

les formes intermédiaires sont d’appréciation plus difficile. 

 

b. Par voie transpérinéale : [36] 

On réalise des coupes périnéales longitudinales et transversales. 

- Les coupes longitudinales permettent de repérer d’avant en arrière : la symphyse 

pubienne, le col vesical si la vessie est pleine, le cul de sac intestinal rempli de 

meconium et le sacrum. 

- Les coupes transversales permettent d’individualiser les parties inférieurs des 

ischions et le cul-de-sac intestinal. 

    

2.2- Interprétation : 

Les coupes périnéales permettent d’apprécier la position du cul-de-sac intestinal. Il est 

en effet possible de mesurer la distance entre ce cul-de-sac et le plan cutané perinéal : 

+ une distance supérieure à 2,5 cm traduit une forme haute [32, 37,38] 

+ une distance inférieure à 1,5 cm évoque une forme basse [38,39] 

+ une distance entre 1,5 et 2,5 cm traduit une forme intermédiaire. 

La sonde ne doit pas être appuyée trop fortement sur la surface cutanée, sous peine de 

variation de la distance mesurée [39]. 

Il semble, en fait, plus intéressant de situer le cul-de-sac intestinal par rapport aux 

repères osseux pelviens. Les coupes longitudinales permettent de tracer la ligne pubo-
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coccygienne. Les coupes transversales permettent de définir une ligne passant par le point 

inférieur des ischions. Il est donc possible de positionner le cul-de-sac rectal par rapport à ces 

deux lignes. 

 

2.3-Causes d’erreur : 

L’échographie connaît aussi des limites [35,38] : 

- Un cul-de-sac rempli d’air. 

- Un cul-de-sac affaissé par une fistule largement ouverte 

- La présence d’une atrésie œsophagienne sans fistule impliquant le segment distal, 

ou d’une atrésie duodénale. 

Une sédation de l’enfant serait parfois souhaitable mais n’est généralement pas 

compatible avec les conditions d’urgence [33,39]. 

Dans notre série, N’a été réalisée chez aucun malade, malgré que la littérature parle de sa 

sensibilité (86%) [40] nettement supérieure à celle de l’invertogramme. 

Peña [41, 42] souligne lui aussi le faible intérêt de l’étude biométrique, car selon lui le 

niveau de la fistule donne des renseignements sur la hauteur de la MAR, la technique 

d’abaissement et le pronostic. Il est donc légitime de proposer dans ces cas, une technique 

d’imagerie qui permette de révéler ces fistules sans chercher à définir précisément la hauteur du 

cul-de-sac. 

    

3. 3. 3. 3. Les opacificationsLes opacificationsLes opacificationsLes opacifications    : [35]: [35]: [35]: [35]    

 

Dans le bilan initial d’une MAR, on a parfois recours à des techniques d’opacification 

pour affirmer le diagnostic. 

La recherche d’une fistule constitue un temps important de l’exploration radiologique. Sa 

technique est fonction des donnés de l’examen clinique. 
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3.1- La fistulographie :(fig.21) 

En présence d’une fistule périnéale, observée dans le cadre d’une forme basse ou 

intermédiaire, il est utile de pratiquer une fistulographie en injectant un produit opaque 

hydrosoluble (par l’intermédiaire d’un cathéter souple) afin d’objectiver : 

- D’une part le trajet fistuleux proprement dit, et ses rapports avec le point A de 

Stephens qui représente la position normale de la ligne pectinée. 

- d’autre part, le cul-de-sac intestinal lui-même et ses rapports avec la ligne PC de 

Stephens et la ligne de Crémin. 

 

 

Figure 21Figure 21Figure 21Figure 21    : : : : opacification aux hydrosolubles par catheterisme d’une fistule vestibulaire. 

    

3.2-L’opacification à travers une ponction transpérinéale du cul-de-sac : 

Devant un périnée sans fistule apparente, certaines équipes pratiquent une ponction 

transpérinéale du cul-de-sac à l’aiguille fine, sous contrôle scopique, suivie d’opacification à 



Prise en charge des malformations anorectalesPrise en charge des malformations anorectalesPrise en charge des malformations anorectalesPrise en charge des malformations anorectales    

 

 

 
----    65 65 65 65 ----

l’aide d’un produit iodé hydrosoluble afin de déterminer la topographie rectale et de rechercher 

une éventuelle fistule. 

Cet examen semble ne plus devoir se justifier, compte tenu des résultats des 

explorations radiologiques et échographiques par voie périnéale. 

 

3.3-L’urètrocystographie rétrograde : 

L’urètrographie apparaît très intéressante lors du bilan radiologique initial d’une MAR 

chez le garçon. Elle permet d’étudier l’anatomie de l’urètre, de rechercher une fistule et de 

préciser son niveau. 

Elle est suivie d’une cystographie rétrograde qui permet : 

- D’une part de rechercher une fistule recto-urinaire, il faut alors réaliser des clichés de 

profil en remplissage vésical, pour la mise en évidence d’une fistule recto-vésicale. 

- d’autre part, d’objectiver une malformation associée en particulier le reflux vésico-

urétéral. 

 

3.4- La vaginographie : 

Chez la fille une vaginographie peut détecter une fistule vagino-rectale. 

 

3.5- L’opacification par la colostomie :(fig. 22) 

L’opacification de la partie distale du tube digestif par un orifice de colostomie sera 

réalisée à distance éventuellement dans les formes hautes ou intermédiaires. 

Elle a été  réalisée chez 10 patients dans notre série, ce qui représente 62,5% des patients 

colostomisés. 

Elle a permis de mettre en évidence deux cas de fistules recto-urinaires, dont le patient 

ne présentait pas de Méconurie. 

En plus, elle a permit de reconsidéré le diagnostic d’une MAR avec Méconurie comme 

forme basse et on a opté pour  un mini-PENA. 
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De ce fait, parait que la colographie a un rôle très important dans la prise en charge 

thérapeutique des MAR. 

 

 

Figure 22Figure 22Figure 22Figure 22    : : : : colographie d’une MAR objectivant une fistule urétrale. 

 

Nos résultats concernant la place de la radiographie de profil tête en bas et la 

colographie descendante, sont concordantes avec ceux de la littérature, surtout les travaux de  

J.Niedzielski [40] et AG Le Bayon[35]  qui ont montré que la sensibilité de l’invertogramme 

réalisé chez 22 patients était de 27% avec une erreur moyenne de mesure de 0,84 cm et la 

différence entre la mesure et la distance réelle était significative. Et que la sensibilité de la 

colographie était de 100%, avec aucune différence significative entre la mesure et la découverte 

per-opératoire. 

 

4. 4. 4. 4. L’endoscopieL’endoscopieL’endoscopieL’endoscopie    ::::    

 

Les examens endoscopiques de l’urètre, de la vessie et du vagin chez la fille sont 

actuellement possibles dès la naissance. Ils sont nécessaires dans les MAR, d’une part en cas de 

découverte de fistule recto-urinaire (ou recto-vaginale) pour en préciser le siège et le caractère 
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congénital ou iatrogène, d’autre part en cas de rein muet à l’UIV pour situer l’implantation 

éventuellement ectopique de l’uretère. 

Enfin ces examens sont indispensables avant tout traitement de cloaque et chez le grand 

enfant au stade de sequelles de la MAR. 

 

5. 5. 5. 5. La tomodensitométrie (TDM)La tomodensitométrie (TDM)La tomodensitométrie (TDM)La tomodensitométrie (TDM)    ::::    

 

L’examen TDM n’a pas d’utilité chez le nouveau-né pour déterminer le type anatomique 

de MAR. 

En effet, le cul-de-sac est souvent mal visible en dehors de toute opacification. Certains, 

profitant de la petite taille de l’enfant, ont effectué des coupes sagittales et tracé la ligne pubo-

coccygienne [43, 44]. 

La présence de méconium fournirait pour ces auteurs une bonne interface pour 

déterminer le fond du cul-de-sac [45]. 

 

5.1-Description : 

Les coupes axiales, parallèles à la ligne PC, sont réalisées si l’angle d’inclinaison du statif 

est suffisant. 

 

5.2-Interprétation : 

En pré-opératoire, uniquement pour les formes hautes avant la chirurgie définitive pour 

évaluer les rapports du cul de sac avec la musculature pelvienne et pour déterminer l’épaisseur 

de la sangle puborectale et du sphincter externe. 

En post-opératoire, dans le bilan d’incontinence, pour situer exactement le colon abaissé 

par rapport à la sangle et pour mettre en évidence une atrophie des muscles du sphincter 

externe. 

Bien qu’il soit possible d’obtenir par tomodensitométrie une étude dans le plan sagittal 

ou frontal chez le nouveau –né l’imagerie par résonnance magnétique s’avère plus performante. 
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6. 6. 6. 6. L’imagerie par résonance magnétique  (IRM)L’imagerie par résonance magnétique  (IRM)L’imagerie par résonance magnétique  (IRM)L’imagerie par résonance magnétique  (IRM)    : (fi: (fi: (fi: (fig.23) [35]g.23) [35]g.23) [35]g.23) [35]    

 

Aucune IRM périnéale n’a été réalisée en période néonatale dans notre série, en bilan 

préopératoire du fait de son accès limité en semi-urgence. Pourtant, plusieurs études ont prouvé 

qu’elle permettait de s’affranchir des limites des études biométriques, en apportant des 

renseignements anatomiques, notamment la relation directe du cul-de-sac rectal avec la sangle 

puborectale, l’état de trophicité de l’appareil sphinctérien, la mise en évidence d’éventuelles 

fistules internes ainsi que le dépistage de malformations associées. Cet examen multi planaire, 

non invasif, apportant des renseignements exhaustifs sur l’anatomie précise de la malformation, 

guide le chirurgien dans le choix de la technique opératoire. L’IRM a aussi l’avantage d’explorer, 

outre le colon, le rectum et l’ensemble de la cavité périnéale, la région rétro-rectale, localisation 

préférentielle des dysraphismes occultes ainsi que le cône terminal. Le méconium, grâce à son 

hypersignal T1 franc, apporte un excellent contraste [46-48]. En pratique, des séquences T1, T2 

sans et avec saturation de la graisse, dans les plans axial, sagittal et coronal, sans balisage 

digestif, chez un enfant calme, immobile sont les séquences de base réalisées pour l’exploration 

des MAR. La difficulté de mise en œuvre chez un enfant en bas-âge et son accessibilité limitée 

en semi-urgence explique sa faible utilisation dans le contexte. 

L’IRM permet d’analyser les muscles du plancher pelvien dans tous les plans de 

référence, et d’étudier dans le même temps les corps vertébraux, le contenu du canal rachidien 

et le haut appareil urinaire. 
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Figure 23: Figure 23: Figure 23: Figure 23: IRM pelvienne qui montre une hypoplasie des muscles de la sangle rectale. 

    

7. 7. 7. 7. AutresAutresAutresAutres    ::::    

 

Les autres examens radiologiques ont pour intérêt de rechercher les malformations 

associées tels l’urographie intra veineuse (UIV), les clichés du squelette, les explorations 

cardiaques, pulmonaires digestives et crâniennes… 

 

IVIVIVIV.... LES FORMES ANATOMOCLINIQUESLES FORMES ANATOMOCLINIQUESLES FORMES ANATOMOCLINIQUESLES FORMES ANATOMOCLINIQUES    :[11]:[11]:[11]:[11] 
 

Le terme de MAR concerne un très grand nombre de malformations de l’extrémité 

caudale du tube digestif. La variété des anomalies anatomiques explique la difficulté d’obtenir 

une classification simple. Celle-ci doit, en effet, répondre à plusieurs critères (Stephens) : 
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1. La terminologie doit être simple et en elle-même significative de la malformation. 

2. Elle doit être exacte et explicite, surtout en ce qui concerne le problème sphinctérien, 

dont dépend le pronostic fonctionnel. 

3. Elle doit être le plus conforme possible aux notions embryologiques du développement 

anorectal. 

4. Elle doit satisfaire à un diagnostic précis et souligner le sexe et les fistules associées. 

 

Plusieurs auteurs ont donné une classification et nous ne ferons que citer : 

LADD et GROSS……………..…(1934) 

D. BROWNE………………….….(1951) 

BILL et JOHSON …………….….(1958) 

SCOTT et SWENSON…….……(1959) 

NIXON…………………………...(1961) 

PAETRIDGE et GOUGH….……(1961) 

GANS et FRIEDMAN……………(1963) 

SANTULLI ……………………...(1965) 

LOUW………………………….. (1965) 

 

En fait, c’est à l’occasion du congrès de chirurgie pédiatrique réuni pour le centenaire du 

Royal Children’s Hospital de Melbourne (1970), qu’un comité international avait fixé la 

nomenclature universellement reconnue depuis lors [34]. 

La classification des MAR retenue à l’heure actuelle repose sur la classification de 

Melbourne (1970) simplifiée en 1984 [49-51]. 

Les MAR sont réparties d’un point de vue anatomique en formes hautes, intermédiaires et 

basses selon la position du C-D-S digestif par rapport au plancher des muscles releveurs de 

l’anus (fig.24). 
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1 : Vessie   2 : Utérus   3 : Rectum   4 : sacrum   5 : Ligne des releveurs de l’anus 

6 : Vagin    7 : Anus 
    

Figure 24Figure 24Figure 24Figure 24    : : : : représentation schématique des MAR. 

 

Si le cul de sac rectal est au dessus du muscle puborectal, il s’agit d’une malformation 

anorectale haute : forme supra-levatorienne, 

Si le cul de sac rectal est au niveau du muscle puborectal, il s’agit d’une malformation 

anorectale intermédiaire, 

Si le cul de sac rectal est au dessous du muscle puborectal, il s’agit d’une malformation 

basse : forme infra-levatorienne.    
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TableauTableauTableauTableau        XIII : XIII : XIII : XIII : Classification des MAR les plus fréquentesClassification des MAR les plus fréquentesClassification des MAR les plus fréquentesClassification des MAR les plus fréquentes    

MAR HautesMAR HautesMAR HautesMAR Hautes    MAR IntermédiairesMAR IntermédiairesMAR IntermédiairesMAR Intermédiaires    MAR BassesMAR BassesMAR BassesMAR Basses    

Agénésie anorectale sans 

fistule 
Agénésie anale sans fistule 

Anus vulvaire et anus 

périnéal antérieur 

Agénésie anorectale avec 

fistule 

Garçon : fistule urétrale 

Fille : fistule vaginale. 

Forme cloacale. 

Agénésie anale avec fistule 

.Garçon : urétro-bulbaire 

.Fille : vaginale ou   vestibulaire 

Anus couvert complet 

 

Anus couvert incomplet 

avec fistule anocutanée ou 

anovestibulaire. 

Atrésie rectale  
Persistance de la membrane 

anale.. 

    

1111----Formes hautesFormes hautesFormes hautesFormes hautes    ::::    

 

On distingue [11, 15, 34, 36] : 

- Les agénésies anorectales 

- Les atrésies rectales. 

Avant de traiter chaque entité à part, il conviendrait de rappeler que : 

� L’agénésie est l’absence d’une structure ou d’un organe par défaut de création 

embryonnaire, s’accompagne d’anomalies dans les autres organes nés du même 

contingent de cellules embryonnaires. 

� L’atrésie est l’oblitération ou l’imperforation congénitale d’un conduit 

cylindrique. 

    

1.1Agénésie anorectales : 
 

On distingue : 

� Les agénésies anorectales sans fistule. 

� Les agénésies anorectales avec fistule. 

Cependant, il faut signaler que toutes les agénésies anorectales ont en communs les 

caractères suivant : 
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�  Le sphincter interne est absent. 

� Le muscle releveur est normal, mais sa sangle puborectale est plaquée contre la 

paroi postérieure de l’urètre, du vagin ou du cloaque qu’elle entoure en leur 

adhérant assez intimement juste sous la fistule. Elle est donc anormalement haute  

et antérieure. Le reste du releveur, sur lequel repose le cul-de sac rectal, est 

normal, sauf s’il existe des anomalies du sacrum : le muscle peut alors être plus 

ou moins hypoplasique ou privé d’innervation. 

� Le sphincter externe reste discuté. STEPHENS souligne qu’il est incomplet, 

hypoplasique, et que le seul élément utilisable de l’appareil sphinctérien est la 

sangle puborectale. 

 

De Vries et Pena estiment que le sphincter externe existe toujours même en cas 

d’imperforation haute, sa portion profonde est en continuité avec la sangle puborectale et forme 

ce qu’ils appellent le « complexe musculaire strié ». 

+ L’aspect du périnée est variable : sans relief, ou avec fossette, ou avec un bourrelet 

médian, de toute façon il n’est jamais caractéristique de type de l’anomalie, tout au moins chez 

le garçon. 

 

a. Agénésie anorectale sans fistule (fig.25) 

On les rencontre chez la fille ou le garçon. Le cul-de-sac digestif se termine  dans le 

pelvis au-dessus du plan des releveurs. Un tractus fibreux peut le relier au périnée, ou à la 

structure antérieure la plus proche (urètre ou vagin).    

Mis à part le fait que l’agénésie anorectale sans fistule est beaucoup plus rare et qu’elle 

peut s’étendre au côlon, elle est exactement similaire à l’agénésie anorectale avec fistule. 
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Figure 25Figure 25Figure 25Figure 25    : agénésie anorectale sans fistule 

 

b. Agénésie anorectale avec fistule : 

C’est de très loin la lésion haute la plus fréquente. Le côlon se termine par un cul-de-sac 

situé sous le péritoine mais au dessus du plancher du releveur et il est fistulisé dans le tractus 

urinaire ou génital selon le sexe. 

 

� Chez le garçon (fig.26) : 

Il s’agit classiquement de la forme la plus fréquente des MAR hautes. Le cul de sac 

digestif est le plus souvent fistulisé dans l’urètre prostatique au voisinage du veru-montanum, 

parfois plus haut, parfois plus bas et il s’ouvre très rarement dans vessie. 

La fistule est toujours très grêle, mesurant 1 à 2 mm  de diamètre, insuffisante pour 

assurer l’évacuation de l’intestin. 

 

� Chez la fille (fig27) 

Il faut distinguer les fistules rectovaginales et les formes cloacales. 

- Dans le cas de fistule rectovaginale, la vessie, l’urètre, le vagin (parfois divisé par 

une cloison au dessus de la fistule) et l’hymen sont normaux. 

- Le cul de sac rectal s’ouvre sur la face postérieure du vagin dans sa partie 

moyenne et sur la ligne médiane. L’orifice fistuleux est suffisamment large pour 

être facilement repéré et pour permettre l’évacuation de l’intestin sans occlusion. 
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Figure 26Figure 26Figure 26Figure 26    : : : : Agénésie anorectale avec fistule vésicale. 

 

Figure 27Figure 27Figure 27Figure 27    : : : : atrésie anorectale avec fistule vaginale. 
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- Dans les formes cloacales (fig.28) : elles sont individualisées par leurs problèmes 

thérapeutiques, dans la mesure où la malformation atteint les filières urinaire, 

génitale et digestive. Elles sont multiples, mais la forme la plus usuelle est celle 

décrite dans la classification de Melbourne selon le terme de fistule recto-cloacale. 

Dans cette dernière il existe un conduit commun où débouchent le tractus urinaire, le 

vagin et le rectum. C’est une malformation rare (6 à 8% des MAR de la fille selon 

stephens). On peut distinguer trois grands types anatomiques: 
 

 

    
Figure 28Figure 28Figure 28Figure 28    : forme cloacale. [52] 

 

- La vessie, le vagin et le rectum s’abouchent au sommet du cloaque. 

- Le rectum s’implante dans le vagin qui s’abouche dans le cloaque, l’urètre est 

plus développé.  

- Cloaque avec atrésie vaginale. 
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L’urètre est de type continent ou incontinent en fonction de la hauteur de la confluence 

urétro-vagino-rectale. Il est, de ce fait, essentiel de préciser la longueur de l’urètre et la 

compétence du col vésical : 

� Parfois, le col vésical, plus ou moins béant, s’ouvre directement dans le conduit 

cloacal. 

� Long et étroit, parfois au contraire, il existe un urètre assez long avec un canal 

commun large et court et l’aspect est celui d’un urètre hypospade susceptible 

d’assurer la continence. 

Le développement de la cavité vaginale est très variable et les duplications vaginales ou 

utérines sont très fréquentes, l’absence de cloisonnement du cloaque entraînant l’absence du 

fusion des canaux de Müller. 

 

1.2- Atrésies rectales : 

Cette malformation rare se rencontre chez le garçon et la fille (selon Stephens : 15 cas 

pour 3000 anomalies rectales oubliées). Le cul-de-sac digestif est situé dans le pelvis à un 

niveau variable au-dessus du plan du releveur. Il est fixé le plus souvent par un tractus fibreux 

au canal anal, qui est normal (fig.29). 

L’atrésie rectale a toutes les caractéristiques d’une atrésie intestinale banale, d’origine 

ischémique, avec notamment deux culs-de-sac : 

- L’un anal formé par le canal anal normal 

- L’autre rectal sinon colique. 

 

Ces deux cul-de-sac sont séparés soit par un simple diaphragme, soit par une perte de 

substance avec un petit cordon entre les deux. 

Cette lésion est caractérisée par la persistance d’un appareil sphinctérien normal, ce qui 

facilite le traitement et permet d’obtenir d’excellents résultats. 



Prise en charge des malformations anorectalesPrise en charge des malformations anorectalesPrise en charge des malformations anorectalesPrise en charge des malformations anorectales    

 

 

 
----    78 78 78 78 ----

    

Figure 29: Figure 29: Figure 29: Figure 29: Atrésie rectale chez la fille. 

    

2222----    Formes intermédiairesFormes intermédiairesFormes intermédiairesFormes intermédiaires    :[11]:[11]:[11]:[11]    

 

Les formes intermédiaires sont caractérisées par une agénésie anale et un cul-de-sac 

rectal aveugle ou fistulisé mais qui a des rapports particuliers avec le releveur. 

Ces formes sont : 

Les agénésies anales sans fistule 

Les agénésies anales avec fistule. 

 

Elles ont en commun les éléments suivants : 

� L’absence de sphincter interne 

� Un muscle releveur bien développé : le cul-de-sac rectal s’engage dans la 

sangle puborectale, que Stephens décrit comme un panier dont les fibres 
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entourent le fond du cul-de-sac, alors que le trajet fistuleux s’engage dans la 

sangle. 

� Un sphincter externe probablement plus développé que celui des formes 

hautes 

� L’absence de signes distinctifs au niveau du périnée 

 

2.1- Les agénésies anales sans fistule (fig.30) : 

Beaucoup plus fréquent chez le garçon que chez la fille, le cul-de-sac digestif s’arrête au 

bord supérieur du muscle bulbo-caverneux. Il est donc entouré par la sangle du releveur. 

Chez la fille, le cul-de-sac se termine juste en arrière de la portion distale du vagin. 

    
Figure 30Figure 30Figure 30Figure 30    : agénésie anale sans fistule. 

    

2.2- Les agénésies anales avec fistule : 

    

a . Chez le garçon : (fig.31) 

Le rectum est fistulisé dans l’urètre bulbaire, beaucoup plus rarement dans l’urètre 

antérieur. 
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Figure 31Figure 31Figure 31Figure 31    : : : : Agénésie anale avec fistule bulbaire chez un garçon. 

    

b. Chez la fille : (fig.32) 

Le rectum est fistulisé dans la partie basse du vagin ou dans le vestibule. 

- Si la fistule est vaginale, elle se jette sur la paroi postérieure du vagin, juste en 

amont de l’hymen. Le releveur de l’anus entoure la fin du tube digestif, et la 

fistule passe au travers des fibres les plus basses. Il se constitue de ce fait un 

mécanisme pouvant reproduire une continence. 

- Si la fistule est vestibulaire, elle est alors plaquée contre la face postérieure du 

vagin, par la sangle du releveur, et elle s’ouvre juste en avant de l’hymen et en 

amont de la fourchette postérieure de la vulve. 

 

Dans notre étude, les formes haute et intermédiaire, ont été considérées et traitées 

comme une seule entité, du fait de la ressemblance clinique et anatomopathologique. 
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Figure 32Figure 32Figure 32Figure 32    : : : : agénésie anale avec fistule vestibulaire. 

 

• Chez les garçons : 

 

Tableau XIVTableau XIVTableau XIVTableau XIV    : Formes anatomocliniques des MARH et MARI chez les garçons: Formes anatomocliniques des MARH et MARI chez les garçons: Formes anatomocliniques des MARH et MARI chez les garçons: Formes anatomocliniques des MARH et MARI chez les garçons    

    

Nous remarquons que les formes avec fistule urétrale  sont prédominantes chez les 

garçons, ce qui concorde avec les données de la littérature.    

Les atrésies rectales dans notre série comme dans la littérature restent exceptionnelles 

dans les MARH et MARI chez le garçon, et retrouvées surtout chez la fille.    

MARB et MARIMARB et MARIMARB et MARIMARB et MARI    S.Yazbeck[5S.Yazbeck[5S.Yazbeck[5S.Yazbeck[5    3]3]3]3]    ChibaChibaChibaChiba    Husberg[54]Husberg[54]Husberg[54]Husberg[54]    L.DaoudL.DaoudL.DaoudL.Daoud    Notre sérieNotre sérieNotre sérieNotre série    

Forme avec 

fistule urétrale 
67,8% 77,5% 79,1% 26,3% 60% 

Forme sans 

fistule 
29,4% 15% 16,7% 42,1% 30% 

Forme avec 

fistule vésicale 
- 7,5% 4,2% 15,8% 10% 

Atrésie rectale 2 ,8% 0% 0% 15,8% 0% 

Nombre de cas 833 80 24 19 10 
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• Chez les filles : 

Tableau XVTableau XVTableau XVTableau XV    : Formes anatomocliniques des MARH et MARI chez les filles: Formes anatomocliniques des MARH et MARI chez les filles: Formes anatomocliniques des MARH et MARI chez les filles: Formes anatomocliniques des MARH et MARI chez les filles    

    S.Yazbeck [53]S.Yazbeck [53]S.Yazbeck [53]S.Yazbeck [53]    Husberg [54]Husberg [54]Husberg [54]Husberg [54]    L.DaoudL.DaoudL.DaoudL.Daoud    Notre sNotre sNotre sNotre sérieérieérieérie    

Forme avec 

fistule 
64% 95,8% 66,7% 66,66% 

Forme sans 

fistule 
16,2% 4,2% 22,2% 16,67% 

Cloaque 16,7% 0% 11,1% 16,67% 

Atrésie rectale 3,1% 0% 0% 0% 

Nombre de cas 225 24 9 6 
    

D’après cette comparaison, les formes avec fistules constituent le plus grand 

pourcentage des formes hautes et intermédiaires chez la fille. 

Les formes cloacales, rares dans la littérature, sont retrouvées dans un seul cas dans 

notre série soit 16,67%. 

L’atrésie  rectale était absente dans notre série. 

Au total, nous remarquerons que nos données sont concordantes avec celles des séries 

de la littérature. 

    

3333. . . . Formes bassesFormes bassesFormes bassesFormes basses    :::: 

 

Ce sont des dysgénésies purement anales. L’anatomie de la malformation est très 

variable. 

Ces malformations basses ont en communs : 

� un sphincter interne variable, plus ou moins hypoplasique selon Stephens. 

� un muscle releveur normal (sauf agénésie sacrée) 

� un sphincter externe dont l’anatomie reste imprécise, dans l’ensemble on admet 

que sa partie profonde est normale, qu’elle entoure la partie basse du canal anal 

et est en contiguïté avec la sangle puborectale, alors que sa portion superficielle 

est réduite à quelques fibres longitudinales qui forment un U ouvert en avant. De 



Prise en charge des malformations anorectalesPrise en charge des malformations anorectalesPrise en charge des malformations anorectalesPrise en charge des malformations anorectales    

 

 

 
----    83 83 83 83 ----

toute manière, l’appareil sphinctérien est suffisamment développé pour assurer 

une continence normale. 

 

3.1. Anus vulvaire de la fille et anus périnéal antérieur :( fig. 33) 

Ce sont des anus normaux mais en situation anormale par défaut de développement du 

périnée. L’anus périnéal antérieur se rencontre dans les deux sexes. 

 

 

 

 

Figure 33Figure 33Figure 33Figure 33    ::::    photos d’anus vulvaire et anus périnéal antérieur. 
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3.2.Anus couvert complet (fig.34) : 

L’anus est situation normale mais il est fermé par la fusion des replis anaux 

Parfois existe une petite fistule in situ mais excentrée (anus couvert sténosé, sténose 

anale). 
 

 

Figure 34Figure 34Figure 34Figure 34    : : : : Photo d’un nourrisson présentant un anus couvert complet. 

    

3.3 . Anus couvert incomplet avec fistule anocutanée ou anovestibulaire (fig.35-36) [11] 

C’est le type le plus fréquent des MAR (Browne, Stephens). Le rectum est normal, de 

même que le canal anal jusqu’au niveau des valves et de la ligne pectinée. En dessous, il se 

réduit à un trajet fistuleux revêtu d’un épithélium squameux qui va s’ouvrir en avant sur le raphé 

périnéal à une distance variable, souvent : 

- derrière le scrotum chez le garçon 

- dans le vestibule chez la fille 
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a b  

Figure 35Figure 35Figure 35Figure 35----36363636    : : : : anus couvert incomplet avec, a : fistule cutanée, b : fistule vestibulaire 

    

3.4. Persistance de la membrane anale (fig.37) : 

Elle peut être complète ou incomplète avec un orifice qui donne issue à des selles, elle 

est extrêmement rare. 

 
Figure 37Figure 37Figure 37Figure 37    : : : : Imperforation anale membraneuse. 

 

Nos résultats en terme de type anatomoclinique des MAR basses, comparés à ceux de la 

littérature seront exposés dans le tableau suivant. 
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Tableau XVITableau XVITableau XVITableau XVI    : répart: répart: répart: répartition des formes anatomocliniques des MARB ition des formes anatomocliniques des MARB ition des formes anatomocliniques des MARB ition des formes anatomocliniques des MARB     

selon le sexe dans les différentes séries.selon le sexe dans les différentes séries.selon le sexe dans les différentes séries.selon le sexe dans les différentes séries.    

 L.DaoudL.DaoudL.DaoudL.Daoud    ChibaChibaChibaChiba    S.YazbeckS.YazbeckS.YazbeckS.Yazbeck    Notre sérieNotre sérieNotre sérieNotre série    

SexeSexeSexeSexe    garçonsgarçonsgarçonsgarçons    fillesfillesfillesfilles    garçonsgarçonsgarçonsgarçons    fillesfillesfillesfilles    garçonsgarçonsgarçonsgarçons    fillesfillesfillesfilles    garçonsgarçonsgarçonsgarçons    fillesfillesfillesfilles    

Anus Anus Anus Anus 

couvert couvert couvert couvert 

incompletincompletincompletincomplet    

51,1% 57,5% 36,1% 88,8% 65,1% 91,6% 100% 100% 

Anus Anus Anus Anus 

couvert couvert couvert couvert 

completcompletcompletcomplet    

48,9% 12,5% 63,9% 8,3% 34,9% 8,2% 0% 0% 

anus anus anus anus 

périnéal périnéal périnéal périnéal 

antérieurantérieurantérieurantérieur    

0% 7,5% 0% 0% - - 0% 0% 

Anus Anus Anus Anus 

vulvairevulvairevulvairevulvaire    
- 22,5% - 0% - - - 0% 

Membrane Membrane Membrane Membrane 

analeanaleanaleanale    
0% 0% 1,3% 2,7% - - 0% 0% 

 

Dans les formes basses nous remarquerons que : 

♦ Chez les garçons, l’anus couvert incomplet  la seule forme anatomoclinique recensée 

dans notre série, et qui peut être expliqué probablement  par le nombre limité des 

garçons ayant une MAR basse dans notre série. 

♦ Chez les filles, l’anus couvert incomplet est de loin le plus représenté des MAR basses 

chez les filles dans notre série, et ceci rejoint les données des autres séries de la 

littérature. 

♦ Les anus périnéaux antérieurs, les membranes anales et les anus vulvaires restent 

rares voir exceptionnels dans la littérature mondiale. 

 

4444.... Formes raresFormes raresFormes raresFormes rares    ::::    

 

La classification que nous venons de décrire ci-dessus est simplifiée, et comporte moins 

de variétés de malformations que celle de Melbourne qui en comportait au moins 39.    
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Elle correspond cependant à 90% des formes rencontrées. Les autres malformations qui 

peuvent être rapportées sont donc exceptionnelles, et il faut décrire attentivement leurs 

observations en précisant les limites inférieures du tube digestif, par rapport au plan du 

releveur, le trajet des éventuelles fistules, et l’état du sphincter strié.  

 

VVVV.... LES MALFORMATIONS  ASSOCIEESLES MALFORMATIONS  ASSOCIEESLES MALFORMATIONS  ASSOCIEESLES MALFORMATIONS  ASSOCIEES    : [11,16]: [11,16]: [11,16]: [11,16]    

 

Les  malformations associées  ont été rapportés chez 09 (31%) patients de notre série, 

alors que Kieswetter rapporte un taux de 50 à 60% dans sa série , R.Politi et Y.Aigrain [16] ont 

décrit 30 à 50% d’associations. 

Notre pourcentage est relativement bas par rapport aux autres série, du fait que la 

recherche des malformations associées et surtout la pratiques des examens paraclinique n’était 

pas systématique chez tous nos patients. 

 

La plupart des malformations rencontrées s’intègrent dans le spectre V.A.C.T.E.R.L : 

V pour vertébral 

A pour anorectal 

C pour cardiopathie 

TE pour trachéo-œsophagien 

R pour rénal 

L pour membre (limbs). 

Cette association est en fait rarement complète et ne constitue pas un diagnostic 

étiologique. La MAR peut survenir aussi dans le cadre d’une anomalie chromosomique ou d’un 

syndrome génique. 

Les anomalies associées peuvent atteindre tous les appareils et peuvent être uniques ou 

multiples. 
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1111.... Malformations de l’appMalformations de l’appMalformations de l’appMalformations de l’appareil uroareil uroareil uroareil uro----génitalgénitalgénitalgénital    ::::    

 

Ce sont les plus fréquentes (environ la moitié des cas : 20 à 50%) [11, 21, 22, 55] et 

souvent graves (selon Weiner 18% sont incompatibles avec la vie) [13]. 

Ces malformations associées de l’appareil uro-génital sont observées le plus souvent 

dans les formes hautes des MAR avec une fréquence atteignant 35 à 40% des enfants. Dans les 

formes basses, au contraire, cette fréquence ne dépasse guère 10 à 15%. 

En dehors des anomalies liées à l’existence éventuelle d’une fistule recto-urinaire, les 

malformations urologiques observées sont très variées : 

� Agénésie rénale unilatérale. 

� Dysplasie rénale uni ou bilatérale plus ou moins sévère. 

� Ectopie rénale. 

� Symphyse rénale (la plus fréquemment observée est le rein en fer à cheval). 

� Reflux vésico-rénal avec ou sans urétéro-hydronephrose 

� Sténose des jonctions urétéro-vésicales 

� Duplication de la vessie (rare). 

� Malformation urétrale : urètre double ou diverticule scaphoïde de l’urètre 

� Hypospadias de sévérité variable. 

 

Chez la fille, les malformations génitales observées sont plus rares. Il s’agit de : 

� Anomalies utérines. 

� Duplication de l’appareil génital qui coïncide une fois sur deux avec la présence 

d’une fistule recto vésicale. 

� Rarement il s’agit d’un hydrocolpos. 

Nous décrivons  la prédominance des malformations uro-génitales ; 17,25% de nos 

patients ce qui rejoint les données de la littérature. 
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2. 2. 2. 2. Malformations rachidiennesMalformations rachidiennesMalformations rachidiennesMalformations rachidiennes    ::::    

 

Les anomalies rachidiennes sont retrouvées dans 25% de cas , surtout dans 53% des MAR 

hautes, et seulement dans 19% des MAR basses [13,36]. 

Elles sont retrouvées chez 6,9% de nos malades, ce qui est un taux très bas par rapport 

aux autres séries (PENA :25%).[3] 

Il faut surtout insister sur les anomalies sacrées, plus ou moins étendues, entraînant 

l’absence des racines nerveuses correspondantes avec paralysie du muscle releveur et de la 

vessie. En effet, d’après Pena, s’il existe une agénésie de plus de trois vertèbres sacrées, il y aura 

un déficit neurologique sphinctérien important avec vessie neurologique. [56-58]. 

Il peut s’agir d’hemivertèbres, de fusions vertébrales, d’anomalies de nombre ou de 

disposition : 

� Les hémi-vertèbres peuvent être la conséquence soit d’un excès, soit d’une hémi-

agénésie. Elles sont la cause d’un déséquilibre rachidien plus sévère au niveau 

lombaire qu’au niveau dorsal. 

� Les vertèbres bi-nucléés qui comportent un corps vertébral asymétrique avec un 

massif articulaire d’un côté contre deux massifs superposés de l’autre, sont 

responsables d’un déséquilibre de la statique vertébrales identique à celui des 

hémi-vertèbres. 

� L’épistasis décrit par Gadow en 1933 comme l’existence de 6 vertèbres lombaires 

entre 12 vertèbres dorsales et 5 vertèbres sacrées, et dont la fréquence dans les 

MAR a été précisée par Inès Williams et Nixon puis par Duhamel en France, est 

d’individualisation difficile. Le compte des vertèbres ne peut être en effet exact que 

s’il n’existe aucune anomalie des corps vertébraux. 

 

Des anomalies intracanalaires sont possible : 

� myélo-méningocède 

� Moelle fixée [59] 
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Dans le cadre des malformations rachidiennes il faut citer la triade de CURRARINO 

associant :[11] 

Une MAR basse 

Une anomalie sacrée 

- Une masse présacrée (méningocèle antérieure ou tératome sacro-coccygien 

ou duplication rectale). 

Cette triade, de survenue rare, présente un caractère familial dans la moitié des cas 

[13,60, 61]. 

    

3. 3. 3. 3. Malformations du squelette périphériqueMalformations du squelette périphériqueMalformations du squelette périphériqueMalformations du squelette périphérique    :[11]:[11]:[11]:[11]    

 

On observe : 

� Des hypoplasies du rayon externe de l’avant bras. 

� Des anomalies des doigts à type de poly ou de syndactylies 

� Des déformations des pieds, ce qui était le cas dans notre étude par la présence de 

03 PBVE, ce qui représente 10,34%. 

    

4.4.4.4.    Malformations de l’appareil digestifMalformations de l’appareil digestifMalformations de l’appareil digestifMalformations de l’appareil digestif    ::::    

 

Des malformations digestives de niveau variable peuvent être associées aux MAR. La plus 

fréquente association malformative concerne l’œsophage. 

En effet l’atrésie de l’œsophage est observée dans 5 à 10% des cas, surtout pour les MAR 

hautes. 

D’autres malformations digestives (7% des cas) peuvent être également observées 

isolément ou associées à l’atrésie de l’œsophage : 

� Mésentère commun pathogène ou non. 

� Malrotation digestive 

� Hernie diaphragmatique 
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� Diaphragme duodénal 

� Atrésie duodénale 

� Atrésie colique 

� Atrésie des voies biliaire… 

� L’association à une maladie de Hirchsprung est exceptionnelle [62] 

 

Dans notre série, on a retrouvé un seul cas d’atrésie de l’œsophage, soit 3,44%. Ce taux 

est très proche à celui cité dans la littérature. 

 

5.  5.  5.  5.  Malformations cardiaquesMalformations cardiaquesMalformations cardiaquesMalformations cardiaques    ::::    

 

Les anomalies cardiaques représentent moins de 10% des associations malformatives. 

� Elles sont dominées par la communication interventriculaire. 

� Il peut s’agir de transposition complète des gros vaisseaux ou d’une persistance du 

canal artériel. 

Nos résultats concordent avec ceux de la littérature et retrouvent un pourcentage de 6,9% 

de malformations cardiaques. 

    

6. 6. 6. 6. Autres associations malformativesAutres associations malformativesAutres associations malformativesAutres associations malformatives    :[11]:[11]:[11]:[11]    

 

Des anomalies chromosomiques sont rencontrées dans environ 10% des cas : 

� Trisomie 21 surtout, avec un seul cas recensé dans notre série. 

� Syndrome de l’œil de chat 

� Trisomie 18… 

Elles justifient la pratique systématique d’un caryotype à tout enfant porteur d’une MAR. 

Les Mar peuvent s’intégrer dans de nombreux syndromes géniques :  

� Autosomiques dominants : citons le syndrome de Townes-Brocks qui comprend 

une dysmorphie faciale, des anomalies de l’appareil auditif, des anomalies rénales 

et des anomalies des mains et des pieds. 
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� Autosomiques récessifs 

� Liés à l’X dont la fréquence est en fait exceptionnelle. 

 

VIVIVIVI.... TRAITEMENTTRAITEMENTTRAITEMENTTRAITEMENT    : [5: [5: [5: [5----11]11]11]11]    

 

Le traitement diffère selon le type de la malformation anorectale. Nous distinguerons 

dans ce chapitre le traitement des formes hautes, intermédiaires et basses. 

 

1.  1.  1.  1.  Formes hautesFormes hautesFormes hautesFormes hautes    ::::    

    

1.1-But : 

Quel que soit le procédé utilisé, il importe que l’abaissement du rectum se fasse dans la 

sangle des releveurs et que l’abouchement du tube intestinal se fasse au lieu normal de l’anus. 

Ainsi, après la cure chirurgicale complétée ou non par des séances de dilatation, le périnée doit 

être souple et le canal anal admettre le passage de l’indexe. En outre, l’idéal serait d’obtenir une 

continence satisfaisante. 

 

1.2- Principe : 

Consiste à disséquer le cul-de-sac intestinal et à fermer une éventuelle communication 

recto-urinaire ou recto-vaginale pour pouvoir abaisser l’intestin à travers la sangle puborectale 

soigneusement repérée et préservée. 

L’intervention, généralement sous couverture de colostomie, va comporter trois temps : 

1- Le repérage de la sangle pubo-rectale pour y ménager un plan d’abaissement. 

2- La libération de l’intestin et son abaissement, en restant strictement à son contact et 

ne pas hésiter, comme l’a souligné Pena, à modeler son extrémité pour réduire son 

calibre s’il est trop volumineux [63]. 

3- La confection du néoanus avec réfection du sphincter externe. 
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Des retouches opératoires sont quelque fois indispensables pour agrandir un orifice anal 

insuffisant ou exciser un prolapsus de la muqueuse intestinale au périnée. 

 

1.3-Méthodes : 

 

a- Les dilatations : 

Débutent au 15ème jour post-opératoire, avec des bougies de Hégar de calibre 

progressivement croissant, les dilatations bi-quotidiennes doivent être douces et atraumatiques 

jusqu’à atteindre : 

- Le calibre n°12 pour des enfants âgés de l à 3 mois 

- Le calibre n°13 pour des enfants de 3 à 6 mois 

- Le calibre n°14 pour des enfants de 6 à 12 mois 

- Le calibre n°15 pour des enfants de 1 à 3 ans 

- Le calibre n°16 pour des enfants de 3 à 12 ans. 

 

Ces dilatations peuvent être confiées aux parents, et elles doivent aboutir à un anus 

souple et perméable à l’index avant la fermeture de la colostomie. 

Il faut, par ailleurs rappeler le danger des dilatations sous anesthésie générale qui 

pourraient entraîner des lésions sources de sténose par la suite [64]. 

    

b. La colostomie :(fig.38) [65] 

Lorsqu’on souhaite différer la cure de MAR haute ou intermédiaire l’accord est unanime 

pour faire à la naissance une colostomie sous forme d’anus transverse droit à pont. La 

colostomie latérale, sur baguette, assure une bonne dérivation des matières. Son lieu est 

discuté : transverse ou sigmoïdienne. 
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Figure 38Figure 38Figure 38Figure 38    : : : : représente une colostomie sigmoïdienne 

 

La colostomie sigmoïdienne permet d’évacuer le méconium du segment distal de 

l’intestin avant la fermeture de l’abdomen. Elle doit cependant rester à une distance suffisante 

du cul-de-sac rectal pour permettre son abaissement au cours de la cure définitive de la 

malformation. 

Certes, la colostomie est dotée d’une morbidité propre et elle implique deux 

interventions supplémentaires qui augmentent les risques de complications postopératoires, 

notamment d’occlusion, mais elle a surtout des avantages immenses : 

- elle permet la préparation de l’intestin défonctionnalisé et, après l’intervention, elle 

protège la suture colo-cutanée et facilite des dilatations très progressives. 

- enfin, l’intervention d’abaissement est certainement une des plus délicates qui soit, 

sous couvert de la dérivation, elle pourra être réalisée dans les meilleures conditions par une 

équipe entraînée, et grâce à l’âge d’élection. 

Celui-ci reste discuté, il semble que la tendance actuelle soit de la réduire à 3 ou même 1 

mois (Nixon, Mollard). 
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Enfin, on procédera à la fermeture de la colostomie après la cure définitive et après s’être 

assuré de la perméabilité du néoanus. 

 

c- Intervention curatrice : 

Le traitement passe par un temps essentiel consistant à repérer la sangle puborectale à 

travers laquelle en abaissera l’intestin, après avoir fermé une éventuelle communication recto-

urinaire ou rectovaginale. 

Nous insisterons, dans cette partie sur les techniques les plus utilisées actuellement à 

savoir celle de Stephens, celle de Pena et de Vries et celle de Mollard. 

 

c .1-Technique de Stephens :  

« Sacro-perineal rectoplasty » ou « sacro-abdomino-perineal rectoplasty ». 

Stephens a le mérite d’avoir été le premier à décrire un abord raisonné de la sangle . 

- Malade en décubitus ventral. 

- Une incision médiane centrée sur la jonction sacrococcygienne et distincte de celle 

du néoanus permet de réséquer le coccyx puis d’inciser la partie postérieure du 

releveur. 

- On accède ainsi à l’espace sous-péritonéal sous le cul de sac intestinal. 

- En restant strictement médian, pour ne pas léser les nerfs pelviens, on repère 

l’urètre ou le vagin préalablement cathétérisés avec un instrument métallique et, en 

gardant le contact avec leur paroi postérieure, on engage un passe-fil coudé sous la 

sangle que l’on charge en totalité. 

- Puis on fait saillir l’extrémité du passe fil en bas et en arrière au niveau du néoanus. 

- Ensuite, si le cul-de-sac intestinal est assez bas (surtout les formes intermédiaires), 

on peut l’ouvrir, supprimer la fistule et généralement abaisser l’intestin par cette 

seule voie d’abord. 
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- Si au contraire le cul-de-sac est plus haut (forme haute vraie), un temps abdominal 

est indispensable, l’abord sacrococcygien ne sert alors qu’à définir le trajet 

d’abaissement dans la sangle puborectale. 

 

Cette technique a constitué un incontestable progrès et a été très utilisée mais, comme 

l’admet Stephens lui-même, elle ne permet pas de voir la sangle. 

De plus le repérage de l’urètre est difficile et peu précis. 

 

c.2-Technique de Pena et de Vries :  

« Posterior sagittal ano-rectoplasty » [5, 6, 11, 66-70] 

Pena et de Vries utilisent aussi la voie postérieure médiane, mais leur technique est très 

différente. 

- Le patient est placé en position de décubitus ventral avec élévation du pelvis, et 

fixation des jambes à la table opératoire pour éviter tout mouvement. 

- L’incision va de la pointe du sacrum jusqu’au bord antérieur de la zone choisie pour 

le néoanus. 

La détermination de ce dernier se fait par élécteostimulation. 

- Ils sectionnent alors sur la ligne médiane tous les plans musculaires en allant 

jusqu’au cul-de-sac intestinal, puis en dessous de celui-ci jusqu’à l’urètre ou au 

vagin. 

- Puis ils incisent l’extrémité du cul-de-sac pour voir la fistule urinaire ou génitale 

qu’ils dissèquent très soigneusement.(fig.39) 
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Figure 39Figure 39Figure 39Figure 39    : : : : abord postéro-sagittal avec repérage du cul de sac rectal 

 

Après avoir libéré le rectum, ils procèdent à son abaissement, mais le cul-de-sac est en 

général trop volumineux pour être replacé dans la gaine musculaire qui sera suturée en arrière 

de lui, il faut alors le modeler pour réduire son calibre. 

- L’extrémité de l’intestin est enveloppée dans les fibres du complexe musculaire 

strié que l’on suture sur la ligne médiane en chargeant la paroi intestinale afin de 

prévenir les prolapsus. 

- Puis ils suturent l’intestin à la peau du néoanus par des points séparés.(fig.40) 

Quand la dissection du cul-de-sac rectal est difficile, après la fermeture de la fistule 

recto-urinaire ou génitale, il ne faut pas hésiter à recourir à un abord abdominal : 

- Si l’abord abdominal est nécessaire on place un gros drain ayant le calibre de 

l’intestin allant du néoanus à la cavité péritonéale. 

- la musculature striée est reconstituée par suture en arrière de ce drain, la paroi et 

le tissu sous cutané sont suturés jusqu’au niveau du néo-anus. 

- le patient est placé en décubitus dorsal. 
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- Après laparotomie et libération du cul-de-sac intestinal, on suture ce dernier au 

drain laissé dans la plastie musculaire. 

- Par traction sur le drain on attire l’intestin dans la sangle du releveur et le 

complexe musculaire strié jusqu’au périnée. 

- Après fermeture de la cavité abdominale, on suture la paroi intestinale au niveau 

du néoanus. 
 

 

Figure 40Figure 40Figure 40Figure 40    : Abaissement du cul de sac et fixation périnéale de l’anus. 

 

Cette technique a incontestablement plusieurs avantages : 

• La libération du cul-de-sac et la suppression de la fistule recto-urinaire ou génitale 

s’effectuent sous contrôle direct de la vue. 

• L’abaissement facile du rectum diminuant ainsi le recours à la voie abdominale. 

• Dans la forme cloacale, la reconstruction de l’urètre puis l’abaissement du vagin et du 

rectum sont certainement beaucoup plus facile par cet abord que par tout autre. En 

effet l’intervention est réalisée sous contrôle de la vue avec beaucoup de précision. 

 

La technique de Pena et de Vries a par contre l’inconvénient de couper la sangle et de 

poser le problème du devenir de ces muscles après sutures. 
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c.3-Technique de Mollard : « Voie périnéo-abdomino-perinéale ». 

� Position : 

- Le patient est installé en décubitus dorsal, les jambes suspendues. 

- Le périnée et l’abdomen sont préparés en un seul champ opératoire. 

- Il n’y aura pas de changement de position de l’opéré : en abaissant la jambe 

gauche (sous les champs) on passera aisément du périnée à l’absomen. 

 

� Description : 

- Après avoir choisi la place du néoanus (on détermine plus ou moins 

arbitrairement son emplacement en se repérant sur le périnée par une fossette, 

une saillie cutanée, une électostimulation ou par la place des ischions) on trace 

une incision ménageant un lambeau qui servira à construire le canal anal. 

- Le lambeau dont la base formera le rebord postérieur du néoanus est disséqué en 

respectant le tissu cellulaire sous cutané qui contient les vaisseaux. 

- On repère l’urètre bulbaire puis, plus en arrière, l’urètre membraneux facilement 

identifié après cathétérisme par un instrument métallique. La dissection est 

dirigée en haut et en avant. On s’engage ainsi naturellement dans le berceau 

formé par les fibres de la sangle pubo-rectale que l’on refoule en arrière et 

latéralement. 

- On voit très bien le bord antérieur de la sangle et on perçoit aisément son bord 

supérieur, on accède ainsi à l’espace sous péritonéal. 

 

En cas de lésion de type intermédiaire, le cul de sac intestinal peut être disséqué 

exclusivement par cette voie périnéale antérieure en supprimant si nécessaire une fistule 

rectobulbaire ou rectovaginale. 

Cependant, si la moindre difficulté survient lors de la libération du cul de sac, il ne faut 

pas hésiter à recourir à un abord abdominal absolument nécessaire en cas de forme haute. 
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- La libération de l’intestin par voie abdominale est délicate. Après incision médiane 

ou latérale gauche, on incise le péritoine du cul-de-sac de Douglas puis les culs de 

sac latéraux et prévésical et on dissèque l’intestin en restant au contact de sa paroi. 

- On descend jusqu’à l’extrémité du cul-de-sac pour lier la fistule recto-urétrale au 

ras de l’urètre (et vaginale au ras du vagin). 

- On pourra alors abaisser l’intestin après avoir lié une ou deux artères 

sigmoïdiennes ou l’artère mésentérique inférieure. 

- D’autre part le cul-de-sac rectal est souvent dilaté, on procédera à son modelage 

comme l’a souligné Pena. 

- Les berges du lambeau cutané sont suturées pour former un tube que l’on invagine 

à travers les fibres du sphincter externe, puis que l’on suture à l’extrémité du cul de 

sac intestinal abaissé. 

- Si l’abdomen a été ouvert on rétracte l’intestin vers le haut. Ensuite, on passe 

quelques points de suture latéralement et en arrière pour solidariser la sangle 

puborectale, le rectum et le sphincter externe. 

 

1.4-Indications : 

 

a. La colostomie :[71] 

Mis à part certaines fistules rectovaginales larges, il existe presque toujours un état 

d’occlusion nécessitant une intevention dans les premières heures de la vie pour rétablir le 

transit. 

L’accord est pratiquement unanime pour faire une colostomie 

 

b. Le choix de la technique  [11] 

Le choix de la technique reste controversé. 

- Les malformations à type de cloaque doivent préférentiellement être traitées selon 

la technique de Pena. 
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- L’atrésie rectale n’impose pas de façon absolue un repérage strict de la sangle 

puborectale et peut sans doute être traitée par un simple abaissement abdomino-

transanal à la manière de Nixon, attitude discutée par Louw et Pena. 

- Dans tous les autres cas, le chirurgien choisira en fonction de ses préférences soit 

la technique de Pena, actuellement très en vogue sans doute à cause de son 

caractère logique et de sa simplicité apparente, soit la technique de Mollard, soit 

celle de Stephens. 

- Enfin certaines malformations associées peuvent modifier les indications 

thérapeutiques : 

- En cas de myéloméningocèle ou d’agénésie sacrée étendue il y a un risque majeur 

de paralysie de la sangle des releveurs et de vessie neurologique. 

 

Il faut préciser l’étendue de l’agénésie sacrée, chercher une anesthésie en selle et surtout 

faire une exploration urodynamique. 

Cependant, même s’il existe une vessie neurologique une paralysie du plancher pelvien, il 

ne faut pas recourir à une colostomie définitive d’emblée, en rejetant l’abaissement du cul de sac 

au périnée. En effet, un état d’équilibre entre la paralysie sphinctérienne et la constipation peut 

rendre la situation tolérable. 

- Les malformations urinaires peuvent entraîner des indications thérapeutiques 

spécifiques. 

Une fistule recto-vésicale peut provoquer un syndrome d’acidose hyperchlorémique par 

résorption et justifier une fermeture précoce de la fistule. 

En cas de méga-uretère sans reflux, ou de reflux vésico-rénal simple, avec fistule recto-

urinaire, le risque d’infection urinaire sévère existe. Cependant un traitement antiseptique peut 

différer une réimplantation jusqu’au moment de l’abaissement. 

Si c’est un méga-uretère avec reflux massif, l’infection urinaire peut menacer gravement 

les reins, il faut alors recourir à une cystostomie « tube-less » jusqu’au moment de 

l’abaissement. 
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2 .2 .2 .2 .    Formes intermédiairesFormes intermédiairesFormes intermédiairesFormes intermédiaires    ::::    

 

Les cas des formes intermédiaires sont diversement pris en charge par les différents 

équipes, les unes tentent un  abord périnéal néonatal alors que les d’autres préfèrent la sécurité 

de la colostomie. Une forme intermédiaire est en effet parfois plus haute qu’il n’y parait 

initialement, et la qualité de son évaluation gagne avec la croissance de l’enfant. 

Les écrits publiés sont divisés essentiellement en partisans de la technique de Pena, ceux 

de la technique de Mollard et ceux de la technique de Stephens. Chaque catégorie défend son 

abord chirurgical et sa technique et cite les inconvénients des autres techniques. 

Notre service a opté pour la technique de Pena qui est jugée adaptée aux formes hautes 

comme aux formes intermédiaires (mini Pena). En effet la technique de Pena est maintenant 

utilisée dans la plupart des pays notamment aux Etats-Unis, l’Amérique latine, l’Espagne, le 

Japon…. Et même si on l’accuse de léser les structures musculaires on n’a pas déploré chez nous 

de problèmes particuliers inhérents à cet abord. 

 

3 . 3 . 3 . 3 . Formes bassesFormes bassesFormes bassesFormes basses    ::::    

 

L’association à la malformation ano-rectale d’autres malformations dicte la chronologie 

des différentes corrections. Nous nous limiterons ici à poser les principes du traitement de 

l’anomalie anorectales. 

Lorsque le nouveau-né est porteur avec certitude d’une malformation ano-rectale basse, 

l’abaissement rectal est réalisé dès la période néonatale d’emblée sans dérivation préalable par 

voie périnéale pure [72]. 

Tous nos patients porteurs d’une MARB sont traités par une proctoplastie YV, dans la 

période néonatale. 

Les indications thérapeutiques dans les formes basses ne sont pas très controversées 

dans la littérature mondiale [1] comme c’est le cas pour les formes hautes. 
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Peña, lui aussi voit que Certaines MAR se prêtent à une correction définitive dans la 

période néonatale. Les nouveau-nés devraient être maintenus à jeun en attendant une 

évaluation complète afin de maintenir la stérilité de l’intestin. Si l’anomalie n'est pas considéré 

comme convenable pour une correction définitive, une colostomie de décharge trouve son 

indication. 

 

VII.VII.VII.VII.    RESULTATSRESULTATSRESULTATSRESULTATS    ::::    

    

1111 . . . . FORMES BASSESFORMES BASSESFORMES BASSESFORMES BASSES    ::::    

 

La revue de la littérature montre que peu d’études ont été consacrées au suivi des MAR 

basses. De nombreux auteurs ont inclus l’étude des formes basses dans une série globale de 

MAR. 

Pena en 1992[73] sur une série de 125 patients, parle d’excellents résultats chez ces 

derniers mais montre cependant que la constipation est plus fréquente dans ces formes. Cook 

[74] parle de continence normale mais note une constipation fréquente. 

Dans notre série le taux des sténoses était nul, et cela est probablement du fait qu’on a 

opté pour des séances de dilatations systématiques. 

 

2222 ....Les formes hautes Les formes hautes Les formes hautes Les formes hautes et intermédiaireset intermédiaireset intermédiaireset intermédiaires    ::::    

 

2 .1 La continence :[75-80] 

Les résultats étaient marquées par l’incertitude concernant la continence anale, en effet 

l’appréciation des résultats reste difficile : l’interrogatoire de la mère n’est pas toujours précis et 

l’impact psychosocial chez l’enfant peut jouer un rôle dans la continence. 

Le tableau suivant nous rapporte le taux des incontinences anales totales en fonction des 

techniques utilisées par les différents auteurs. 
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Tableau XVII: Tableau XVII: Tableau XVII: Tableau XVII: le taux des incontinences anales  

en fonction des techniques utilisées par les différents auteurs. 

AuteurAuteurAuteurAuteur    Nbre de casNbre de casNbre de casNbre de cas    Technique *Technique *Technique *Technique *    Incontinence analeIncontinence analeIncontinence analeIncontinence anale    

Rintala [76-77] 33 AP-SP 21% 

Husberg 48 PSARP- APSARP 25% 

Stephens et Smith [75] 48 SP-ASP 11% 

Mollard 19 AP 10% 

Pena 37 PSARP- APSARP 6% 

L.Daoud 17 PSARP 17,6% 
 

La continence n’a pas été évaluée chez nos patients du fait qu’ils n’ont pas encore atteint 

l’âge de propreté. 

*  AP : abaissement abdomino-périnéal 

SP : abaissement sacro-périnéal 

ASP : abaissement abdomino-sacro-périnéal 

PSARP ano-rectoplastie sagittale postérieure 

APSARP : ano-rectoplastie sagittale postérieure + abord abdominal. 

    

2 .2 Sténose  anale : 

Notre travail n’a rapporté aucun cas de sténoses chez les enfants traités pour les MAR 

hautes et intermédiaires, ceci peut être expliqué par le fait que les dilatations étaient 

systématiques  chez nos malades comme c’est décrit par plusieurs auteurs. 

 

2 .3 Complications uro-génitales : 

Les complications uro-génitales constituent un problème non négligeable dans la 

chirurgie des MAR. Misra et ses collègues ont fait une étude rétrospective de 228 patients 

atteints de MAR dont 113 formes hautes, dans ce groupe l’incidence des traumatismes uro-

génitaux était de 12%. 
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VIIIVIIIVIIIVIII. . . . MORTALITEMORTALITEMORTALITEMORTALITE    ::::    

 

Le pronostic vital des malformations anorectales dépend ; non seulement de la précocité 

du diagnostic, mais aussi et surtout de l’existence des malformations associées, qui sont plus 

observées dans les formes hautes. Nous avons enregistré deux décès (10,34%) dans notre série, 

ce qui représente un chiffre acceptable parmi les données des autres séries nationales et 

africaines : L.Daoud [29] (11,6%) et L.Luhiriri [28] (40%). 
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Au terme de notre étude rétrospective ayant porté sur 29 cas de MAR opérés au service 

de chirurgie pédiatrique générale du CHU de Marrakech, nous concluons que, les MAR sont 

présentes dans nos milieux, où  le garçon est plus souvent et plus sévèrement touché que la fille 

et justifient un examen minutieux de l’enfant à la naissance, afin d’éviter le retard de diagnostic 

au stade d’occlusion néonatale. 

 

Les MAR basses, généralement de bon pronostic, sont fréquentes et imposent la 

recherche systématique des malformations associées, limitée par les problèmes financiers dans 

notre contexte 

 

Le choix du programme thérapeutique des MAR repose dans la majorité des cas sur 

l’examen clinique du périnée, l’imagerie a alors un rôle secondaire. Cependant, l’imagerie a un 

rôle primordial lorsque l’examen clinique pris à défaut ne permet pas de conclure formellement 

sur le type de MAR. 

 

Les techniques conventionnelles sont abandonnées au profit de la technique de Pena, qui 

offre une continence optimale dans la plupart des cas.   

 

La prise en charge des MAR exige une surveillance à long terme « patients for life », et la 

nécessité d’une sensibilisation des parents pour une meilleure collaboration. 

. 
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RésuméRésuméRésuméRésumé    

 

Les malformations anorectales sont des anomalies de l’extrémité caudale du tube digestif 

dues à un dysfonctionnement du développement embryonnaire et s’accompagnent souvent 

d’autres malformations. Leur fréquence est de 1 pour 5000 naissances. 

Le but de notre étude rétrospective réalisée entre 2009 et 2010, au service de chirurgie 

pédiatrique du centre hospitalier universitaire Mohamed VI, est d’analyser les caractéristiques 

épidémiologiques, diagnostiques et thérapeutiques des malformations anorectales. 

Les patients colligés dans cette étude sont au nombre de 29 (16 garçons et 13 filles), soit 

un sexe ratio de 1,23. Ils sont âgés entre 1 jour et 1 an (moyenne de 32 jours). 

Les résultats font apparaitre que les formes basses sont plus fréquentes (44,83%) que les 

formes hautes (37,93%) et intermédiaires (17,24%). L’occlusion néonatale basse, les 

vomissements et la méconurie  sont de loin les expressions cliniques les plus répandues dans 

notre contexte. 

L’examen clinique, l’épreuve au stylet et la radiographie de profil tête en bas sont 

suffisants au diagnostic anatomo-clinique. 

Les formes basses sont traitées d’emblée par une proctoplastie YV, quant aux formes 

hautes et intermédiaires sont opérées selon la technique de Pena après une dérivation digestive 

transitoire en période néonatale. 

Le pronostic des malformations anorectales basses reste très bon, alors que 

l’incontinence reste le problème majeur du traitement des malformations anorectales hautes. 
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AbstractAbstractAbstractAbstract    

 

The anorectal malformations are anomalies of the extremity’s caudal of the digestive 

tract, they are due to a malfunction of the embryonic development and they are often 

accompanied by other malformations. Their frequency is 1 per 5000 births. 

The aim of our retrospective study conducted between 2009 and 2010, in the pediatric 

surgery department of the University Hospital Mohammed VI, is to analyze the epidemiological 

characteristics, diagnosis and treatment of the anorectal malformations. 

Our series includes 29 patients (16 boys and 13 girls), with sex ratio of 1,23. The 

children’s age is ranged between 1 day and 1 year (average of 32 days). 

The results show that the lower forms are more common (44.83%) than 

the high (37.93%) and intermediate forms (17.24%). Neonatal bowel obstruction, vomiting 

and meconium per urethra are the most common clinical manifestations in our context. 

Clinical examination, the pen test and the invertography are sufficient for the diagnosis. 

The lower forms are cured immediately by an anoplasty YV, the high and intermediate 

forms are operated by the  use of Pena’s technique after a colostomy in the neonatal period. 

The prognosis of the lower anorectal malformations is very good, but the urinary 

incontinence represents the major problem of the treatment of high anorectal malformations. 
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 ملخص
 

 وظيفي خلل عن ناتج الھضمي للجھاز الذنبي للطرف عيب ھي المستقيمية الشرجية التشوھات

  .و(دة 5000 من 1 وھ ترددھا. أخرى بتشوھات غالبا ويصحب, الجنيني للنمو

 العامة ا,طفال جراحة بمصلحة  ،2010 و 2009 سنتي ا*سترجاعية دراستنا شملت

 الع4جية و التشخيصية, الوبائية الخصائص إبراز منھا الھدف وكان السادس، محمد الجامعي بالمستشفى

  المستقيمية، الشرجية للتشوھات

 بين أعمارھم تراوحت  ، 1,23 ناھز جنسي بمعدل)  بنتا 13 و ولدا 16(  حالة 29  تناولت

  ). يوم 32العمر متوسط(         سنة و واحد يوم

 ب العلوية ا,شكال تليھا  %44,83ب شيوعا ا,كثر ھي السفلية الحا(ت أن النتائج تبين

  .%17,2  ب الوسطى ثم 37,93%

 الفحص يكفي كما. يةالسرير الع4مات أھم من البول في العقي و القيء, ا,معاء انسداد يبقى

 التشوه نوع لتحديد ا,سفل نحو راس مع الجانبي ا*شعاعي التصوير و الناسور مسار تتبع, السريري

  .المستقيمي الشرجي

 تبعا الوسطى و العلوية ا,شكال جراحة تمت بينما,   رابي شرج من استفادت السفلية ا,شكال

  .الرضيع لحياة ا,ولى ا,يام في متت التي القولون فغر عملية بعد) بينيا( لتقنية

 في ا,كبر العائق السلس مشكل يبقى التي العلوية الحا(ت عكس جيدا يبقى السفلى للحا(ت ا*نذار

  .ع4جھا
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  العَظِيمْ     بااللهِ     اقَسِمُ 

    ....    مِهنَتِي    في    اللّه    أراقبَ     أن

    مِن    استنقاذها    في    وسْعِي    بَاذِلاً     والأحَوال    الظروف    كل    في    أدوَارهَا    في كآفّةِ     الإنسان    حياة    أصُونَ     وأن
    ....    قوالقَل    والألَم    والمرَضِ     الهَلاكِ 

    ....    سِرهُمْ     وأكتمَ     عَوْرَتهُم،    وأسْتر    كرَامَتهُم،    لِلنّاسِ     أَحفَظ    وأن

    ،طالحوال    للصالح    والبعيد،    للقريب    الطبية    رعَِايَتي    باذلا    االله،    رحمة    وسائِل    من    الدوَام    عَلى    أكونَ     وأن
    ....    والعدو    والصديق

    ....لأذَاه    لا .. .. .. ..الإنسَان    لنفعِ     أُسَخِره    العلم،    طلب    على    أثابر    وأن

    الطُبّيّة    المِهنَةِ     في    زَميلٍ     لِكُل     أخاً     وأكون    يَصْغرَني،    مَن    وأُعَلّمَ     عَلمَني،    مَن    أُوَقّرَ     وأن

    ....    والتقوى    البر     عَلى    مُتعَاونِينَ 

    وَرَسُولِهِ     االله    تجَاهَ     يُشينهَا    مِمّا    نَقيّةً     ،    وَعَلانيَتي    سِرّي    في    إيمَاني    مِصْدَاق    حياتي    تكون    وأن

  ....    وَالمؤمِنين

  شهيد    أقول    ما    على    واالله 
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