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Introduction

La maladie de Hirschsprung (HSCR) ou mégac6lon aganglionnaire est une
malformation congénitale du systeme nerveux entérique (SNE) qui affecte
globalement 1/5.000 naissances vivantes avec un sex-ratio de 4 garcons/1
fille (1). Elle se caractérise par I’absence de ganglions entériques
(aganglionose), sur une longueur variable, dans les régions distales du
tractus gastro-intestinal. Ainsi, sur la base de I’étendue de 1’aganglionose, les
patients atteints de HSCR sont classés en deux principales catégories :
HSCR-court segment (80% des cas) ou I’aganglionose est limitée a la région
recto-sigmoidienne, et HSCR-long segment (20% des cas) quand celle-ci
s’étend au-dela du colon sigmoide (2-5). Tres souvent, elle apparait isolée ou
alors s’inscrit dans un cadre syndromique dont le plus fréquent étant la
trisomie 21. Sa pathogénese reste inconnue a ce jour, cependant, des facteurs
génetiques et environnementaux ont été incriminés (6). Les symptomes
incluent un délai d’¢élimination méconiale, une occlusion intestinale et, dans
les cas séveres, I’entérocolite. Non traitée, HSCR est mortelle. Le seul
traitement actuel est une intervention chirurgicale visant a enlever le
segment aganglionnaire dont la présence et I’étendue sont déterminees a
I’aide de I’examen de la piéce opératoire (2). Ceci souligne I’importance de
I’examen anatomo-pathologique a la fois dans le diagnostic, et la prise en

charge des patients atteints de HSCR.

Au Mali, trés peu d’études ont porté sur HSCR. Ainsi, a ce jour, les
parametres épidémiologiques et cliniques de la maladie a 1’échelle nationale
sont trés peu connus. Pour contribuer a améliorer et faire progresser les
connaissances locales de cette affection, nous avons mené cette étude dans le
but déterminer la place de 1’examen anatomo-pathologique dans sa prise en

charge au sein des deux principaux CHU du pays (Gabriel Touré et Point G).
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A. Objectifs

Objectif général

Décrire la place de I’examen anatomo-pathologique dans le diagnostic et la
prise en charge globale des patients atteints de la HSCR aux CHU du Point

G et du Gabriel Touré.

Objectifs spécifiques
Déterminer la fréquence de la HSCR ;
Décrire les caractéristiques socio-démographiques des patients ;
Enumérer les aspects macroscopiques et microscopiques de la HSCR
et les lésions anatomo-pathologiques associees ;

Décrire I’évolution de la HSCR.



B. Généralités
I. La maladie de Hisrchsprung (HSCR) : Définition, historique et

épidémiologie
HSCR se caractérise par I’absence du SNE, I’innervation intrinséque et
régulateur des diverses fonctions du tractus gastro-intestinal (TGI), dans les
régions distales du TGI sur une longueur variable a partir de 1’anus. Ce
défaut d’innervation aussi connu sous le nom d’aganglionose résulte de
I’arrét prématuré de la colonisation du tube digestif par les cellules de la
créte neurale (CCN), les précurseurs du SNE, au cours du développement

embryonnaire (2).

Hirschsprung est le nom de famille du medecin Danois Harald qui a décrit
pour la premiére fois la maladie lors de la conférence de la société allemande
de pediatrie (tenue a Berlin en 1886) en présentant deux cas d’enfants
décédés de mégacolon congénital (7). Peu avant la fin du XX° siécle, le nom
de la maladie était déja trés répandu avec les publications d’autres cas
cliniques incluant les 10 cas supplémentaires décrits par Dr Hirschsprung
lui-méme en 1986 (8-11). Plus tard, la contribution de 1’absence du SNE
(aganglionose) dans la pathogénése de HSCR a été progressivement
dévoilée. En 1901, Tittel décrit ’absence des ganglions entériques dans le
colon chez certains enfants souffrant de constipation chronique (12). Environ
20 aprés, Dalla Valle a évoqué le role de I’aganglionose colique dans la
manifestation de HSCR (13).

Sur le plan épidémiologique, I’incidence globale de HSCR est estimée a
1/5000 naissances vivantes et elle affecte le plus souvent les garcons (4
garcons/1 fille) (14). Il convient cependant de noter que cette prévalence de

la maladie varie selon les origines raciales. Ainsi, alors qu’en Amérique du
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nord, I’incidence de HSCR est de 1,5/10.000 et 2,1/10.000 nouveau-nés
respectivement chez les caucasiens et chez afro-américains ; en Asie et au
Canada, elle est respectivement de 2,8/10000 et 2,05/10000 (15-16).

En Afrique, il n’existe pas d’¢tudes montrant 1’incidence de la maladie.
Celles déja réalisées, tendent a montrer la fréquence annuelle moyenne de
I’affection dans une unité hospitaliére donnée. Ainsi, au Nigéria et au Mali,

cette fréquence annuelle moyenne est de 5 cas de HSCR par an (17-18).

I1. Rappels embryologique, anatomique et histologique

1. Embryologie
Pour les références de cette section voir (29-30).
1.1. Développement du cdlon et du rectum
De point de vue embryologique, on peut diviser le colon en 2 parties :

— le caecum, I’appendice, le cdlon ascendant et les 2/3 proximaux du
coOlon transverse dérivent de I’intestin moyen et plus précisément de la
partie caudale de cet intestin.

— le 1/3 distal du colon transverse, le c6lon descendant, le sigmoide, le
rectum et la partiec supérieure du canal anal dérivent de 1’intestin

postérieur.
La marge anale est d’origine cloacale.
1.2. Développement du systéme nerveux entérique :

La motricité intestinale est liée avant tout au systéme entérique. C’est un
systeme tres complexe et encore mal connu malgré les nombreuses études
effectuées aussi bien sur les modéles animaux que sur I’étre humain.

Actuellement, il est établi que les neurones des plexus myentériques et sous



mugueux proviennent de la créte neurale qui est une structure transitoire a

I’origine du systéme nerveux périphérique.

Ainsi, nous parlerons de [lorigine des neuroblastes. Les études
expérimentales ont montré que le systéme nerveux intrinseque dérive de la

créte neurale a deux niveaux différents :

— Des neuroblastes issus de la source principale vagale, migrant le long
du tube digestif primitif selon une progression céphalo-caudal
jusqu’au rectum.

— Une deuxiéme source lombo-sacrée, colonise, a contre-courant,

I’intestin post-ombilical de ces modeles.

Chez I’embryon humain, a 1’aide de coupes sériées, la présence de
neuroblastes a été identifiée dans 1’cesophage dés la sixieme semaine du
développement avec une migration rapide le long de I’estomac, du
duodénum et de I’intestin primitif ; ces cellules apparaissent au niveau du
cOlon a la neuviéme semaine du développement alors qu’elles étaient déja

présentes au niveau du rectum a la huitieme semaine du développement.

2. Anatomie
Pour toutes les références de cette section voir (19-21).
2.1. Colon
Le cblon (ou gros intestin) fait suite a I’intestin gréle et s’étend de 1’angle

iléocaecale au rectum.

a. Disposition générale

Le cblon débute dans la fosse iliague droite par un volumineux cul de sac : le
caecum auquel est appendu I’appendice, puis il monte verticalement contre

la fosse lombaire (cOGlon ascendant), puis se coude pour constituer le c6lon



transverse, aprés un nouveau coude, il redescend verticalement dans le flanc
gauche (le célon descendant). Ensuite il traverse obliquement le canal
iliaque gauche constituant ainsi le c6lon iliaque, auquel fais suite le colon
pelvien ou le cdlon sigmoide qui plonge dans le bassin, décrit une boucle

devant le sacrum et se continue par le rectum.

Figure 1 : Subdivisions du c6lon (22).



b. La vascularisation artérielle (Figure 2)
Le colon droit est vascularis¢é par les branches droites de [Dartére
mésentérique supérieure : larteére colique supérieure droite et ’artere
colique inférieure droite. Ces deux branches constantes, éventuellement
associees a des branches inconstantes vont former une arcade bordante.
Le colon gauche est vascularisé par les branches de ’artére mésentérique
inférieure : les arteres coliques supérieures gauches et colique inférieure
gauche et le tronc des arteres sigmoidiennes.
Vers le bas, la vascularisation colique est anastomosée avec les branches de
I’artére hémorroidale supérieure destinée au rectum.
Le coOlon transverse, a son niveau existe une large voie d’anastomose entre
les branches de I’artére mésentérique supérieure et I’artére mésentérique

inférieure appelée : ARCADE DE RIOLON.



Artére mésentérique supérieure Artare mésentérique inférieura

Artare colique gauche
Artare coli enna
G Artare marginale
Artéres droites
I
Artéra idocolique )
Artéra colique droite R ——_
Artare rectale supérieure

Figure 2 : Vascularisation artérielle du c6lon (23).



c. Lavascularisation veineuse (Figure 3)
Les veines sont satellites des arteres sauf la veine mésentérique inférieure

qui décrit un trajet particulier : elle chemine d’abord a gauche de son artere,

puis s’¢loigne d’elle en dehors, et contourne 1’angle duodénal pour former le

tronc spléno-mésaraique derriere le pancréas.

Veines gasiniquas courtas
Rats

Veine gastniqua gauche
Vane gastro-omentala gaucha
Veine splénique

Veine porte

Veine mésenténqua inféneurs
Veine mésanténque supineurs
> Calon descendant
Calon ascendant

llaum

Figure 3 : Vascularisation veineuse du célon (24).



2.2. Rectum

C’est une dilatation segmentaire terminale du tube digestif au-dela du colon
sigmoide.
a. Disposition générale :

Le rectum fait suite au cOlon ilio-pelvien et se termine par I’anus, il
commence apres la jonction recto-sigmoidienne au regard du bord inférieur

de la 3éme vertébre sacree, on lui distingue 2 segments :

— Un segment supérieur ou pelvien : contenu dans la cavité pelvienne.
— Un segment inférieur ou périnéal : appelé aussi canal anal et qui est

compris dans I’épaisseur de la paroi inférieure du bassin (périnée).

b. Principaux rapport et moyens de fixité :

— Le rectum pelvien :

Il est rétro-péritonéal, entouré d’une gaine fibro-sereuse. Ses rapports sont,
en arriere la charniére sacro-coccygienne. En avant, la vessie chez 1’homme,
I’utérus et le vagin chez la femme. Latéralement, le rectum répond au colon
pelvien et aux anses du gréle et chez la femme I’ovaire et le pavillon de la

trompe.
— Le rectum périnéal ou canal anal : (Figure 4)

Entouré par un manchon musculo-aponévrotique, constitué de haut en bas
par ’aponévrose pelvienne, le releveur de I’anus et le sphincter externe de
I’anus. Il est en rapport en avant avec le centre tendineux du périnée et les
muscles du périnée qui s’en détache, plus en avant on trouve I’urétre, les
glandes de Cowper, le bulbe chez ’homme et le vagin chez la femme.

Latéralement et en arriére, on trouve 1’espace ischio-rectal et son contenu.
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Figure 4 : Section longitudinale du rectum et du canal anal (25).

c. Vascularisation arterielle (Figure 5)
Les artéres du rectum sont :

- Les artéeres hémorroidales supérieures, branches de la mesentérique
inférieure.

— Les artéres hémorroidales moyennes, branches de 1’hypogastrique.

— Les artéres hémorroidales inferieures, branches de la honteuse interne.

— L’artére sacrée moyenne donne au rectum quelques rameaux tres

gréles qui se detachent au niveau des deux derniers trous sacrés.
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Figure 5 : Vascularisation artérielle du rectum et du canal
anal (vue postérieure) (26).
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d. Les veines du rectum (Figure 6)
Elles suivent a peu prés le méme trajet que les arteres, on décrit :

- Les veines hémorroidales supérieures qui se jettent dans la veine porte
par la petite veine mésentérique.
- Les veines hémorroidales moyennes et inférieures se drainent vers la

veine cave inférieure par les veines iliagues internes.

Veine rectale supérieure

Veine rectale moyenne

Plexus veineux externa  Canal anal

Figure 6 : Vascularisation veineuse du rectum et du canal anal (27).
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3. Histologie
Pour la référence de cette section voir (28).
3.1. Histologie du célon

Le codlon se caractérise macroscopiquement par son diametre plus
volumineux que le gréle, la présence de bandelettes musculaires
longitudinales (au nombre de 3), entre lesquelles des bosselures sont
observées. Ces derniéres sont separees par des sillons, qui impriment des plis
sur la muqueuse, appelés crétes ou valvules coliques. Sur la partie antérieure

s’implante des masses graisseuses, les appendices épiploiques.

Comme dans le reste du tube digestif, le cblon présente une muqueuse, une
sous-muqueuse, une musculeuse principalement circulaire (interne), avec
une couche longitudinale (externe) formant une bande continue (taenia coli),

sauf au niveau du rectum.
a. La muqueuse :

Comporte un épithélium de revétement et un tissu conjonctif sous-jacent
portant le nom de chorion. L’épithélium de revétement est a majorité fait de
cellules caliciformes qui s’invagine dans la muqueuse en cryptes de
Lieberkiihn. Le chorion est riche en tissu lymphoide (lymphocytes diffus et

follicules lymphoides débordant vers la musculaire-muqueuse).

La muqueuse observée au moyen grossissement, présente des glandes
tubuleuses droites serrées, dont la base repose sur la musculaire muqueuse.

Elles sont soutenues par un chorion parseme de leucocytes mononucléés.

Au fort grossissement, 1’épithélium est formé de cellules entérocytaires et

caliciformes. Ces derniéres, abondantes, augmentent en nombre vers le
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rectum. Le mucus (faiblement coloré), devient plus abondant protégeant la

muqueuse, des résidus de plus en plus déshydratés.
b. La musculaire-muqueuse :

Elle est constituée d’une mince couche de tissu musculaire lisse ; elle est

absente au niveau du canal anal.
c. Lasous-muqueuse :

Elle est constituée de tissu conjonctif et contient le plexus nerveux de
Meissner (ou « plexus sous-muqueux de Meissner ») ainsi que des vaisseaux

sanguins et lymphatiques pour la muqueuse.
d. La musculeuse :

Elle a une disposition générale en deux couches de tissu musculaire lisse :
circulaire interne et longitudinale externe, avec toutefois des discontinuités
de cette couche longitudinale externe qui forme en fait des bandelettes
antérieure et posterieures (tenia coli) reliées par de fins faisceaux
musculaires longitudinaux. Au cours de I’examen coloscopique, on peut
observer dans la cavité sous forme de plis de contraction transversaire
I’activité physiologique de la musculeuse circulaire. Entre ces deux couches

se situe le plexus nerveux d’Auerbach (ou « plexus myentérique d’ Auerbach
»).
e. Latunique externe :

Cette tunique externe est une séreuse volontiers infiltrée de tissu adipeux.
Elle présente toutefois par endroits des adhérences qui réalisent des zones

adventitielles.
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* . Glandes de Lieberkiihn

Figure 8 : Histologie du cdlon.

3

Figure 7 : Cellules ganglionnaires (Service d'Anatomie et Cytologie
Pathologiques CHU du Point G - 2019)
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3.2. Histologie du rectum

Le rectum est la portion dilatée, terminale du cbdlon. Sa muqueuse est
similaire a celle du reste du célon, avec une abondance encore plus
prononcée de cellules @ mucus. Sa jonction avec 1’anus est marquée par le
passage abrupt a une muqueuse de type malpighien pluristratifié non
kératinisé. Cette derniere passe progressivement vers un revétement cutané

avec ses annexes.
3.3.  Histologie du canal anal

Partie terminale du tube digestif, le canal anal fait suite au rectum; sa
longueur est courte : 3 a4 cm et il assure par ses sphincters la continence des
matiéres fécales. A la partie moyenne du canal, le bord libre des 6 a 8
valvules (semi-lunaires et transversales) de Morgagni forment une ligne
appelée « ligne pectinée ». A partir de la ligne pectinée, on peut distinguer
deux zones successives : en haut, la partie rectale et ensuite la partie

terminale externe.
a. La zone rectale :

Au-dessus de la ligne pectinée se fait la transition entre la muqueuse rectale
et la muqueuse anale : les glandes de Lieberkihn se raréfient, les cellules
épithéliales deviennent cubiques puis font place a un épithélium malpighien

(non kératinise).

La musculaire-muqueuse (suite de la musculaire-muqueuse du rectale) se
termine progressivement sur la ligne pectinée ; ses faisceaux résiduels
forment des soulévements ou replis verticaux nommes « colonnes rectales de

Morgagni ».
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b. La zone externe :
Située sous la zone pectinée, elle-méme est divisée en deux parties :

- La zone ano-cutanée dite « lisse », constituée d’un épithélium
malpighien mince.
- La zone cutanée ou « marge anale », pigmentée, kératinisée, avec des

annexes pilosébacés.

A | Zone colorectale
(glandulaire)

Zone transitionelle

A : Muqueuse glandulaire de type rectal avec des glandes de Lieberkihn mucosécrétantes.
B : Muqueuse de type transitionnelle.
C : Muqueuse malpighienne, pluristratifiée, non kératinisante

Le cercle entoure un plexus hémorroidaire.

Figure 9 : Histologie du canal anal.
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1. Physiopathologie

Sur le plan physiopathologique, 1’aspect a écrire est celui d’un intestin
proximal dilaté avec une progressive ou abrupte transition a un calibre
normal. La zone de transition est souvent décrite en forme de céne.
L’intestin proximal augmente en diametre mais aussi en longueur. Le degré
d’hypertrophie ou de dilatation dépend de la durée et du degré d’obstruction,
indirectement de 1’dge du patient au moment de I’intervention (31). Les
phénomenes coordonnant cette physiopathologie auraient des explications
embryologiques. En effet, Okamoto et Ueda ont examiné des embryons
humains aprés coloration argentique et ont ainsi démontré qu’il existait une
migration des neuroblastes de la créte céphalique neurale entre la sixiéme et
la huitieme semaine de gestation dans le sens cranio-caudal, partant de
I’cesophage (32). La migration des neuroblastes jusqu’au c6lon distal et au
rectum avec la formation des cellules ganglionnaires dans les plexus
mésentériques est terminée a la douzieme semaine de gestation. La survie, la
prolifération et la différenciation des cellules sont sous la dépendance de
signaux moléculaires par I’intermédiaire de récepteurs membranaires : la
protéine RET et 1’un de ses ligands, le Glial cell line derivated neurotrophic
factor (GDNF) (33). Il se produit une interruption de la différenciation des
cellules des plexus myentériques chez les patients atteints de HSCR, et ce a
un stade précoce de la gestation. Cela expliquerait qu’il existe une atteinte
continue et que le diagnostic est toujours affirmé par une biopsie rectale. La
longueur d’intestin ainsi atteint varie, comme on a pu le voir de la forme «
classique » recto-sigmoidienne a la forme colique totale, en passant par une

forme plus courte rectale.
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Figure 10 : Premiere description physiopathologique de HSCR (34).

V. Anatomo-pathologie
Pour les références de cette section voir (35-43).

La définition de la HSCR est également histologique, le mégacdlon étant
considéré comme lésion secondaire, il est donc nécessaire d’identifier deux

sortes de lésions dans la maladie mégacolique congénitale :

— Les lésions macroscopiques, le mégacdlon correspondant a la phase
secondaire de la maladie.

— Les lésions microscopiques : lésions des plexus nerveux du segment
rétréci en aval de la dilatation, présentes depuis la phase initiale de la

maladie.
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1. Les lésions macroscopiques

Le meégacdlon correspond a une dilatation segmentaire le plus souvent
sigmoidienne. Deux lésions sont associees : la dilatation elle-méme et
I’hypertrophie musculaire atteignant surtout les couches circulaires. Puis, les
lésions ultérieures apparaissent comme la disparition des bosselures, les
bandelettes longitudinales qui s’effacent, la paroi s’épaissit de plus en plus,
cette hypertrophie touche aussi les appendices épiploiques, les vaisseaux et

les mésos.

Le mégac6lon est constitué le plus souvent par le c6lon sigmoide. Il existe
parfois des prolongements sur le c6lon iliague et le cblon descendant,
rarement tout le cOlon est dilaté. On peut constater quelque fois aussi

I’existence de méga-rectum.

Le segment rétréci sous- jacent correspond a 1’obstacle fonctionnel, cette
zone aperistaltique est habituellement localisée au recto-sigmoide (90% des
cas). Elle peut étre tres courte (vers le haut rectum ou vers le bas rectum,
association d’un méga-rectum) ou tres longue intéressant tout le sigmoide, le
colon gauche sur tout le cadre colique parfois méme étendue sur le gréle. La

zone de transition en forme d’entonnoir s’interpose entre ces deux segments.
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Figure 11 : Aspects macroscopiques d'une piéce de resection colique pour
HSCR (Service d'anatomie et Cytologie Pathologiques CHU du CHU du Point
G - 2019).

2. Les lésions microscopiques :

Dans le segment atteint, la l1ésion fondamentale est 1’absence des cellules
ganglionnaires, a leur place, on trouve des fibres nerveuses sans myeline
avec des cellules de SCHWAN.

Le segment sus- jacent dilaté ne comporte pas d’anomalies nerveuses. Le
segment intermédiaire présente une innervation « intermédiaire » faite de
cellules ganglionnaires petites et rares a noyau peu visible. Ce segment
intermédiaire peut étre déplacé en zone franchement pathologique du fait des
phénomenes de « lutte » poussant cette zone en aval (risque d’exérése par

défaut).

L’étude anatomopathologique a un intérét diagnostique. La biopsie rectale

permettant d’asseoir le diagnostic clinique, I’examen des piéces opératoires,
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quant a lui, est indispensable car lui seul peut affirmer que la limite

supérieure de résection est passée en zone saine.

La biopsie a la pince de Noblett (faite sans anesthésie), qui est une biopsie
par aspiration, comporte souvent de la muqueuse, Ssous-muqueuse ou
musculaire muqueuse ; la biopsie chirurgicale (faite sous anesthésie générale
ou locorégionale) comporte de la muqueuse, sous-mugueuse et musculeuse
(44).

Il est nécessaire de noter que, de fagon normale, la zone du sphincter anal
contient peu ou pas de cellule ganglionnaire. Parallelement, a coté de cette
pauvreté en cellules ganglionnaires dans cette région est constatée une
hyperplasie des filets nerveux. C’est pour cette raison qu’il convient de
réaliser la biopsie rectale diagnostique bien au-dessus de la ligne pectinée (2
cm chez le nouveau-né ou nourrisson et 3 cm chez ’enfant). De plus, les
biopsies peuvent étre d’interprétation difficile chez le nouveau-né, car les
cellules des plexus myentériques sont souvent immatures a ce stade (44),
d’ou la nécessité d’avoir des anatomopathologistes spécialisés en pediatrie et
souvent confrontés a ce diagnostic. Les colorations spécifiques enzymo-
histochimiques (acétylcholinestérase) mettent en évidence une hyperplasie
des filets nerveux qui remontent jusqu’a I’apex des villosités. Les
colorations standards (histologie) confirment 1’absence de cellule
ganglionnaire dans la sous-muqueuse et la musculeuse (45). Nous pouvons
retenir que seule la biopsie rectale permet d’affirmer le diagnostic de HSCR
en mettant en evidence une absence de cellule ganglionnaire associée a une

hyperplasie et/ou hypertrophie des filets nerveux
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V. Génétique

Les ¢tudes de génétique humaine ont permis 1’identification de plus d’une
douzaine de genes dont les mutations sont associées a HSCR. Ceux-ci
incluent entre autres le gene codant pour le récepteur membranaire a activité
tyrosine kinase, RET (46-49), les génes codant pour ses ligands appartenant
a la famille des facteurs neurotrophes dérivés de la glie, GDNF (50-52), et
NTN (53-54) ; le gene codant le récepteur couplé aux protéines G, EDNRB
(55-57) ; les genes qui codent pour son ligand EDN-3( Endotheline-3) (58)
ainsi que I’enzyme catalysant la biosynthése de ce dernier, ECE
(Endotheline convertizing enzyme) (59) ; les genes SOX10 (60-61),
ZFHXIB (62-63), PHOX2B (64-65) et TCF4 (66) codant tous pour des
facteurs de transcription ; et enfin le gene KIAA1279 lequel code pour la
protéine intracytoplasmique KIF1 (kinesin family member 1 binding
protein) (67). Il est important cependant de noter que la péneétrance, la
sévérité de I’aganglionose et le biais sexuel associée a chacune de ces
mutations individuelles sont trés variables ; démontrant la complexité de la
génetiqgue de HSCR. En accord avec ceci, chez certains patients des
interactions gene-géne ainsi que I’influence des geénes et/ ou loci
modificateurs sur les mutations connues de la maladie ont été identifiees et
suggerées comme etant la cause de HSCR (50)(51)(52)(56)(68-71).

De tous les genes sus-mentionnés, le gene RET est le plus important et est
muté dans 50% des cas familiaux et 15-20% des cas sporadiques de HSCR.
Apreés lui vient, le géne EDNRB étant muté dans environ 5% des cas. Quant
aux genes GDNF, NTN, EDN-3 et ECE, leur mutation sont rarement
associées a la maladie (2). Les mutations des genes SOX10, PHOX2B,
TCF4 et KIAA1279 sont retrouvées dans les formes syndromiques de HSCR
(60-67).
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VI. Diagnostic

Nous avons choisi comme type de description la forme recto-sigmoidienne.
1. Clinique

Pour les références de cette section voir (72-77).

A ce jour, dans les zones géographiques ou cela est possible, la plupart des

cas de HSCR sont diagnostiqués dans les premiers mois de vie.
1.1. Dans la période néo-natale

Il s’agit le plus souvent d’un gargon né a terme de poids normal, avec un
retard d’élimination méconiale de 24 a 48 heures et qui présente des signes
digestifs discrets : problémes d’alimentation, constipation, distension
abdominale, avec épreuve a la sonde positive. Dans les formes plus séveres,
deux tableaux dominent la symptomatologie : occlusion intestinale basse ou
entérocolite. « Toute entérocolite chez un nouveau-né a terme, doit faire

suspecter une HSCR jusqu’a preuve du contraire ».
1.2.  Chez le nourrisson et le jeune enfant :

Le tableau est le plus souvent celui d’une constipation avec des épisodes
obstructifs ou de diarrhée. Le ballonnement abdominal est progressif,
I’hypotrophie fréquente. L’abdomen distendu est météorisé, les fécalomes
sont parfois palpables et le toucher rectal trouve une ampoule rectale vide.
Les complications a type d’occlusion, de péritonite ou d’entérocolite sont

moins frequentes que dans la période neonatale.
1.3. Chez le grand enfant ou I’adulte :

Le diagnostic est devenu exceptionnel avec un tableau typique du constipé
chronique, anorexique, hypotrophique, a gros ventre et jambes maigres. Les

fécalomes sont palpables, I’ampoule rectale reste vide contrairement a ce qui
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est observé dans les constipations séveres. Quel que soit 1’age et le mode de
présentation, le diagnostic d’une HSCR repose sur les résultats de trois
explorations : la biopsie avec étude anatomo-pathologique, la radiologie et la

manomeétrie rectale.
2. Les explorations radiologiques

Les clichés de I’abdomen sans préparation et le lavement opaque sont les
examens essentiels permettant d’approcher au plus pres le diagnostic de la
HSCR et d’évaluer la longueur de la zone aganglionnaire, les autres

explorations radiologiques ont un intérét beaucoup plus limite.
2.1. Abdomen sans préparation (ASP)

L’ASP retrouve la distension colique avec une absence d’aération rectale
évocatrice du diagnostic. La dilatation peut remonter sur I’ensemble du gréle
lorsque 1’occlusion se compléte et en I’absence de prise en charge. Il peut
aussi retrouver, au stade de complication, soit un pneumopéritoine, témoin
d’une perforation le plus souvent diastatique du caecum, soit une pneumatose
intestinale (liseré clair entre les parois digestives), voire a un stade plus
avance une pneumatose portale témoin d’une entérocolite aigué sévere. Les
touchers rectaux répétés, les montees de sonde, les massages abdominaux
doivent améliorer les clichés standards, en montrant une diminution de la

dilatation digestive sous peine de devoir rapidement dériver I’enfant.
2.2. Le lavement opaque

Le lavement opaque est un élément diagnostique majeur; cependant, son
interprétation peut étre délicate dans les premiers jours de vie, lorsque le
transit ne s’est pas encore installé. Il a été classiquement décrit par
Neuhauser (78) a la baryte et est beaucoup plus typique lorsqu’il est réalisé

avec celle-ci, mais il est vrai que, pendant les premiers jours de vie, il est
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souvent fait par beaucoup d’équipes avec des hydrosolubles (Gastrografinel)
dans la crainte d’une perforation, ce qui ne donne pas toujours de bons
clichés informatifs. Il doit étre parfaitement réalisé par des radiologues
expérimentés. La canule rectale doit simplement étre placée juste au-dessus
du canal anal et ne doit pas remonter trop haut afin de ne pas méconnaitre
une forme trés courte, un cliché parfaitement de profil doit étre réalisé et un
cliché en évacuation doit €tre pris. L’opacification doit étre progressive sans
inonder d’emblée 1’ensemble du colon. Normalement, le rectum est la partie
la plus large de I’intestin. Dans HSCR, le rectum apparait petit, de taille
identique au c6lon aganglionnaire. La forme classique recto-sigmoidienne
montre un rectum rigide de taille normale et un c6lon dilaté juste au-dessus

de la boucle sigmoidienne.

Cependant, quelque fois une zone trés courte rectale peut étre difficilement
identifiable ou encore la forme pancolique en montrant un colon sans aucune
disparité de calibre. En effet, la forme pancolique se manifeste comme une
occlusion du gréle incompléte; la rétention de baryte deux a trois jours apres
un lavement doit faire suggérer cette forme colique totale, ainsi que
I’accentuation, voire la décompensation de I’occlusion apres le lavement.
Des angles splénique et hepatique coliques peu marqués (colon en « point
d’interrogation ») doivent aussi faire évoquer la forme totale ou

intermédiaire (73).

Dans la forme recto-sigmoidienne chez le nourrisson, le lavement montre la
disparité du calibre, entre la zone pathologique et la zone normale, constitue
le principal signe retrouvé en cas de HSCR et ceci correspond a la zone de
transition située entre le segment sain et le segment pathologique ; la

dilatation touchant le segment sain en amont.
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3. Les explorations non-radiologiques

3.1. La manométrie rectale

Cet examen dynamique permet 1’étude du réflexe recto-anal inhibiteur et de
la compliance du rectum. L’examen se fait sans anesthésie, en introduisant
une sonde avec un ballonnet dans le rectum. Le gonflement du ballonnet
entraine la distension du rectum, qui entraine immédiatement un relachement
du sphincter interne et une contraction du sphincter externe. Dans HSCR, la
distension rectale n’entraine aucun relachement du sphincter interne et met
en evidence une hypertonie (79). La spécificité de la manométrie rectale est
de 95 %, mais sa sensibilité n’est que de 25 %, pouvant entrainer des faux
négatifs (80).

3.2. Biopsie
Pour les références de cette section voir (79,81,82).

La biopsie rectale doit étre réalisée chez tout nourrisson suspect de HSCR :
c’est, en effet, I’absence de cellules ganglionnaires dans les plexus
myentériques et sous-muqueux, et I’hyperplasie schwannienne qui
I’accompagne qui vont affirmer la maladie. Ce sont Swenson et al. qui ont
introduit cette méthode diagnostique (74). Deux types de biopsie peuvent
étre realisés. La biopsie rectale par aspiration grace a la pince de Noblett
permet d’obtenir de la muqueuse et de la sous-muqueuse, parfois de la
musculeuse, et a ’avantage de ne pas nécessiter une anesthésie générale
(83). Elle doit bien sir étre faite suffisamment haut (2 cm chez le nouveau-
né ou nourrisson, 3 cm chez I’enfant). Les complications en sont rares;

cependant, des perforations ou des hémorragies ont été decrites (84).

La biopsie rectale chirurgicale permet d’obtenir la muqueuse, la sous-

muqueuse et la musculeuse. Elle nécessite une anesthésie genérale ou une
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rachianesthésie que nous préférons si I’hémostase le permet. Celle-Ci est
réalisée lorsque la biopsie a la pince de Noblett ne permet pas de conclure ou
s’il existe un doute avec une pseudo-obstruction intestinale chronique,
puisque la preuve de celle-ci ne peut étre apportée que par la description

d’une hypertrophie des filets nerveux dans la musculeuse (76)(85).

Une histologie conventionnelle est pratiquée, mais aussi une coloration
spécifique enzymo-histochimique (acétylcholinestérase ou
I’alphanaphtylestérase), permet de mettre en évidence 1’hypertrophie des
filets nerveux (77)(86). Dans 90 % des cas, le diagnostic peut étre posé grace
a la biopsie par aspiration (81). Les échecs viennent souvent d’un
prélévement trop superficiel, d’un prélévement fait en zone transitionnelle
(trop prés du canal anal), parfois de I’association d’une absence en
immunohistochimie d’hypertrophie schwannienne retrouvée avec une
absence en histologie conventionnelle de cellules ganglionnaires témoignant
le plus souvent d’une wvéritable HSCR, mais dont I’hypertrophie
schwannienne n’est pas encore effective le plus souvent parce qu’il s’agit
d’un nouveau-né. C’est pourquoi, ces biopsies doivent étre confiées a des
anatomopathologistes experimentes a ces méthodes de préléevement et de

détection.
VII. Formes cliniques
Pour les références de cette section voir (72,75).

1. Les formes topographiques

Les formes ultra-courtes,

Les formes longues,

La forme totale
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— Forme classique recto-sigmoidienne (voir notre type de description
clinique).
2. Les formes compliquées

2.1. L’entérocolite

Elle est fréquente chez le nouveau-né et le nourrisson, dans les formes
longues et totales ainsi que dans la période post-opératoire. Dans sa forme
banale, d’origine obstructive, elle fait pratiquement partie de la maladie.
L’entérocolite nécrosante est beaucoup plus grave et reste la cause principale
de mortalité. Toute apparition de diarrhée, a fortiori hémorragique doit la
faire redouter ; le cliché sans préparation ou I’échographie peuvent montrer
une pneumatose de la paroi intestinale ou de la veine porte, un
épaississement des parois d’anses digestives modérément dilatées, du liquide

intrapéritonéal.
2.2. La perforation

I1 s’agit d’une perforation mécanique diastatique et non pas sur entérocolite,
elle survient surtout en période néonatale, bien qu’elle est exceptionnelle, et
touche dans la majorité des cas la région néonatale. Le tableau clinique est
celui d’une péritonite nécessitant une prise en charge médico-chirurgicale en

urgence.
VIIl.  Pathologies associées

Les risques de récurrence sont d’environ 5% dans une méme famille. Ces

atteintes familiales sont plus fréquentes dans la forme totale.
1. Latrisomie 21 Pour la référence voir (87).

L’association est classique (5 a 6 % des cas de HSCR). L’age parental est
plus ¢élevé qu’habituellement. La topographie de [Datteinte est sans

particularité. Le pronostic fonctionnel de I’affection apres traitement
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chirurgical est assez mauvais : encoprésie, incontinence, serait plus

fréquente.
2. Anomalies urinaires
Pour la référence voir (87).

Elles sont plutét la conséquence de la stase stercorale : compression vésicale,
dilatation urétrale variable, apparaissent au cours de I’évolution et régressant

le plus souvent apres résection de la zone aganglionnaire.

Exceptionnellement, il existe une association avec une polykystose.
3. Anomalies digestives

Pour les références voir (88-89).

La malformation ano-rectale est 1’association la plus fréquente, les signes
cliniques sont souvent mis sur le compte des séquelles de la malformation
ano-rectale. Les signes radiologiques sont atypiques : la zone de transition
est inconstante, la rétention barytée est plus frequente. D’autres anomalies
digestives peuvent se voir : sténose ou atrésie intestinale, malrotation et

duplication.
IX. Diagnostic différentiel
Pour les références de cette section voir (75,90-91).

Le diagnostic différentiel se fait avec toutes les étiologies du syndrome
obstructif intestinal, responsable d’occlusion ou de constipation chez

I’enfant.

1. Occlusions organiques : Malformations ano-rectale, atrésie et

sténose coliques, duplication colique.
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2. Occlusions fonctionnelles

Témoignent de I’immaturité fonctionnelle du colon et se manifeste par : le
syndrome du bouchon méconial (plug syndrome), le syndrome du petit c6lon

gauche.
3. Les pseudo-obstructions intestinales chroniques (POIC)

Ce sont des situations cliniques caractérisées par un syndrome occlusif sans
la mise en évidence d’un obstacle, ils regroupent : les myopathies digestives,
les neuropathies digestives, I’hyperplasie du plexus myentérique, 1’anomalie
de cellules agyrophiles. Le diagnostic repose sur I’étude anatomo-

pathologique.
X. Traitement

Le traitement définitif de HSCR repose sur I’intervention chirurgicale par
difféerentes techniques mises au point par différents auteurs. Dans ce
chapitre, nous nous intéresserons uniquement aux deux techniques utilisees

dans notre étude.
1. Buts et principes
Pour les réféerences voir (75,92).

Le principe du traitement est la conséquence logique de la connaissance de
la pathogénie : ce sont la résection du segment pathologique aganglionnaire
et le retablissement de la continuité digestive en respectant 1’appareil
sphinctérien. La tendance actuelle serait de proposer précocement en un
temps ce traitement radical de la maladie en période néonatale, des

confirmation du diagnostic.
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2. Moyens

2.1. Traitement d’attente

Dans les formes habituelles ou la maladie est révélée par un syndrome
occlusif, la premie¢re mesure thérapeutique urgente est de lever 1’occlusion
afin d’éviter la stase intestinale, source éventuelle d’entérocolite grave. Deux
attitudes sont possibles pour obtenir cette levée d’obstacle mais ce n’est

qu’apres que le malade stabilisé.

a. La prise en charge immediate :

— La réanimation :

Consiste a réchauffer le malade, le réhydrater et a corriger les troubles
hydro-électrolytiques. Parfois cette réanimation est obligatoirement réalisée
en milieu spécialisé, en cas d’entérocolite, de perforation et de

deshydratation sévere.

— La prise en charge par nursing
Pour les réféerences voir (73)(75)(92)(93).

En effet, une fois le diagnostic pose, des touchers rectaux répétes, des petits
lavements au sérum physiologique, des massages abdominaux vont
permettre de déballonner I’enfant en favorisant I’évacuation des selles. C’est
ce qu’on appelle le nursing. Il faut que le nourrisson réponde rapidement au
nursing, c’est-a dire s’améliore a la fois cliniquement et radiologiquement,
ce qui permet de le réalimenter rapidement. Si I’amélioration n’est pas
notable dans les 48 heures et que I’enfant ressente toujours des douleurs,
voire qu’une fiévre apparaisse ou que son bilan montre un syndrome
inflammatoire, il faut savoir rapidement le dériver en zone saine afin de ne
pas s’exposer a un risque d’entérocolite aigu€, complication la plus grave

exposant a une mortalité en période néonatale (94). De plus en plus, nous
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recommandons une prise en charge chirurgicale rapide de la maladie en
période néonatale, afin de mettre a I’abri I’enfant de la complication la plus

redoutable qu’est I’entérocolite aigué (89).
— Prise en charge chirurgicale de décompression (colostomie)
Pour les références voir (75)(92)(95)(96).
e Siege de la colostomie :

Le siege et méme le type de la colostomie sont discutés, ils dépendent non
seulement de I’étendue de 1’aganglionose et du type d’intervention
definitive, mais également des habitudes du chirurgien, elle doit étre
Impérativement faite en zone saine genéralement sur le segment colique sus-

jacent a la zone intermédiaire.
e Les indications
Pour la référence voir (73).

Indiquée de principe pour faciliter la préparation de [Iintestin
particulierement chez les enfants plus grands avec une distension colique
importante génant 1’abaissement de ce célon peu fonctionnel, ou peut étre
utilisées systématiquement, méme aprés nursing efficace, pour protéger les
sutures colo-anales ( J.BORDE) et pour éviter les différentes complications

(entérocolite...).
2.2. Traitement radical
Pour les références voir (97-98).

Le traitement de HSCR est essentiellement chirurgical a ce jour, et consiste,
quel que soit la technique utilisée, a reséquer le segment aganglionnaire et

rétablir la continuité intestinale.
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— Les techniques chirurgicales

e Technique de Swenson
Pour les références voir (75)(77)(97)(99-100).

Elle garde la faveur de nombreuses équipes, elle réalise I’ablation de tout le
segment achalasique et d’une partie du sphincter interne avec rétablissement
immédiat de la continuité par anastomose colo-anale par voie basse apres

abaissement transanal du c6lon sain.

C’est une voie abdomino-transanale nécessitant deux champs opératoires
distincts et deux équipes chirurgicales. Le malade est place en décubitus
dorsal, les membres inférieurs en légere flexion et abduction, le siege
légerement surélevé par un billot, une dilatation anale préopératoire est

indispensable.

L’abdomen est ouvert par une médiane sous-ombilicale ou une para-médiane
gauche qu’on peut élargir vers le haut ou par une oblique para-rectale gauche
depuis le pubis. Les deux anses de la colostomie sont fermées
temporairement pour eviter la contamination. Apres repérage des uretéres, le
péritoine et incision sur le rectum, 1’hémostase est faite sur la musculeuse
rectale, le cheminement de la libération se fait de haut en bas et
circulairement strictement au contact de la paroi rectale, évitant ainsi toutes
les structures nerveuses pelviennes (les filets nerveux sacro-recto-geénito-

pubiens également).

En arriére, la dissection doit aller trés bas et depasser le repére coccygien, en
avant, il ne faut pas descendre jusqu’au périnée, latéralement : il faut
atteindre les releveurs. Il faut alors libérer le segment sain et son arcade
nourriciere, une longueur intestinale suffisante est obtenue en général apres

ligature de I’artére hémorroidale supérieure et des arteéres sigmoidiennes.
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La zone de transition est repérée par 1’aspect macroscopique ou par biopsie
extemporanée. Si le segment aganglionnaire est long (jusqu’au transverse ou

plus), il faut décoller et basculer vers le bas le c6lon droit (manceuvre de
DOLOYERYS).

L’intervention se poursuit par 1’évagination du rectum par une pince intra-
anale, puis résection rectale par une incision de la face antérieure, a 2 cm de

la ligne cutanéo-muqueuse.

Aprés lavage abondant du pelvis, le colon sain est descendu a travers la

section rectale sans torsion ni traction.

L’anastomose est conduite classiquement en deux plans séro-musculaire,

puis muco-muqueux, puis elle est réintégrée dans le pelvis a travers 1’anus.

Enfin, on procéde a une péritonisation et fermeture plan par plan de la paroi
abdominale, avec mise en place d’une sonde trans-anastomotique pendant

huit jours et d’une sonde gastrique jusqu’a une reprise du transit.

Plan se dissection Anastomose

Avant 0.5 7k
1em ¢t

Soectiondu
moignan

Swenson

Figure 14 : Technique de Swenson montrant le plan de dissection et
I'anastomose.
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e Technique de SOAVE
Pour les références de cette section voir (75)(98)(100-107).

Selon SOAVE : « cette technique permet d’abaisser le c6lon jusqu’au point
désiré, en le faisant passer a travers le canal rectal conservé intact dans sa
structure parce que la mobilisation du recto-sigmoide est effectuée

completement par voie extra-muqueuse, le cblon abaissé du coté périnéal ».
La technique :
= La position du malade

En decubitus dorsal, le bassin du malade au bord de la table opératoire pour
permettre aux membres inférieurs de pendre et ainsi exposer le plancher

pelvien et permettre une meilleure vision sur le cylindre musculaire.
= Le temps abdominal :

On commence, apres avoir fait une dilatation anale par une laparotomie
médiane ou oblique gauche, ligature et section des vaisseaux des segments
sigmoidien et colique de fagon a libérer le colon sur toute I’étendue qui doit
étre réséqué. On infiltre avec une solution de novocaine a 0,5% la tunique
séro-musculaire du recto-sigmoide au-dessus du plancher pelvien, sans
intéresser la tuniqgue muqueuse. Sur cette zone infiltrée, on fait une incision
longitudinale au bistouri, I’incision n’intéresse que la séro-musculeuse et on

commence a décoller le cylindre séro-musculaire du cylindre muqueux.
= Le décollement :

Le décollement est complété par les ciseaux a dissection tout le long de la
circonférence de I’intestin jusqu’a ce qu’on obtienne une séparation nette
entre les cylindres séro-musculaires proximal et distal et qu’apparaisse

complétement libéré le cylindre muqueux sous-jacent. On procéde a 1’aide
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d’un tampon imbibé d’adrénaline, et de I’index au décollement de la tunique
séro-musculaire de la muqueuse sous-jacente, en allant le plus loin possible
vers I’anus, ’adrénaline rend cette dissection peu hémorragique, certains
vaisseaux sont coagulés sous le contr6le de la vue. A la limite entre le
rectum et ’anus au niveau des releveurs moyens et des sphincters, on trouve
des adhérences qu’on sectionne au ciseau tout le long de la circonférence.
Aprés avoir mis un point de soie sur le c6lon comme repere la ou il devra

étre résequé, on passe au temps perinéal.
= Le temps périnéal :

Apres une bonne dilatation, on étire la ligne de jonction cutaneomuqueuse
anale pour exposer le plus possible la muqueuse endo-anale et sur cette
derniere, on fait une incision circonférentielle a un centimetre au-dessus de
la jonction, puis le cylindre muqueux est disséqué vers le haut jusqu’au
décollement abdominal précédant; ainsi, toute la muqueuse du rectum est
séparée de la musculeuse, ce qui respecte I’intégralité de I’innervation
pelvienne. Le manchon muqueux ano-rectal est alors abaissé a travers le
canal musculaire recto-anal intact, ainsi que le colon sus-jacent de telle sorte
que I’on ait au niveau du rectum deux manchons musculaires concentriques.
Aprés avoir completé 1’abaissement, on fixe le bord circulaire supérieur du
manchon séro-musculaire avec huit a dix points, au pourtour du célon,
fermant ainsi le plancher pelvien. Une sonde rectale est montée a I’ intérieure
du colon. Quand I’abdomen est fermé, on réséque du coté perinéal, au point
prévu, le colon abaissé, en laissant déborder de 1’anus un segment de quatre
a cinq centimeétres, que I’on fixe avec cing a six points en soie a la peau du

périnée.
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= La résection du moignon :

Aprés quinze jours, il se forme spontanément une adhérence cylindrique
entre la séreuse colique et toute la musculeuse du canal rectal.
Naturellement, il ne se forme aucune adhérence entre la séreuse colique et la
musculeuse anale restée intacte, de ce fait Mr SOAVE attendait 10 a 12 jours

pour sectionner le moignon colique, son extrémité se rétracte dans le canal

anal sur un centimétre.

Plan de diszection

Figure 15 : Technique de Soave transanle.

XI. Résultats et complications

1. La mortalité
Pour la référence voir (108).

Elle a considérablement diminué au cours des derniéres années, elle varie

entre 1% et 7% selon les séries. Elle est essentiellement due a 1’infection :

— La mortalité due a I’entérocolite représente 30% (et dans 40% de
ces derniers le sepsis est associ¢ a I’entérocolite).
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— La peritonite et la pneumonie sont responsables de 18% des déces.

— En fait, cette mortalit¢ n’est pas influencée par la technique
utilisée, cependant, elle est influencée par la forme clinique,
I’infection préopératoire et 1’association a d’autres malformations
congénitales notamment la trisomie 21.

2. Les complications post opératoires précoces
Pour la référence voir (109).

Certaines de ces complications sont communes a toute chirurgie abdominale
(occlusion post-opératoire, les complications infectieuses...). D’autres sont
plus spécifiques : sténose anastomotique, fistule de I’anastomose, fuite

anastomotique, lachage de suture.
3. Evolution a long terme
Pour la référence voir (107).

En géneéral, les patients opérés nécessitent un suivi d’au moins 5 ans pour
évaluer les resultats fonctionnels obtenus, les complications qui peuvent

apparaitre sont :

— La constipation, 1’encoprésie, 1’incontinence qui peuvent étre : Soit
d’origine fonctionnelle, c’est le cas des enfants opérés tardivement ou
ceux présentant une trisomie 21, car ces enfants n’ont jamais acquis
I’apprentissage normal de la défécation ; soit d’origine organique par
Iésion vasculaire ou nerveuse lors de la dissection pelvienne.

— La sténose : régresse souvent apres dilatation.

— Soiling : terme anglais désignant un suintement occasionnant une
souillure du slip.

— Diarrhée et entérocolite.

— Dysurie, énurésie et incontinence urinaire.
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— Impotence et complication génitale.
— Occlusion tardive sur bride.

— Mortalité tardive.
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C. Matériel et méthodes
I. Cadre de I’étude

Notre étude s’est déroulée dans le service d’Anatomie et Cytologie
Pathologiques du CHU du Point G en collaboration avec le service de

Chirurgie Pédiatrique du CHU Gabriel Touré a Bamako.

Le Centre Hospitalier Universitaire (CHU) du Point "G", est un centre de
troisieme niveau de référence. Il est situé a 8 km du centre-ville, sur la
colline du Point « G » et comprend 18 services spécialisés parmi lesquels le
service d’Anatomie et Cytologie Pathologiques. L’Hopital du Point « G »
recoit des malades venant aussi bien de Bamako que du reste du pays. Le
CHU Gabriel Toureé est situé au centre administratif de la ville de Bamako
en commune III. A I'intérieur de cet établissement se trouve : les services de
chirurgies pédiatrique et générale au sein du pavillon Bénitieni FOFANA au

Nord; le service d’accueil des urgences au Sud-ouest.

1. Description du service d’Anatomie et Cytologie Pathologiques du
CHU Point G

C’est le seul service publique d’Anatomie et Cytologie Pathologiques au
Mali ou est adresseée la grande majorité des prélevements pour des examens
de cytologie et d’histologic. De plus, les compte-rendus anatomo-

pathologiques y sont archivés.

Ces locaux comprennent une salle d’accueil, une salle de prélévement pour
la cytologie, une salle de macroscopie, une salle du registre des cancers,
deux salles de technique, une salle de réunion, une salle d’archivage, cinq
bureaux et deux toilettes. Le personnel du service se compose de : deux

professeurs titulaires, un maitre-assistant, un praticien hospitalier, des
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médecins DES, un assistant médical, un technicien supérieur de santé, trois

secrétaires, deux manceuvres, et les étudiants en année de thése.

En plus de ses activités de diagnostic, ce service est aussi impliqué dans la
recherche clinique comme [I’illustre sa collaboration avec le Centre

International de Recherche sur le Cancer (CIRC).
2. Description du service de chirurgie pédiatrique du CHU Gabriel Touré

C’est le service de référence pour la prise en charge des cas chirurgicaux
pédiatriques. Son fonctionnement permanent est assuré par deux
Professeurs, un Maitre-assistant, un chirurgien plasticien, deux assistants
médicaux, trois infirmiers de premier cycle, trois aides-soignants et deux
techniciens de surface. A ceux-ci S’ajoutent les étudiants thésards et externes
de la FMQOS, les étudiants D.E.S., les médecins stagiaires, les éléves de
I’Institut National de Formation en Science de la Santé (I.N.F.S.S.) et les

travailleurs de la Croix Rouge.
II. Type et période d’étude

11 s’agissait d’une étude rétrospective qui s’est déroulée du 1% Janvier 2012
au 31 Décembre 2018.

I1l.  Population d’étude

Notre population était constituée seulement de patients atteints de HSCR

confirmée par I’examen anatomopathologique.

IV. Echantillonnage

1. Critéres d’inclusion

Ont été inclus, tous les cas de HSCR des sujets agés de 0 a 15 ans

diagnostiqués au service de Chirurgie Pédiatriqgue du CHU Gabriel Touré et
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confirmés au service d’Anatomie et Cytologie Pathologiques du CHU du

Point G.
2. Criteres de non-inclusion

N’ont pas été inclus, tous les cas de HSCR non-confirmés par I’examen
anatomo-pathologique, les cas des sujets de plus de 15 ans et les cas

confirmés en dehors de la période de I’étude, les dossiers incomplets.
V.  Variables etudiées

Les variables utilisées étaient les données : (i) sociodemographiques incluant
age, sexe, ethnie, profession des parents, résidence ; (ii) cliniques ; et (iii)

anatomo-pathologiques notamment le diagnostic histologique.
V1. Collecte des données

Tous nos cas ont été colliges en fonction des données socio-
déemographiques, cliniques, et anatomo-pathologiques. Les données ont été

recueillies sur une fiche d’enquéte individuelle (Annexe).
VII. Gestion des donnees

La saisie et I’analyse des données ont été faites a 1’aide du logiciel SPSS
version 22. Les logiciels Word et Excel 2013 ont été utilisés pour la saisie
des textes et le dressage des tableaux. Les tests statistiques utilisés étaient le

test exact de FISHER avec pour seuil de signification p<0,05.
VIIIl. Considérations éthique et déontologique

La confidentialité des données recueillies a été observée. Les résultats

obtenus seront publiés au besoin.
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D. Résultats
De 2012 a 2018, 38 cas de HSCR ont été diagnostiqués au service de

Chirurgie Pédiatrique du CHU Gabriel Touré. Durant la méme période,
25 544 pieces opératoires et biopsies ont été enregistrées et analysées au
service d’Anatomie et Cytologie Pathologiques du CHU Point G, dont 64
cas de HSCR. Parmi ces 64 cas, 38 ont été diagnostiqués au service de
Chirurgie Pédiatrique du CHU Gabriel Touré, et répondaient aux criteres

d’inclusion de notre étude.
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I. Analyse uni-variée
1. Fréquence annuelle des cas de HSCR

Tableau | : Fréquence annuelle des cas de HSCR.

Année de diagnostic Fréquence Pourcentage
2012 8 21,1
2013 5 13,2
2014 4 10,5
2015 6 15,8
2016 6 15,8
2017 4 10,5
2018 5 13,2
Total 38 100

Nous avons observé la fréquence plus élevée en 2012 (21,1% soit 8/38) et la
plus faible (10,5% soit 4/38) en 2014 et 2017. Mais de maniére générale la

moyenne annuelle des cas de HSCR était 5.
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2. Données socio-démographiques

2.1. Age

o)
% [VALEUR] %

40
35

30 (VALEUR] % [VALEUR] %
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15
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Moins d'un an la5ans 6a10ans 1lansai15ans

Figure 16 : Répartition des patients atteints de HSCR selon la tranche d'age.

La tranche d’age la plus représentée était celle de 1 a 5 ans avec 39,5 %. La
moyenne d’age était 4,97 = 3,86 ans avec des extrémes d’age de 1 mois et 14

ans.
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2.2. Sexe

./

= Masculin

= Féminin

Figure 17 : Répartition des patients atteints de HSCR selon le sexe.

Les garcons étaient plus touchés par HSCR que les filles (78,9% contre

21,1%), soit un sex-ratio de 3,7.
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2.3. Ethnie

Tableau Il : Répartition des patients atteints de HSCR en fonction de

I'ehtnie.

Ethnie Fréquence %

Bambara 9 23,7
Soninké 7 18,4
Autres” 7 18.4
Peulh 6 15,8
Senoufo 4 10,5
Dogon 2 5,3

Tamasheq 1 2,6

Malinke 1 2,6

Indéterminé 1 2,6

Total 38 100

* Comprennent les Toucouleur, Sémono, Dafing, Kakolo, Forgeron,

Diawambé (1 cas de HSCR enregistré dans chaque ethnie).

La majorité des patients (23,7 %) était des Bambaras.
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2.4. Consanguinité

&

Figure 18 : Répartition des patients de HSCR selon I'existence ou pas
d'une notion de consanguinité.

Dans notre série, une notion de consanguinite était retrouvée dans 18,4 %

des cas.
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2.4. Rang dans la fratrie

Tableau Il : Répartition des patients atteints de HSCR selon le rang dans la
fratrie.

Rang dans la fratrie Fréquence Pourcentage
Premier 4 10,5
Deuxieme 6 15,8
Troisieme 9 23,7
Quatrieme 6 15,8
Cinquieme 2 5,3
Sixieme 4 10,5
Huitieme 4 10,5
Indéterminé 3 7,9
Total 38 100

Les patients de troisieme rang dans la fratrie étaient les plus concernés avec

un pourcentage de 23,7.
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2.5. Origine géographique

= Bamako

= En dehors de Bamako

Figure 19 : Repartition des patients atteints de HSCR selon la provenance
géographique.

Les patients provenant de Bamako étaient les plus représentés avec 76,3 %.
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2.6. Profession du pere

Tableau 1V : Répartition des patients atteints de HSCR selon la profession

du pere.

Profession du pere Fréquence %

Cultivateur 8 21,1
Commercant 6 15,8
Fonctionnaire 4 10,5
Indéterminée 4 10,5
Chauffeur 3 7,9

Autres* 3 7,9

Militaire 2 5,3

Mécanicien 2 5,3

Réparateur 1 2,6

Instituteur coranique 1 2,6

Mécanographe 1 2,6

A la retraite 1 2,6

Entrepreneur 1 2,6

Peintre 1 2,6

Total 38 100

* Inspecteur de police, hételier, ouvrier (1 cas dans chaque catégorie).

Dans notre étude, la majorite des parents de sexe masculin était des

cultivateurs avec 21,1 %.
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2.7. Profession de la mére

Tableau V : Répartition des patients atteints de HSCR selon la profession de
la mere.

Profession de la mere Fréquence %

Menageére 29 76,3
Indéterminée 3 7,9
Commercante 2 5,3
Autres” 2 5,3
Pharmacienne 1 2,6
Coiffeuse 1 2,6
Total 38 100

*Hoteliere, éléve (1 cas dans chaque catégorie).

La majorité des parents de sexe féminin était ménagere avec 76,3 %.
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3. Données cliniques

3.1. Circonstances de découverte
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Figure 20 : Répartition des patients atteints de HSCR selon les circonstances de

découverte.

La constipation chronique accompagnée d’une distension abdominale était la

principale circonstance de découverte de HSCR avec un pourcentage de

44,7,
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3.2.  Anomalie congénitale associée
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|
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Figure 21 : Répartition des patients selon l'association de HSCR avec
d'autres anomalies congénitales.

Dans cette étude, la majorite (97,4%) des cas avait une HSCR isolées.
Seulement 2,6% des patients avaient une HSCR associée a la trisomie 21 ou

syndrome de Down.
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4. Données anatomo-pathologiques

4.1. Type de prélevement anatomo-pathologique

= Biopsie chirurgicale

= Piéce de résection

Figure 22 : Répartition des patients atteints de HSCR selon le type de
prélévement anatomo-pathologique.

Le type de prélevement majoritaire dans notre étude était la biopsie
chirurgicale soit 71,1 % (27/38). Les pieces de résection colique

représentaient 28,9 % des types de prélévements.
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4.2. Aspects macroscopiques des piéces de résection
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Figure 23 : Reépartition des patients atteints de HSCR selon les aspects
macroscopiques des pieces de resection.

Macroscopiquement, [’aspect dilaté des piéces de résection était le plus

représenté avec 81,8 %.

4.3. Aspects microscopiques des biopsies et des pieces de résection
Dans notre étude, I’examen microscopique des pieces de résection et des
biopsies avait objectivé une absence de cellules ganglionnaires (couches
Meissner et Auerbach) associée a une hyperplasie/hypertrophie des fibres
nerveuses schwanniennes dans 100 %, ce qui confirmait le diagnostic de

HSCR chez nos sujets étudies.
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5. Evolution
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Figure 24 : Repartition des patients atteints de HSCR selon la survenue de
complications.

Dans notre série, I’évolution était favorable dans 86,8 % des cas, cinq

patients sont decédés dont 4 avant intervention et 1 apres intervention.
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I1. Tableaux croisés
1. Evolution et tranches d’age

Tableau VI : Répartition des patients atteints de HSCR en fonction de
I’évolution et les tranches d’age.

Tranches Evolution Total
d’age Mortalité Favorable Déces avant

post- intervention

opératoire

Moins d'un 0 7 1 8
an (0%) (21,2%) (25,0%) (21,1%)
la5ans 0 13 2 15

(0%) (39,4%) (50,0%) (39,5%)
6 a 10 ans 0 8 1 9

(0%) (24,2%) (25,0%) (23,7%)
11 ans et 1 3) 0 6
plus (100%) (15,2%) (0,0%) (15,8%)
Total 1 33 4 38

(100%) (100%) (100%) (100%)

Test de Fisher = 4,811 ; p = 0,719. Il n’y a pas de lien statistique entre

I’évolution de HSCR et les tranches d’age des patients.
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2. Evolution et sexe

Tableau VII : Répartition des patients atteints de HSCR selon I’évolution et

le sexe.
Sexe Evolution Total
Mortalité Favorable Déces avant
post- intervention
opératoire
Masculin 1 26 3 30
(100%) (78,8%) (75,0%) (78,9%)
Féminin 0 7 1 8
(0%) (21,2%) (25,0%) (21,1%)
Total 1 33 4 38
(100%) (100%) (100%) (100%)

Test exact de Fisher = 0,771 ; p = 1. Il n’y a pas de lien statistique entre

I’évolution de HSCR et le sexe des patients.
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3. Evolution et anomalie congénitale

Tableau VIII : Répartition des patients atteints de HSCR selon 1’évolution et
I’anomalie congénitale associée.

Anomalie Evolution Total
congénitale Mortalité Favorable Déces avant
associée post- intervention
opératoire
Non 1 32 4 37
(100%) (97,0%) (100%) (97,4%)
Trisomie 21 0 1 0 1
(0,0%) (3,0%) (0,0%) (2,6%)
Total 1 33 4 38
(100%) (100%) (100%) (100%)

Test exact de Fisher = 2,690 ; p = 1. Il n’y a pas de lien statistique entre

I’évolution de HSCR et ’anomalie congénitale qui y est associée.
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E. Commentaires et discussion
. Limites et difficultés
Au cours de ce travail, nous avons été confrontés a un certain nombre de

difficultés. Il s’agit de:

— L’absence dans les dossiers de plusieurs patients de certains
renseignements socio-démographiques incluant 1’age, la provenance
géographique, le sexe.

— L’absence des résultats des difféerents examens anatomo-
pathologiques dans la plupart des dossiers.

— La perte de dossiers a cause de la mauvaise conservation des archives.

— L’absence de recto-manométrie et d’examen histologique
extemporang.

Il.  Fréquence annuelle

Par opposition a son incidence globale (1/5000 nouveaux-nés) qui est bien
connue (1), les données sur la prévalence de HSCR a I’échelle des pays sont
peu nombreuses. Cependant dans certains pays, la fréquence hospitaliere
annuelle de la maladie au sein des unités pédiatriques a été évaluée. Nos
résultats montraient une fréquence de 5 cas de HSCR par an de 2012 a 2018
(Tableau 1). Ainsi, au Mali de 2005 a 2010, Bagayoko H. a observé une
fréquence moyenne de 5 cas par an (18). Au Nigeria et au Maroc, celle-ci a
été rapportée comme étant respectivement de 5 et 7 cas par an (17,110). De
maniere similaire, en France (111), en Allemagne (112) et en Thailande
(113) des auteurs ont respectivement observé une frequence annuelle de 3, 7
et 5 cas de HSCR. Les résultats de notre étude concordent avec ceux des

études suscitées.
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I11.  Age, sexe et rang dans la fratrie

Bien que dans la plupart des cas, le diagnostic de HSCR est posé chez les
nouveaux nes, certains patients sont diagnostiqués soit au cours de leur
enfance soit a I’age adulte (115). Dans notre étude la moyenne d’age était de
4,97 £ 3,86 ans avec une prédominance de la tranche d’age 1 a 5 ans avec
39,5 % (Figure 16). Ces observations sont en accord avec les études de Keita
L. M. (114) et Bagayoko H. (18) qui ont respectivement trouvé que 1’age
moyen des patients au moment du diagnostic était de 5 ans et environ 3 ans.
De plus, au Kenya et en France, d’autres ont identifié cet &ge comme étant
respectivement de 2 ans et 3 mois (116, 118). Ces observations suggerent

que la grande majorité des cas de HSCR est diagnostiquée avant 5 ans.

Comme évoqué dans la section epidemiologie, HSCR touche le plus souvent
les garcons (14). En effet dans notre étude, les garcons étaient plus touches
par HSCR que les filles (78,9% contre 21,1%) avec un sex-ratio de 3,7
(Figure 18). Au Mali, Keita L. M. (114) et Bagayoko H. (18) ont
respectivement observé une predominance masculine de 88,2 % et 64,5 %
soit un sex-ratio respectif de 7,5 et 1,82. De maniere similaire, en Tanzanie
(117), au Royaume-Uni/Irlande (119) et en Suéde (120), cette prédominance
a été rapportée comme etant respectivement de 76,7 %, 77,6 % et 78.2%,
soit un sex-ratio respectif de 3,3, 3,7 et 3,6. En termes de prédominance
masculine, nos résultats sont comparables a ceux trouvés dans les études ci-
dessus. Cependant, des différences au niveau du sex-ratio peuvent étre
observées, lesquelles pourraient s’expliquer par une différence au niveau de

la taille des échantillons étudiés.

En 1992, Ryan E.T. et al., dans une étude menée a Boston ont suggére que le

fait d’occuper le premier rang de la fratrie diminuerait le risque de naitre
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avec HSCR (121). En Suede, Anna L. G. et al. ont observé une association
entre la survenue de la maladie et une parité supérieure ou égale a trois
(120).Nos observations vont dans le sens de ces études car plus de 50 % de
nos patients occupaient entre le deuxieme et le quatrieme rang de la fratrie
(Tableau II). Collectivement, ces observations suggerent 1’existence d’un
lien entre la survenue de HSCR et le rang occupé dans la fratrie qu’il serait

important de confirmer en effectuant plus d’investigation dans d’autres pays.

IV. Circonstances de découverte et anomalie congénitale associée a
HSCR

Les signes cliniques de HSCR incluent la constipation sévere, I’occlusion
intestinale, la distension abdominale, des vomissements et I’entérocolite (2).
A cet égard, dans notre étude, nous avons observé différentes combinaisons
de ces symptdmes chez tous nos patients, et identifie la constipation
chronique séveére accompagnée d’une distension abdominale comme étant la
principale circonstance de découverte de la maladie avec 44,7% (Figure 20).
Ces observations sont en accord avec d’autres études réalisées au Mali et
ailleurs ou les auteurs ont trouve cette méme combinaison comme étant le
motif de consultation le plus fréquent (32 a 94,5 % des cas) (18, 117, 119).

HSCR peut se manifester comme un trait isolé (70% des cas) ou s’inscrire
dans des syndromes (30% des cas) tels que le syndrome de Waardenburg et
le syndrome de Down (la trisomie 21) (2, 4,5). HSCR apparait de fagon
isolée a 70 % (2). Lorsqu’elle ne I’est pas, elle est associée a des anomalies
gastro-intestinales, neurologiques, urologiques et cardiovasculaires. La
trisomie 21 ou syndrome de Down est 1’anomalie congénitale la plus
fréguemment associée a HSCR et représente plus ou moins 10 % des
patients (125,126). Il est important de noter que le diagnostic des cas de

HSCR associée a la trisomie 21 est beaucoup difficile que celui des cas
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classiques car la constipation, maitre symptéme de HSCR, pourrait avoir
autres causes, telles que la myasthénie générale, I’hypophrénie ou encore la
réduction de I’activité de la thyroide retrouvées dans la trisomie 21 (126).
Dans notre étude, la trisomie 21 représentait 2,6 % soit 1/38 patients (Figure
21). De méme, dans I’étude de Bagayoko H., elle représentait 3,2 % soit
1/31 (18). Egalement en Tanzanie, dans 1’étude de Joseph M. B. et al. (117),
elle représentait 0,9 % soit 1/110. Ces résultats dans les pays en voie de
développement, plus faibles par rapport a I’incidence retrouvée dans les pays
développés, pourraient étre justifies par I’accés aux soins adéquats difficiles
dans nos pays. Ce qui pourrait, en effet, entrainer un sous-diagnostic des cas

de HSCR en général et ceux associés au syndrome de Down en particulier.
V.  Données anatomo-pathologiques

Différentes modalités d’investigation en termes d’examens complémentaires
sont possibles dans le cadre de la prise en charge de HSCR. Celles-ci
incluant, le lavement baryté, la manomeétrie rectale, mais seule une analyse
anatomo-pathologique de la biopsie rectale chirurgicale ou par aspiration
peut confirmer le diagnostic de HSCR en montrant une absence de ganglions
nerveux dans les plexus de Meissner dans la sous-muqueuse et d’ Auerbach
dans la musculeuse et des fibres nerveuses hypertrophiques (127). Les sujets
de notre étude sont classés en deux groupes selon de type de prélevement
anatomo-pathologique (Figure 22). Le premier groupe ayant béneficié avant
la prise en charge chirurgicale définitive de biopsie sous-anesthésie générale
représentait 71,1 % (27/38) et le deuxieme groupe constitué par ceux dont
les piéces de résection colique étaient analysées par 1’examen anatomo-
pathologique sans biopsie au préalable, représentait 28,9 % (11/38). En effet,
dans les deux groupes comme la littérature nous 1’enseigne, le diagnostic de

HSCR était confirmé par I’examen anatomo-pathologique en mettant en
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évidence I’absence de cellule ganglionnaire associée a une hypertrophie des
fibres nerveuses. Cependant, il est primordial de préciser que la non-
réalisation de biopsie chez les sujets du deuxiéme groupe avant la prise en
charge chirurgicale définitive aurait pour principale explication un manque
de moyen. Ces derniers ont juste bénéficié d’un examen anatomo-
pathologique des pi¢ces opératoire dont 1’utilité premiére est de confirmer le
diagnostic et dire si I’abaissement ou la résection colique a été fait(e) en

zone saine.
V1. Survenue de complications et mortalité

La survenue de complications et d’éventuel décés dus a HSCR sont relatifs a
la période de diagnostic, la présentation clinique, les tares associées, 1’état
géneral du patient et souvent la technique chirurgicale utilisée pour la prise
en charge définitive. De ce fait, un diagnostic précoce de HSCR en période
néonatale réduirait significativement les risques de survenue de
complications principalement 1’entérocolite qui est redoutable (122). Notre
étude réalisee dans un pays en voie de développement a objectivé des
complications post-opératoires différentes de celles observées dans les pays
développés. En effet, dans les suites opératoires précoces nous avons
enregistré 2,6 % soit 1/38 cas de déceés et a distance de I’intervention
chirurgicale définitive, I’incontinence fécale (23,7 % soit 9/38) et les déces
tardifs (5,3 % soit 2/38) étaient plutdt les principales complications. Résultat
en accord avec celui de N’Gom G. et al. (123) au Sénégal qui avaient
enregistré 4,8 % (1/21) de déces et 14,3 % (3/21) d’incontinence fécale a
distance de I’intervention. Notre taux de mortalité globale était de 18 %
(7/38), pas tres différent de celui de Bagayoko H. qui avait trouvé 3,2 %
(1/31) (18). Par contre, Gunadi et al. en Indonésie avaient trouve 15 %

(6/67) de constipation et d’entérocolite comme principales complications
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aprés intervention chirurgicale définitive et zéro cas de déces (124). Cette
discordance des résultats concernant les complications post-opératoires
serait liée au diagnostic tardif et un développement économique peu

satisfaisant dans nos pays.
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Conclusion
En Afrique ou ailleurs dans le monde, HSCR reste toujours méconnue. Cette

affection congénitale  multifactorielle, encore appelée mégacdlon
aganglionnaire, résulte d’un défaut d’innervation du tube digestif a I’origine
des différentes symptomatologies observées au cours de son évolution. Dans
notre étude, I’age de survenue de la maladie était en moyenne 5 ans. Cet age
moyen relativement élevé engendrerait des complications a court ou long
terme. HSCR était confirmée chez tous nos sujets étudiés avec une
predominance du sexe masculin. L’examen anatomo-pathologique joue un
role prépondérant dans sa prise en charge. Au terme de ce travail, nous
retiendrons que I’avénement de la manométrie rectale, la possibilité de
réalisation de I’examen extemporané anatomo-pathologique, la mise au point
de techniques chirurgicales plus avancées et une sensibilisation de la

population sur le sujet pourraient nettement améliorer le pronostic de HSCR.
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Recommandations
Aux autorités politiques et sanitaires

- Formation d’anatomopathologistes spécialistes en techniques
pédiatriques.

- Etude d’incidence globale sur la HSCR.

- Equipement des laboratoires en materiels adéquats pour faire un
examen extemporané des picces de biopsie, ceci permettra d’obtenir
les résultats des analyses dans un bref délai et d’instaurer ainsi un
traitement efficace.

- Informatisation des dossiers et données des patients.

Au personnel de la santé
Examen systématique du nouveau-né a la recherche de signes précoces en
faveur de la HSCR.

A la population

Consultation de tout nouveau-né en cas de retard d’émission du méconium

au-dela de 48 heures.
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ANnnexes

Fiches d’enquéte

Numeéro de téléphone :

Numéro de fiche d’enquéte :

Numéro du dossier :
Identité :

*Nom et Prénom :
*Age:

*Sexe : M

*Rang dans la fratrie :
* consanguinité :

* Profession peére :

eorigine géographique :

Bamako:
*Poids : Kg

*Taille : cm

Atcds familiaux :

Bamako:

» Ethnie

* Profession mére :

En dehors de

-MH chez un membre de la famille degré de parenteé :

-Constipation dans la famille degré de parenté :

Age de découverte :

0-l1an: 1-2ans :

2-5ans :

>5ans :

No d’enregistrement anapath :
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Circonstance de découverte :

1/Occlusion néonatale
2/Constipation chronique + Distension abdominale

3/Lors de complication : -entérocolite aigue -pneumonpeéritoine
-abces profond péri colique -septicémie

Signes cliniques :

— Période néonatale :
-Absence d’émission du méconium -Retard d’émission méconiale
-Distension abdominale -VVomissements
-Entérocolite

— Découverte tardive :

-Constipation chronique -Entérocolite

-Retard de croissance staturo-pondérale  -Déshydratation -
Dénutrition

— Bilan malformatif :
-Négatif -Malformation congénitale associée *Type :

-Un cadre syndromique *Type :

Examens complémentaires réalisés :

1/Radio simple incidence :

2/Lavement opaque :

-disparité de calibre

-Longueur du segment aganglionnaire présumée au LB :
) Recto-sigmoidienne

) Colique gauche

] Transverse

] Pancolique

1 Forme étendue au gréle

) Forme totale

) Forme rectale
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3/ Manométrie :

4/Etude anatomo-pathologique :

— Type de prélevement

-Biopsie trans-rectale superficielle -Biopsie chirurgicale sous
anesthesie

-Piéce de résection

