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« the more you know, the more you see ; and the more you see, the more you know... » Prof Frank
Oski

La recherche fondamentale et la recherche clinique deviennent pleinement
utiles et justifiées lorsque leurs fruits sont apportés a la clinique « de tous les
jours ».

Qu’il est agréable et utile pour les enseighants et les étudiants de pouvoir
bénéficier du partage des connaissances.
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Introduction

L’enseignement de la pédiatrie de base comprend 2 parties : une partie globale et
une partie focalisée, termes qui doivent étre préférés a « pédiatrie générale » et «
pédiatrie spécialisée » ( F Oski ).

Figure Prof F Oski
La partie « globale » représente 70 a 80 % des situations rencontrées.

Il est nécessaire que le médecin amené a rencontrer et soigner des enfants ait de
bonnes connaissances dans ce domaine.
Elle comprend notamment les points suivants :

’anamnese et ’examen clinique

les périodes périnatale et néonatale

le développement psycho-moteur et affectif
la croissance et la puberté

les soins, les investigations et les surveillances les plus courants
la nutrition

la génétique

"infection et 'immunité

’environnement

les urgences

le patient chronique

les contraintes administratives

les valeurs normatives

La partie « focalisée » représente 20 a 30 % des situations rencontrées.

Il est nécessaire que :

e d’une part chaque médecin ait des connaissances dans les différentes focalités
suffisantes que pour bien gérer les phases de rencontres avec ces patients,

e et d’autre part que les médecins sous-spécialisés dans un domaine donné se
rappellent constamment la base de U’enfant et aient le souci de fournir au
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médecin coordinateur les éléments afin de bien gérer la permanence de la
prise-en-charge.

La partie focalisée comprend les différentes spécialités qu’elles soient liées :

e aune fonction ou organe ( neurologie, pneumologie, cardiologie, gatsro-
entérologie, ORL, néphro-urologie, ophtalmologie, dermatologie, orthopédie,
chirurgies diverses, revalidation ),

e aun aspect psycho-affectif

* ou a une atteinte multiple ( infirmité motrice, mucoviscidose, anorexie,
obésité, diabéte, malformations multiples ).

Deux métaphores a propos de |’enseignement :

- « la filtration glomérulaire » : avec une bonne tension ( attention), le
contenu ( sanguin ; de I’enseignement ) est bien filtré pour autant que les
molécules (données et matiéres ) ne soient pas trop complexes ; les cellules
tubulaires ( les étudiants ), de maniére proximale et distale sont alors capables

e de réabsorber et retenir ce qui est utile, grace notamment a des échanges
énergétiques et a un pouvoir de concentration ;

e excréter ou sécréter ce qui peut étre « laissé », aprés métabolisation des
matiéres. Ce processus se développe progressivement.
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L’interrelation entre les neurones ( la matiére grise ), les cellules gliales et la
microcirculation : ’apport des métabolites au neurones( les connaissances aux
étudiants ) se fait via les astrocytes et les oligodendrocytes ( tous les
intervenants et moments pédagogiques ) ; les différentes matiéres seront
principalement stoquées dans des aires cognitives, mais ce découpage artificiel
doit étre relié pour pouvoir reconstruire globalement I’image du patient. Ici
aussi, les intervenants et moments pédagogiques, grace a de bonnes
communications et échanges ( les dendrites, les axones, les synapses, les fibres
projectives ) permettront une performance optimale du réseau.

La particularité de la pédiatrie est basée sur différents aspects :

1.

Il s’agit d’un étre en construction et en développement : ces termes désignent
des points qui ne sont pas identiques. Les deux concernent toutefois |’aspect
physique et émotif.

Il s’agit aussi d’un étre social, chéri et aimé, mais qui peut aussi connaitre
l’adversité ( liée au hasard, ou 'imprudence, ou la négligence ) voire
l’agression ; ces événements peuvent, chez ’enfant et sa famille, tantot
renforcer, tantot affaiblir, parfois laisser des traces.

Les concepts d’attachement et de détachement, parfois d’abandon, viennent
de suite a Uesprit. La construction ( et son maintien ) de la personnalité est un
processus qui mirit, de maniere consciente et inconsciente, a la fois chez
’enfant et chez l’adulte.

. Cette enveloppe composée d’éléments physiques et émotifs, propres a lui et

aussi des étres aimés qui lui ont donnés vie et qui partagent sa vie, est un des
garants du maintien de sa personnalité physique et psychique.

. Vient s’ajouter a cela le besoin de maintenir ces taches que sont la construction

et le développement, besoin que l’on retrouve aussi chez I’adulte.

La construction fera appel surtout ( mais pas uniquement ) a la notion d’une
augmentation en grandeur et en complexité de |’anthropométrie, des fonctions
motrices, sensorielles et cognitives. L’étre social deviendra alors de plus en plus
capable « de le faire tout seul » ou « de pouvoir aider ’autre », dans le respect
de 'autre ( on Uespere ).

L’intervention ou ’appel des parents, a coté de ce qui est exprimé par l’enfant,
est incontournable ; d’autant plus ( moins ) que U’étre est petit, fragile et
dépendant ( grand, solide et autonome ).

L’aspect physique est manifeste. Il s’agit de la croissance au sens large,
mesurable pour certains parametres qui varient selon ’age, le sexe, l'influence
de certains moments particuliers : la vie intra-utérine, la puberté, la survenue
d’un probléme de santé aigu ou chronique, ou celle d’un probleme émotif aigu
ou prolongé.

La situation présentée au clinicien fait appel a une démarche d’abord globale
regroupée sur l’item « anamnese et examen clinique ».

Les éléments recueillis construisent, chez le clinicien, avec l'intervention du

savoir théorique, une hypotheése de diagnostic qui peut se présenter sous une
des 4 formes ( F Oski ) :
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1. La forme immédiate car « déja vue et bien ancrée » : « il s’agit d’une varicelle
; voyez les lésions caractéristiques ... »

2. La forme supputative demandant quelques éléments supplémentaires pour
asseoir le diagnostic : « il pourrait s’agir d’une maladie de Kawasaki ; certains
des éléments sont présents, mais d’autres manquent. J’ai besoin d’examens
complémentaires et un peu de recul dans le temps... »

3. La forme faisant appel a un algorithme car le point de départ ouvre plusieurs
voies, a priori équivalentes ; il faut alors rechercher des indicateurs pour
repérer la direction a suivre : « un bébé en dessous de 3 mois se présente avec
une température rectale élevée ( > 39° ). L’examen clinique n’apporte pas
d’éléments explicatifs. Comment procéder a la suite des investigations... »

4. La forme faisant appel a des interventions « essais - controles », soit dans le
cadre d’un algorithme décisionnel, soit dans le cadre d’une étude randomisée :
« cet enfant de 8 mois se présentent avec de crises convulsives, une
température, une baisse de la diurese, des oedéemes et un examen d’urines

anormal compatilble avec une atteint glomérulaire... »

e cette démarche, d’abord globale, aboutira a une prise en charge globale de
’enfant, en passant éventuellement par une attention et prise en charge
focalisée.

e Au bout du compte, les parents et l’enfant doivent :

- comprendre ce qui se passe,
- repérer le ligand physiopathologique,

- connaitre et nommer le médecin coordinateur de la situation.
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la chirurgie de ’enfant possede plusieurs pionniers...
En voici un, en bas a droite.

Y

Figure Peter Rickham
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Abord clinique pédiatrique de :
L’Imagerie, la chirurgie et |’ orthopédie

PRINCIPES GENERAUX ET PARTICULARITES DE LA
CHIRURGIE PEDIATRIQUE

DIAGNOSTIC ET PRISE EN CHARGE DES MALFORMATIONS
IN UTERO

DETRESSE RESPIRATOIRE
LA PATHOLOGIE ABDOMINALE AIGUE DU NOUVEAU-NE
LA PATHOLOGIE BILIO-PANCREATIQUE
LES TROUBLES DE LA MOTRICITE DIGESTIVE
LES ANOMALIES DE LA PAROI ABDOMINALE
LES ANOMALIES PERINEALES
LES DOULEURS ABDOMINALES AIGUES DE L’ENFANT
LA PROCTOLOGIE COURANTE
LES MASSES ABDOMINALES ET THORACIQUES
LES TUMEFACTIONS CERVICO-FACIALES
TRAUMATOLOGIE COURANTE
ORTHOPEDIE COURANTE
ECHOGRAPHIE DE L’ENCEPHALE, DE LA HANCHE, DU RACHIS
RMN DE L’ENCEPHALE DU PREMATURE
IMAGERIE DES TUMEURS
IMAGERIE DE MALADIES GENERALISEES

EVOLUTION BIOLOGIQUE CHEZ L’ENFANT
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l. PRINCIPES GENERAUX ET PARTICULARITES DE LA
CHIRURGIE PEDIATRIQUE

A. ABORD DE L’ENFANT OPERE ET DE SA FAMILLE

Lorsque médecin traitant, pédiatre ou chirurgien sont confrontés a la décision
opératoire chez un enfant, ils doivent prendre en considération ’angoisse
particuliére des parents qui s’ajoute a l’incompréhension de l’enfant.

A la prise de responsabilité du clinicien, s’ajoute donc la prise en charge de
l’inquiétude de ’enfant qui dépend essentiellement de ’age et de la gestion du
contact parental. Celles-ci sont plus aisément gérées par le pédiatre, le chirurgien
pédiatrique et linfirmiere pédiatrique dont l’expérience facilite la mise en
confiance.

1. Quelques astuces

La prise en charge anténatale

Elle sera envisagée dans le cadre de la malformation congénitale. Elle est
pluridisciplinaire (intégration avec obstétricien, généticien, radio-pédiatre...). Elle
exige beaucoup de temps. L’investissement parental émotionnel est énorme. Il faut
éviter a tout prix la culpabilisation de |’entourage familial vis-a-vis de [’anomalie
génétique.

Depuis de nombreuses années, cette prise en charge pluridisciplinaire est appliquée
dés le diagnostic de l’anomalie anténatale. Dans un premier temps, la priorité est
donnée a l'évaluation de la malformation, de son traitement et des séquelles
possibles. Aprés, la décision de poursuite de la grossesse, une prise en charge
médico-chirurgicale et psychologique est proposée aux parents.

4 conditions anténatales peuvent étre observées.

TABLEAU :
Anomalie congénitale Traitement Séquelles
1 Mineure Parfaitement standardisé |Quasi absentes
(fente palatine, doigt (palatoplastie,
surnuméraire) amputation)
2 |Sévere Connu mais complexe Mineures ou rares
(atrésie duodénale, (duodeno-jéjonostomie,
C.ILV.) septoplastie)
3 Tres grave Intensif, aléatoire ou Majeures, probables
(hernie expérimental
diaphragmatique, (ECMO, AREC...)
myéloméningocele)
4 |Lethale Aucun Définitives
(encéphalocele)

Idéalement, la meére est transférée vers un centre médico-chirurgical d’obstétrique
et de néonatalogie qui permet un accouchement dans les meilleurs conditions pour
la mére et I’enfant et une éventuelle intervention chirurgicale dans un bloc

opératoire unique.
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On préfere désormais transférer une mere porteuse d’un enfant porteur d’une
affection digestive, cardiaque ou autre vers un centre hospitalier capable de gérer
cette pathologie spécifique.

Ces progreés plaident pour la promotion de structures hospitaliéres regroupant
généticiens, échographistes anténataux, néonatologues expérimentés en
prématurité sévere et chirurgiens pédiatriques spécialisés en pathologie lourde.
Les progres dans |’identification des mutations ou de la transmission anténatale de
genes et anomalies géniques responsables de pathologies nous invitent a évoquer la
certitude que la thérapie génique s’appliquera d’ici 5 a 10 ans aux nouveau-nés et
peut-étre avant la naissance. La délétion du géne APC (chromosome 18) - polypose
familiale, et les mutations Ras ou Tp53 ob ( cancer colorectal) conduisent aux
premiéres tentatives de tranvections géniques.

Au centre néonatal

L’infirmier(e) joue un réle prédominant. Il (elle) cimente ’environnement du
nouveau-né en appréhendant les parents, surveillant les parameétres de ’enfant,
favorisant l’allaitement maternel (banque de lait).

Dés que la mere quitte la maternité, elle rentre chez elle sans son enfant opéré.
Ceci constitue une frustration a laquelle elle peut étre préparée par l’équipe
néonatale (notamment grace au recours a une psychologue) si la diagnostic est
anténatal.

Si celui ci est postnatal, les parents sont fréquemment désemparés. Lorsque la
malformation est apparente (fente labio-palatine, méromélie...) ou qu’il existe un
handicap méme temporaire (feeding tube, colostomie, cathéter central,
cystocath...), le "qu’en-dira-t-on" prend fréquemment le dessus. Il faut donc armer
les jeunes parents afin qu’ils soutiennent questions, remarques et regards de leur
entourage.

S’ils sont correctement informés de la pathologie et des plans, le retour en famille
est généralement aisé. Lorsque le suivi médical sera long, incertain ou colteux,
|’équipe chirurgicale informera progressivement les parents (atrésie de
l’oesophage, malformation périnéale complexe, anomalie cardiaque grave,
vertébrale...).

En consultation

La conversation s’adresse a la "cellule familiale". Mére, pére, enfant (parfois grand-
parents) sont un interlocuteur. Il faut éviter a tout prix les "apartés”.

On évitera 'effet "blouse blanche". A cet effet, il faut rappeler que le port de
vétements blancs n’est aucunement démontré comme un handicap dans la relation
enfant - médecin mais par contre, ’attitude générale et l’environnement dans
lequel se font ces consultations sont par contre prédominants.

On réduira I’attente, on diminuera le bruit, on favorisera la personnalisation des
soins par des équipes stables et par la connaissance du prénom de ’enfant.

2. Le role de l’age

Avant 3 mois, le contact est essentiellement visuel; la relation médecin - patient et
certainement chirurgien - patient se fait souvent par l’intermédiaire de la mere ou
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de Uinfirmiere. Attirons l'attention des jeunes médecins sur l'existence d'une
personnalité et de perceptions considérables de la part des nourrissons vis-a-vis de
l'entourage (médical).

De 3 a 18 mois, approche calme, voix posée, gestes doux surtout au moment de
l’examen; l’enfant est rarement méfiant et plutot collaborant.

De 18 mois a 4 ans, le contact oral est installé. Il existe une compréhension
partielle des événements. Les réactions individuelles de I’enfant apparaissent. Les
parents jouent un réle majeur dans la confiance envers le pédiatre ou le
chirurgien.

. Le pire : "on a pas dit a la petite qu’on venait chez vous pour une dilatation
anale, sinon c’était le drame”. Elle s’en est rendu compte dans le hall de I’hopital !
. L’idéal : "L’enfant a été parfaitement informé de ce qui ’attend a la

consultation. Un petit cadeau symbolique du chirurgien efface rapidement les
éventuels pleurs d’un enfant ayant souffert".

Apres 5 ans, ’enfant raisonne vite, exige des informations de plus en plus précises.
Le chirurgien s’adresse de plus en plus a l’enfant sans personne interposée. Ce
n’est plus : "déshabillez-le, madame et restez pres de [’enfant tant que je
[’examine mais plutét : viens Valérie, montre-moi ton ventre, nous allons enlever
les fils".

La rentrée scolaire joue un role prédominant puisque ’enfant déteste étre
différent des autres. On essaiera de lui donner une autonomie maximale
(continence anale et urinaire, appareillage orthopédique, corrections
esthétiques...).

3. L’hospitalisation

La plupart des institutions favorisent [’hospitalisation de type mere - enfant.
Celle-ci n’est bien entendu pas possible dans les unités de réanimation dans les
centres de néonatalogie.

Apres une hospitalisation prolongée au centre néonatal, on recourt au "rooming in".
Celui-ci permet de rapprocher mere et enfant pendant quelques jours afin de
simuler une sortie de I’hopital apres un accouchement. Ce "rooming in" permet a la
mere de se refamiliariser avec un contact de 24 heures aupres de son enfant.
Depuis 1980, la chirurgie pédiatrique ambulatoire s'est développée. Elle s'adresse
aux gestes chirurgicaux simples et concerne les enfants parfaitement entourés.
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B. ELEMENTS DE MONITORING ET DE SURVEILLANCE PERI-OPERATOIRE

Si la réanimation et la chirurgie néonatales sont sous l’unique responsabilité des
médecins hospitaliers spécialistes dans les centres néonataux (type N), dés les
premiers stages, l’externe et ’interne peuvent étre confrontés a la surveillance
d’un nouveau-né ou d’un prématuré malade. L’ignorance totale des notions de
base (rythme cardiaque, rythme respiratoire, hémodynamique, homéothermie, ...)
conduit quelquefois |’étudiant a une attitude inappropriée voire dangereuse.
On se souvient d’une jeune interne demandant a la mére d’un nouveau-né en
nutrition parentérale totale si c’était bien son lait qui coulait dans la perfusion !...
et du médecin de garde récemment promu qui avait commandé 2 litres de sang
total pour une intervention chirurgicale prévue chez un enfant de 3 kg ! Si le
ridicule ne tue jamais le futur médecin, une température rectale a 35,5°C met un
prématuré de 2 kg en situation critique.
Quelques considérations néonatales médicales interférent avec la surveillance
néonatale et celle de U’enfant spécifiquement "chirurgical".
Parmi celles-ci rappelons :
a) L’immaturité pulmonaire du prématuré
- maladie a membranes hyalines
- role du surfactant
b) La dysplasie bronchopulmonaire
- ventilation artificielle
- le pneumothorax sur hypoplasie ou hyperinsufflation pulmonaire
C) La toxicité de |’oxygene
- fibroplasie rétrolentale
d) L’hémorragie intra-ventriculaire (50% des poids < 1500 gr)
e) L'immunodépression
f) Les affections iatrogénes

Toutes ces conditions affectent et compliquent la surveillance des nouveau-nés
prématurés et enfants chirurgicaux.

Enfin, sur le plan nutritionnel, les réponses métaboliques postopératoires observées
chez I’adulte s’appliquent au nouveau-né et au prématuré.

La réponse catabolique est proportionnelle a la gravité de la pathologie sous-
jacente et a la lourdeur de ’acte chirurgical ainsi qu’a U'infection éventuelle.

Le recours a des sources énergétiques alternatives pour répondre aux besoins
accrus prend un sens particulier lorsque [’on sait que la réserve lipidique est
d’autant plus faible que la prématurité est grande.

A la lipolyse réduite se substitue la glycogénése. Si la modulation des réponses au
stress est moins documentée chez le nouveau-né et a fortiori chez le prématuré,
les observations cliniques étayent de nombreuses hypotheses logiques. Le
monitoring péri-opératoire doit aussi considérer la labilité thermique, le controle
de la douleur postopératoire, les besoins protéo-caloriques, l’altération de la
réponse immunitaire a l’infestation normale (contamination du tube digestif) ou a
l’agression par un agent pathogéne spécifique.



Enseignement de la pédiatrie, chirurgie et imagerie, Dr Oreste Battisti -12 -

1. Monitoring hydro-électrolytitique

En clinique, il n’existe actuellement aucun moyen de prévoir, précisément pour un
patient donné, les besoins hydriques. Quatre notions guident le dialogue avec les
espaces hydriques du patient.

a) "L’ouverture thérapeutique” commence par ’administration de 150 a 180
ml/kg/24h. Elle est classiquement décrite comme le "starting volume".

b) La réponse du patient se fait par l’adaptation de ’osmolarité et du volume
urinaire, une modification de [’osmolarité plasmatique et des modifications de
poids corporel.Ce dernier est difficile a évaluer chez le prématuré au respirateur.
C) L’ajustement doit tenir compte de l’examen clinique, des pressions
artérielles et veineuses (fermeture du canal artériel, trou de Botal,...) et de
l’environnement (couveuse, table Ohio, photothérapie, homéothermie,...).

d) Le bilan hydrique :

apport hydrique idéal = apport actuel - exces d’urine.

Les besoins sodés de base sont, chez ’enfant chirurgical, de 2 mEq/kg/24h; ces
besoins passent a 3 mEq pour les enfants les plus critiques.

Les besoins potassiques de base sont de 1 a 2 mEq/kg/24h. En cas d'hypokaliémie
(sténose du pylore, occlusion digestive...), on peut raisonnablement corriger la
kaliémie de + 1 mEq par l'administration de 1 mEq/kg de poids corporel.

2. Monitoring respiratoire

La méthode de choix permettant le contréle non invasif de la fonction ventilatoire
est la "pulse” oxymétrie.

La mesure de la saturation de I’hémoglobine en oxygéne (Sp0;) est facile,
atraumatique, corrélée a la Sa0,; elle se fait par un sensor apposé en général a
l’un des orteils et se base sur le principe de la spectrophotométrie.

Les progres réalisés par rapport a la mesure intra-artérielle ou percutanée ont été
paralléeles au développement de nouvelles technologiques en matiere d’assistance
ventilatoire.

Parmi celles-ci citons le controle de la ventilation par la mesure constante des
résistances ventilatoires (feed-back immédiat que n’avaient pas les ventilateurs a
pression ou volumes imposés), la ventilation a haute fréquence et basse pression
(HFV ou jet ventilation) et plus récemment ’assistance par oxygénation a
membrane extra-corporelle (ECMO ou AREC).

Si cette derniére technologie n’a pas encore prouvé scientifiquement un apport
substantiel en terme de survie des enfants atteints de malformations congénitales
(pas d’étude randomisée prospective), elle devient une alternative envisagée dans
la pneumopathie a membranes hyalines, |’hypoplasie pulmonaire et la hernie
diaphragmatique.

3. Monitoring cardiaque

Sans revenir sur les notions de base de |’adaptation cardio-circulatoire du foetus a
la vie extra-utérine, il est utile de citer les techniques de monitoring spécifiques
cardiaque et hémodynamique.

Le rythme cardiaque
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Reste 'indice clinique fiable car il change immédiatement en cas de stress
ou d’hypoxémie. Un rythme cardiaque de 120 a 160/min est normal chez ’enfant a
terme.

Il est plus élevé (130 a 170/min) chez le prématuré.

La bradycardie inférieure a 100 est un indice capital de souffrance néonatale
en période péri-opératoire.

- La pression systolique

Sa mesure la plus fiable se fait par cathétérisme artériel radial ou fémoral. Il
faut noter qu’il s’agit d’une technique invasive qui n’est réservée qu’a des enfants
a haut risque. En effet, la pathologie iatrogéne artérielle causée par les
cathétérismes inappropriés reste significative.

- Pression veineuse centrale

La mesure de la pression veineuse centrale est facile lors de [’acquisition
d’un cathétérisme droit. Il faut préciser que la mesure doit étre faite par
transduction et non pas par manométrie. En effet, la variation rapide de
’ampliation thoracique et des pressions pleurales en cours de ventilation
artificielle rend interprétation de la pression veineuse centrale mesurée par
manométrie difficile.

- Pression pulmonaire occlusive (wedge pressure)

Lors de U'existence d’un cathéter pulmonaire, la mesure de pression
occlusive permet de témoigner de |’évolution des résistances pulmonaires. Celles-ci
augmentent dans les pneumopathies a membranes hyalines, et dans ’insuffisance
cardiaque gauche.

Le recours au cathétérisme de Swang-Ganz est rare chez le nouveau-né et
chez le prématuré mais il peut néanmoins dans certaines circonstances permettre
une mesure des débits cardiaques lors des situations cardiologiques particuliéres.

- Saturation en oxygene du sang mélé

La mesure de la saturation en oxygene du sang mélé dans les vaisseaux
pulmonaires par cathétérisme pulmonaire est devenue depuis peu un excellent
témoin de ’évolution des pathologies a haut risque sur le plan cardio-vasculaire
(hernie diaphragmatique,...).
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Monitoring thermique

L’homéothermie déja labile chez le nouveau-né est totalement insuffisante
chez le prématuré. La mesure constante de la température rectale ou
oesophagienne est indispensable dans la phase per et postopératoire.

A coté de la mesure de la température, les mesures prophylactiques sont
bien entendu préférables. Citons par exemple le recours a l’emballage des
membres par du coton ou une couverture de survie. L’utilisation systématique d’un
bonnet de coton évite la déperdition thermique significative au niveau du cuir
chevelu.

Si au centre néonatal on recourt a l'utilisation de couveuses et de tables
chauffantes, le quartier opératoire préfere le chauffage par lampe, le recours au
matelas et le controle de la température ambiante de la salle d’opération (28° des
le début de lintervention chirurgicale).

C. RAPPELS PHYSIOLOGIQUES CARDIO-RESPIRATOIRES, METABOLIQUES ET
DIGESTIFS

De la surface corporelle, a la maturation enzymatique en passant par
’homéothermie, la plupart des aspects physiologiques different chez ’enfant par
rapport au pat1ent adulte. Cette assertion est a fortiori prédominante chez le
nouveau-né ou le prématuré. Quelques particularités d’intérét clinique doivent
étre notées.

1. Anatomie

. Cardio-pulmonaire

L’hémodynamique foetale est conforme a la circulation foetale et
placentaire. Ceci sous-entend la persistance du shunt gauche-droit, le flux artériel
et veineux important des vaisseaux ombilicaux (ligaments ronds).

Toute pathologie néonatale grave entrainant une augmentation des pressions
pulmonaires fait persister ou réinverse les gradients de pression gauche-droit et
modifie leur support anatomique (canal artériel, communication inter
auriculaire...).

. Osseuse

Le squelette du foetus et de I’enfant est en partie cartilagineux. Tous les os
longs et plats présentent une relative souplesse des corticales. Ceci modifie la
réponse de la structure osseuse et cartilagineuse aux contraintes traumatiques.
Méme en dehors de troubles de ’ostéogenese, les diaphyses peuvent se rompre en
"bois vert"

(exemple : radius décubitus).

La traumatologie tient compte de ce phénomeéne puisqu’en cas de fracture
d’un des os, l’os intact (exemple cubitus) peut empécher la réduction du segment
fracturé en jouant le role de hauban.

De méme, la rupture en bois vert d’une seule corticale peut rendre le
réalignement et la fixation difficiles.

La fracture iatrogene peut étre nécessaire dans certains traumatismes afin
d’obtenir une réduction axiale des deux os contigus.
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Le cartilage de conjugaison est le maitre mot de la traumatologie
pédiatrique puisque son respect conditionne la croissance. Tout matériel
d’ostéosynthese a son niveau doit étre évité car il déclenche ou accélere son
ossification prématurée.

Autre principe de la traumatologie pédiatrique, ’absence de point
d’ossification, au jeune age, rend les glissements épiphysaires difficiles a
diagnostiquer radiologiquement.

L’échographie et la résonance magnétique nucléaire ont récemment facilité
I’identification des lésions épiphysaires (coudes, cheville...); mais ’échographie
est un examen "opérateur dépendant”. Il faut donc s’assurer de |’expérience
pédiatrique du radiologue; quant a la résonance magnétique nucléaire (RMN), elle
reste encore limitée a certains grands centres hospitaliers et est souvent maitrisée
par des neuro-radiologues peu motivés par la pathologie osseuse pédiatrique.

La connaissance des délais d’apparition des points d’ossification et de leur
fusion s’avere, en revanche, fort utile pour traiter les malformations ostéo-
articulaires graves (scoliose , méromélie....).

Par exemple, le signe de Risser (ossification de la créte iliaque) permet de
connaitre le stade de croissance de la colonne vertébrale. Il oriente donc la
chronologie thérapeutique des scolioses (traction, corset, fixateur externe,
intervention chirurgicale ouverte).

. La descente du testicule et la fermeture du canal péritonéo-vaginal est
tardive pendant la gestation. La naissance prématurée, par |’augmentation de
pression intra-abdominale, peut empécher cette fermeture. Le pédiatre et le
chirurgien pédiatrique sont donc confrontés a une anatomie inguinale particuliere
chez le prématuré et le nouveau-né.

La persistance d’un canal péritonéo-vaginal perméable conduit a ’hydrocéle
communiquant. Sa fermeture (90% avant un an) interrompt ’alimentation de
’hydrocéle qui se résorbe, la vaginale étant absorptive et non sécrétante chez
’enfant (se référer au cours d'Urologie du Prof. Schulman).

2. Rappels embryologiques digestifs

Il est bien nécessaire de revoir l’organogenese (surtout tardive) pour comprendre
certaines malformations congénitales et souvent identifier et interpréter leur
présentation.

a) La rotation de l'anse vitelline autour d’une axe sagittal représenté par les
vaisseaux ombilicaux, prolongement de l’axe mésentérique supérieur se fait selon
un sens trigonométrique (90°).

Il s’en suit une seconde rotation de 180° qui améne dans un plan frontal (10é
semaine) le mésentere et le cadre colique.

Le duodénum "frontalisé” encadre la fusion des ébauches pancréatiques
ventrales (Wirsung) et dorsales (Santorini).

La rotation de 270° coincide avec la réintégration des visceres dans la cavité
abdominale (malrotation intestinale).
b) L’histogenése conduit a [’apparition des villosités (8 a 10 semaines), des
cellules a mucus (9 a 10 semaines), des cellules a gastrine, sécrétine et
cholécystokinine (12 semaines).
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C) La rupture de la membrane cloacale ouvre le canal anal mettant en
continuité la lumieére intestinale avec la cavité amniotique.

Dés la 18e semaine, le sphincter externe devient contractile et augmente
alors la pression du canal anal. Ce tonus met fin a la perméabilité du canal anal
(atrésie anale).

3. Aspects métaboliques

Au niveau de la physiologie digestive proprement dite, on rappellera le role
d’alcalinisation par le liquide amniotique dégluti pendant la période foetale.

Le pH gastrique de 7 a la naissance passe a 4 apres une heure sauf dans le cas de la
prématurité. La sécrétion acide est de 0,01 mEq/kg x heure.

A un an, la sécrétion gastrique atteint 0.20 a 0.40 mEq/kg x heure, 0,2-0,4
mEq/kg.h.

On note une gastrinémie élevée a la naissance opposée a une résistance ou une
saturation des récepteurs des cellules pariétales. Ce mécanisme peut intervenir
dans la sténose du pylore.

Au niveau de la physiopathologie biliaire, on peut noter 'immaturité de
nombreuses chaines enzymatiques hépatiques et la tendance a la cholestase du
nouveau-né notamment lorsque celui-ci n’est pas nourri par voie entérale.
L’apparition de sludge vésiculaire entraine quelquefois une lithiase vésiculaire et
une cholécystite du nourrisson.

Le réle du liquide amniotique est celui du liquide extra-cellulaire. On rappellera
I’apparition de 'urine foetale vers 4 mois et la déglutition de 500 ml de liquide
amniotique soit un apport de 50% du liquide extra-cellulaire corporel. Toute atrésie
oesophagienne duodénale ou jéjunale conduit donc a un hydramnios.

D’autres chapitres tels les particularités immunologiques de I’enfant sont
éventuellement a revoir pour comprendre le role joué par la barriere immunitaire
intestinale notamment lorsque celle-ci est rompue en cas d’entérocolite
nécrosante.

Les interférences avec la nutrition parentérale de ’enfant au niveau de la maturité
de la barriere immunitaire intestinale sont certaines. Le début de l’alimentation
entérale par "apport d’allergene alimentaire déclenche une série de processus
indispensables a l’immunisation de l’enfant.

4. Aspects nutritionnels

Si tout porte a croire que ’apport calorique est inutile pendant les premiéres
heures et probablement pendant les deux premiers jours de vie (phase catabolique
initiale), trés rapidement ’enfant et certainement le prématuré a besoin d’un
support nutritionnel complet adapté a ces besoins particuliers.

La difficulté de recourir au tube digestif de ’enfant atteint de pathologie grave
peut nécessiter l’apport intraveineux de solution de nutrition.

L’impossibilité de recours a la nutrition entérale est fréquent en cas de
prématurité sévere, de ventilation artificielle, d’iléus, d’obstruction digestive ou
de sepsis grave.
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Le contenu des solutions parentérales est en principe calculé selon un menu a la
carte et sous flux laminaire dans les centres de néonatalogie.

Certains centres font appel a des solutions commercialisées en général peu
adaptées au besoin spécifique de chaque patient.

En effet, le calcul des besoins en eau, ions, acides aminés, glucides et
éventuellement lipides est calculé trés précisément par le néonatalogue en
fonction de chaque cas.

D. AGE GESTATIONEL, POIDS T PATHOLOGIES ASSOCIEES

Comme il est largement démontré dans le chapitre consacré au nouveau-né
normal, il existe de multiples corrélations entre ’age gestationel, le poids et les
problemes médico-chirurgicaux rencontrés.

AGE GESTATIONNEL
POIDS
MATURATION

POIDS g. (Milliers)

I O N K
p% PREMATURITE terme W

4

b MACROSOMIE B B
3 p /

DYSMATURITE
0

23 25 27 29 31 33 35 37 39 41 43 45
SEMAINES'GEST.

d'aprés Booker 1990

L’incidence des malformations congénitales peut éminemment varier d’un pays a
un autre, surtout si les méthodes de détection et d’identification varient.
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TABLEAU /1000 naissances: extrapolation a la Belgique
10.000.000 habitants
120.000 naissances

Malformations cardiaques 10 1200
Malformations urinaires 3 360
Malformations digestives 3 360
Luxation de la hanche 2 240
Malformations des membres 2 240
Malformations neurologiques 1.5 180
Fentes labio-palatines 1.5 180
Pied bot 1 120
Syndrome de Down 1 120
INSUFFISANCE RESPIRATOIRE INHALATION MEMBRANES HYALINES
PNEUMOTHORAX
HEMORRAGIE PULM.
APNEES + 4+
HYPERBILIRUBINEMIE + +++
HYPOCALCEMIE + ot
HYPOGLYCEMIE +++
VOLEMIE POLYCYTHEMIE N
DIGESTION 4+
MALFORMATIONS +++ +

E. VOIES D’ ACCES VASCULAIRES

Le chirurgien pédiatrique est souvent confronté au probleme des voies d’acces
chez ’enfant. Ce probléme concerne bien entendu le pédiatre, le radiologue
pédiatrique et l’anesthésiste. Dans certaines institutions pédiatriques, un "IV team”
a été instauré. Celui-ci est responsable de la cartographie veineuse périphérique et
centrale de ’enfant. Il permet d’utiliser au maximum les territoires veineux sans
épuiser ceux-ci.

Ceci est particulierement important en néonatalogie et lors de l’administration
d’antibiotiques et d’agents chimiothérapiques a long terme.

a. Les veines épicraniennes

Elles sont fréquemment utilisées en routine par les pédiatres et néonatologues
chez les enfants en bas age. L’absence de cuir chevelu développé et le caractere
translucide de la peau permet de reconnaitre aisément les multiples veines
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épicraniennes. Si les aiguilles et cathéters qui sont installés doivent étre de
diamétre réduit, le probleme est essentiellement la fixation de la perfusion a la
téte de 'enfant.

Chez les enfants qui ne sont pas immobilisés, une surveillance étroite est
nécessaire. Le déplacement de ’aiguille peut entrainer un écoulement paraveineux
et une nécrose accidentelle du cuir chevelu.

Les épicraniennes sont donc utilisées en général en urgence pour des perfusions
temporaires.

b. Veines périphériques des membres

L’utilisation des veines périphériques du systeme radial et basilique ainsi que des
veines saphenes par les anesthésistes est fréquente. Il permet l’introduction de
cathéters de silastic et la perfusion pendant de nombreuses heures de solution
éventuellement irritante. Ces voies d’abord permettent rarement [’administration
de haut débit et notamment celle de dérivés sanguins. Ces veines périphériques ont
intérét a étre épargnées dans la mesure ou les gestes sous anesthésie peuvent étre
fréquents chez l’enfant porteur de malformations.

Ces veines sont quelquefois dénudées chirurgicalement. La dénudation rend
quelquefois service chez les enfants de plus de 6 mois dont le tissu adipeux est
beaucoup plus développé. Les veines saphénes notamment sont devenues moins
palpables et leur dénudation facilite [’abord.

En revanche, la dénudation veineuse ne prolonge pas la durée de vie de la
perfusion et entraine un préjudice esthétique évident.

Une autre technique consiste a introduire un cathéter central parfois périphérique.
Il s’agit des cathéters cutanéo-cave (nouille). Ces cathéters centraux par acces
direct périphérique sont guidés sur le principe du Seldinger. Ces cathéters
remarquablement évolués sur le plan technique sont peu traumatiques, sont parfois
le siege de thrombose. Leur positionnement doit étre vérifié sous amplificateur ou
sous examen radiologique.
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CARTE VEINEUSE PERIPHERIQUE

Abords vasculaires périphériques
Carte et pieges

c. Veines centrales

En cas d’urgence chez le polytraumatisé ou lors de problemes néonatals graves,
l’abord jugulaire interne, jugulaire externe ou sous clavier peut étre utilisé. La
jugulaire interne est le premier choix pour ’introduction des cathéters centraux
par voie directe.

Le cathétérisme de la veine jugulaire interne est fréquemment utilisé par les
anesthésistes pour l’obtention de gros débits perfusionnels.

Lors de la nécessité d’administration prolongée de nutrition parentérale, il est
souhaitable de recourir a un cathéter tunnelisé. Celui-ci est constitué d’un
manchon de silastic introduit sous la peau.
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Abords vasculaires centraux
Carte et pieges
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Un trajet de plusieurs centimetres sous cutanés réduit les contaminations
bactériennes classiques dans les cathéters centraux a long terme. La veine
jugulaire est dénudée et canulée par un cathéter de Broviac.Le tableau suivant

résume les avantages et les inconvénients.

TABLEAU
ACCES |OPERATEUR DUREE COMPLICATIO | INDICATIONS
NS
EPICRANIENNE |[Facile |Pédiatre HEURES |labilité réhydratation
PERIPH Moyen |Pédiatre ou JOURS phlébites et |idem +
PERCUTANEE anesthésiste positionnel médication
PERIH Moyen |Pédiatre ou JOURS phlébite, idem +
DENUDEE chirurgien nursing chirurgie
CUTANEO-CAVE |Moyen |Pédiatre SEMAINES |thromboses | n.parentérale
breve
CENTRAL Moyen |Pédiatre, SEMAINES | dangereux n.
PERCUTANE chirurgien ou sepsis parentérale
anesthésiste longue
BROVIAC Difficile | Chirurgien MOIS thrombose n.
(exige parentérale
narcose) prolongée et

chirurgie ou
chimio
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. DIAGNOSTIC ET PRISE EN CHARGE DES MALFORMATIONS IN
UTERO

L’étiopathogénie des malformations congénitales donne lieu a une littérature
extrémement abondante qu’il est difficile de résumer dans ce cours. Si la grande
majorité (+ de 60%) des malformations congénitales reste d’origine inconnue, des
progrées constants sont faits dans ’identification du role génétique souvent
prépondérant.

Pres de 10% des anomalies congénitales ont un support génétique démontré. Prés
de 6% sont constitués d’anomalies chromosomiques. Le role environnemental a été
démontré chez ’homme dans 5% des anomalies congénitales. Enfin, chez pres de
20% une étiologie génétique et environnementale combinée semble la plus
plausible.

A. DIAGNOSTIC ANTENATAL

Un bébé "anormal” nait sur la terre toutes les 30 secondes.

La premiere confrontation lorsqu’un enfant nait porteur d’une anomalie a
généralement lieu si le déficit est apparent entre les parents et [’accoucheur ou
infirmiére. Trés rapidement, I’équipe néonatale médico-chirurgicale est
confrontée a l’abord psychologique du probléme.

Trois questions reviennent classiqguement :

- est-ce la faute de ’un des parents ?

- peut-on guérir ou corriger cette malformation ?

- peut-on faire un autre enfant ?

Il faut bien entendu éviter a tout prix une culpabilisation génétique des parents et
une enquéte génétique doit étre initiée. La deuxieme question nécessite bien
entendu une culture générale et une connaissance des pronostics des affections les
plus fréquentes et elle constitue l’un des objets de ce cours. A la troisieme
question, l'identification d’une transmission héréditaire ou d’une mutation doit
étre faite. Elle conduit certainement a la surveillance ultrasonique et génétique
des grossesses ultérieures.

Parmi les affections congénitales a composante héréditaire, on peut citer les
affections suivantes : fente labio-palatine, mucoviscidose, iléus méconial, atrésie
oesophagienne, luxation de la hanche, dysplasie acétabulaire, maladie de
Hirschsprung, hydrocéphalie, certaines méromélies, tératomes sacro-coccygien...

Parmi les facteurs exogenes responsables d’affections congénitales (tératologie
environnementale), on peut citer : la rubéole congénitale, le diabéte maternel,
l’irradiation, I’hypothyroidie par prise de substance thyréoprive (cortisone, lugol),
le tabagisme paternel et maternel, I’éthylisme maternel et certains accidents
traumatiques obstétricaux.

Le diagnostic anténatal est avant tout basé sur la symptomatologie anténatale de
nombreuses affections.
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Citons par exemple :

Arthrogrypose Rareté des mouvements foetaux

Tumeur de Wilms Volume utérin supra normal et image
ultrasonique caractéristique

Atrésie digestive haute Hydramnios

Agénésie rénale bilatérale Oligoamnios

Méromélie grave Diagnostic ultrasonique

D’autres affections peuvent étre suspectées par [’anamnése familiale
(mucoviscidose, polypose familiale, certaines anomalies urinaires...). L’incidence
des anomalies des malformations touchant les nouveau-nés varie selon les organes
et les systemes.

Sur 1000 naissances, |’incidence malformative globale est de 20 a 30.

On note par ordre de fréquence décroissante : les malformations cardiaques (10),
les malformations digestives (3), les malformations urinaires (3), les luxations de la
hanche (2), les malformations des membres (2), les malformations neurologiques
(1.5), les malformations faciales (1.5). VOIR TABLEAU page 15

La prise en charge d’une grossesse peut se résumer selon le TABLEAU ci-dessous

STRATEGIE MULTIDISCIPLINAIRE

FACE A LA DECOUVERTE ANTENATALE

D'UNE MALFORMATION FOETALE

GROSSESSE A RISQUE GROSSESSE BANALE

/

SURVEILLANCE
OBSTETRICALE

RADIOLOGI QU1§ CHOGRAPHIQUE PCT AMNIOTIQUE ‘ \
OBSTETRICALER yILLOSITAIRE

\ / ‘ ECHOGRAPHIE SPECIALISEE ?

CARYOTYPE
GENETIQUE
CHIRURGICALE —

SURVEILLANCE @BSTETRICALE

\ TRANSFERT
NOUVEAU-NE

~

TRANSFERT IN
VG UTERO NEONATALE
MEDECIN TRAITANT: CHIRURGICALE
\ OBSTETRICALE
PEDIATRE

ANESTHESIOLOGIQUE
FAM. Q
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B. ABORD PLURIDISCIPLINAIRE DE LA HERNIE DIAPHRAGMATIQUE

La hernie diaphragmatique congénitale de Bochdalek est choisie comme anomalie
anténatale nécessitant une prise en charge pluridisciplinaire. Des aspects
physiologiques et cliniques sont particulierement étendus et caractéristiques de la
prise en charge néonatale.

1. Définition

Parmi les 3 pathologies aigués du diaphragme - hernie, éventration et paralysie, la
hernie de Bochdalek constitue la forme la plus spécifique d’anomalies
diaphragmatiques. Le diaphragme présente embryologiquement un orifice naturel,
hiatal et deux sites de faiblesse congénitale possibles : U'orifice postéro-latéral -
hernie de Bochdalek - et Uorifice rétrosternale - hernie de Morgani . La hernie
postéro-latérale gauche de Bochdalek consiste en interruption de la coupole
diaphragmatique et a une protrusion intra-thoracique des viscéres abdominaux
avec hypoplasie pulmonaire et déviation du bloc cardio-pulmonaire. L’incidence est
de 1 sur 3000 naissances. Il s’agit de l’urgence néonatale la plus grave.

L’étiologie consiste en un arrét de croissance des coussins diaphragmatiques entre
la 8° et la 10° semaine de la gestation.

Avant cette période, les cavités thoraciques et abdominales foetales
communiquent largement. Le septum transversum sépare les deux cavités
progressivement d’avant en arriere. Les breches postéro-latérales doivent se
fermer vers la 8° semaine. L’arrét de cette croissance et de la fusion des coussins
entraine le passage aisé des organes abdominaux vers le thorax. Le développement
alvéolaire pulmonaire est donc compromis essentiellement du c6té homolatéral. La
compression mécanique par les ébauches digestives en croissance continue refoule
progressivement le bloc cardiaque et peut induire I’hypoplasie pulmonaire
hétérolatérale. La présence d’une hypertension pulmonaire a la naissance induit la
persistance du shunt droit - gauche. La déglutition d’air augmente le volume du
tube digestif intra-thoracique. En ’absence de traitement, I’évolution naturelle
conduit au déces dans les heures qui suivent la naissance.

2. Symptomatologie

Le diagnostic anténatal est devenu pratiquement systématique et conduit a une
évaluation génétique complete incluant amniocentése, biopsie villositaire et
caryotype.

Une surveillance écho-cardiaque approfondie est proposée. Les symptomes, a la
naissance, sont centrés sur la dyspnée, le ventre plat, le thorax bombé de type
emphysémateux et une cyanose ne répondant pas a l’administration d’oxygene. La
ventilation au masque aggrave la situation respiratoire et cardiaque. Le bruit de
murmure vésiculaire est absent du coté atteint et des borborigmes intestinaux
peuvent étre entendus dans les heures qui suivent au niveau thoracique. Le
diagnostic anténatal est fréquent. Le diagnostic clinique a la naissance est simple
et la radiographie de thorax confirme bien entendu la protrusion diaphragmatique.
Elle est beaucoup plus fréquente a gauche mais elle peut atteindre la coupole
droite ce qui entraine une hernie et une anomalie anatomique hépatique. La
brieveté des veines sus hépatiques constitue du reste un obstacle a une réduction
aisée du foie intra-thoracique.
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3. Prise en charge immédiate et aspects physiopathologiques

Dans la mesure du possible, ’enfant est gardé en ventilation spontanée avant une
intubation endo-trachéale. La sonde gastrique est placée rapidement et raccordée
a une aspiration douce intermittente.

Si la ventilation traditionnelle au respirateur haute pression risque de provoquer
une rupture alvéolaire dans le poumon hypoplas1que (pneumothorax), on lui
préfere une ventilation a basse pression et a haute fréquence de type "jet
ventilation". Le pronostic a été considérablement amélioré par le recours a ce type
de ventilation. Certaines équipes expérimentent la circulation extra-corporelle par
oxygénateur a membrane (ECMO ou AREC). L’hypoplasie pulmonaire majeure
constitue une bonne indication mais aucune étude randomisée n’a actuellement
démontré clairement les avantages. Alors que l'intervention chirurgicale était
considérée jadis comme urgente, elle est actuellement différée de quelques heures
voire de quelques jours afin d’obtenir une stabilisation ventilatoire
hémodynamique de l’enfant.

4, Traitement chirurgical

Les enfants sont équipés d’une cathéter central de type Broviac afin de permettre
une nutrition parentérale. La pression intra-abdominale est monitorisée par
l’intermédiaire de la sonde gastrique. L’intervention chirurgicale consiste en une
laparotomie sous costale gauche ou sous costale droite éventuelle. La réintégration
des visceres permet le repositionnement dans la cavité abdominale. Il est a noter
qgu’une malrotation partielle ou totale est associée puisque les accolements n’ont
pu se réaliser pendant la vie intra-utérine. En cas de malrotation,
l’appendicectomie est réalisée systématiquement.

La breche diaphragmatique congénitale peut étre suturée soit per primam, soit par
l’utilisation d’une greffe musculaire pédiculée, soit par ’interposition d’un
matériel synthétique de type Téflon ou Goretex. Le matériel résorbable est bien
entendu proscrit.

La réintégration des organes dans la cavité abdominale et la fermeté du
diaphragme permettent de gagner partiellement au niveau de la ventilation
pulmonaire; celle-ci est essentiellement conditionnée par I’hypoplasie pulmonaire
et non par le volume thoracique disponible.

Par contre, au niveau abdominal, une hyperpression intra-abdominale peut réduire
le retour veineux cave inférieur, la perfusion rénale voire la perfusion
mésentérique.

Le chirurgien évite de dépasser une pression intra-abdominale de 20 cm d’eau en
phase aigué et de 15 cm d’eau de maniéere continue.

Le pronostic est essentiellement lié a ’hypoplasie pulmonaire et la récupération
d’une oxygénation correcte dans la phase postopératoire. Le drainage pleural
systématique permet de contrecarrer un éventuel pneumothorax. La persistance de
la circulation de type foetal avec cyanose et canal artériel constitue des facteurs
péjoratifs. Des drogues tonicardiaques et les agents surfactants sont régulierement
évalués.
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5. Pronostic

En terme de santé publique, les chiffres historiques évoquent une mortalité globale
de pres de 50%. Ce chiffre tend a se modifier d’une part par le biais d’interruption
volontaire de grossesse et d’autre part, par une meilleure prise en charge
multidisciplinaire de cette pathologie. On estime qu’une survie de 70% constitue un
excellent indice de réussite.

Hernie Diaphragmatique

Notez le thorax bombé, le ventre plat, Volumineux défect diaphragmatique,
L’enfant est immédiatement intubé sans |Les anses gréles et le colon sont intra-
ventilation au masque. thoraciques ; shift médiastinal important

et hypoplasie pulmonaire bilatérale
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Ill.  DETRESSE RESPIRATOIRE

La détresse respiratoire néonatale constitue une pathologie médico-chirurgicale de
gravité importante nécessitant une reconnaissance et une prise en charge
immédiate. Le score d’Apgar constitue le premier reflet de la qualité de la
ventilation puisqu’il fait appel a une mesure de la respiration, de la fréquence
cardiaque, de la réaction a ’aspiration buccale et de la coloration.

De multiples particularités anatomiques et physiologiques expliquent ’instabilité
respiratoire du nouveau-né; citons : |’étroitesse des voies respiratoires supérieures
et la rapidité d’une obstruction mécanique; le développement insuffisant de la
musculature intercostale rendant le diaphragme essentiel dans la ventilation.
Toute compression abdominale des coupoles diaphragmatiques réduit le volume
courant et interfére avec l’oxygénation sanguine. La concentration tissulaire
d’oxygene des enfants et du nouveau-né en particulier est nettement supérieure
par rapport a l’adulte (+ 50%).

A. SIGNES DE DETRESSE RESPIRATOIRE PERINATALE

- Fréquence respiratoire inférieure a 20 ou supérieure a 60 par minute;
- Battements des ailes du nez;

- Tirage intercostal diaphragmatique sous sternal ou gémissements;

- Acrocyanose et cyanose distale;

- Convulsions;

- Coma.

Les signes de retentissement cardio-vasculaire sont une tachycardie fixe, associée
a un choc et une oligurie.

Les origines de la détresse respiratoire au cours des premieres 24 heures sont liées
a:

a) étage supérieur (atrésie des choanes);

b) thorax (immaturité pulmonaire, pneumopathie a membrane hyaline,
pneumothorax et pneumomédiastin, fistule trachéo-oesophagienne et malformation
cardiaque);

C) paroi (hernie diaphragmatique, éventration diaphragmatique).

Apres 36 heures, la détresse respiratoire évoque plutot des diagnostics de
pathologies abdominales (obstruction digestive), de malformations cardiaques, de
mucoviscidose, d’emphyséme lobaire ou de broncho-pneumonie)

La cyanose dite calme fait penser a un trouble neurologique primaire ou une
cardiopathie. Quelles que soient les multiples causes de dyspnée, |’obstacle sur les
voies respiratoires supérieures doit systématiquement étre recherché par
aspiration buccale naso-pharyngée.

Apres celles-ci, des causes chirurgicales de détresse respiratoire peuvent étre
évoquées.
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B. CAUSES CHIRURGICALES DE DETRESSE RESPIRATOIRE CHEZ LE NOUVEAU-NE
ET LE NOURRISSON

Atrésie des choanes, syndrome de Pierre-Robin, trachéomalacie, compression
extrinséque (lymphangiome).

Fistule trachéo-oesophagienne, emphyseme lobaire congénital, pneumopyothorax,
hernie diaphragmatique, éventration diaphragmatique.

1. Atrésie des choanes

Elle consiste en une imperforation congénitale des choanes qui peut étre
unilatérale ou bilatérale. Le passage systématique de sonde nasale par U'infirmiere
au moment de la naissance doit pouvoir exclure ce diagnostic.

L’atrésie des choanes unilatérale passe parfois inapercue et conduit rapidement a
un jetage nasal. Elle est bénigne et conduit a des troubles O.R.L. secondaires.
L’atrésie bilatérale conduit a une détresse respiratoire. Il faut signaler que le
jeune enfant ne respire pas spontanément par la bouche. L’absence de ce réflexe
conduit a une asphyxie. La cyanose et le tirage immédiat apres l’accouchement
signent le diagnostic. L’introduction d’un tube de Mayo ou de Guedel supprime
immédiatement ’asphyxie. Dans un premier temps, [’alimentation de l’enfant
nécessite le recours a une tétine coupée. Tres rapidement, la cure chirurgicale
transpalatine est proposée. Le pronostic est bon apres chirurgie.

2. Syndrome de Pierre-Robin

Le syndrome de Pierre-Robin associe une hypoplasie mandibulaire et une fente
palatine. La rétrognatie et ’implantation anormale de la langue conduisent a une
obstruction des voies aériennes supérieures. L’enfant doit étre immédiatement
positionné sur le ventre avec une éventuelle traction linguale. L’enfant est nourri
par feeding tube gastrique pendant les premieres semaines. Un appareillage
prothétique peut étre installé temporairement si la détresse respiratoire est grave.
Dans les formes mineures, le pronostic est bon puisqu’une croissance mandibulaire
secondaire spontanée permet la correction de [’anomalie. Il n’existe aucun déficit
esthétique a long terme.

3. Emphyseme lombaire congénital

Relativement rare, cette anomalie est associée a une chondromalacie et a des
atypies vasculaires. Elle induit une hyperinflation brutale d’un lobe pulmonaire. La
dyspnée d’apparition progressive est associée a une cyanose. On note un murmure
vésiculaire abaissé, un tympanisme et un shift médiastinal.

Le traitement est chirurgical et réalisé par thoracotomie. Il consiste a réséquer les
bulles emphysémateuses. L’évolution est incertaine en fonction de la gravité de la
chondromalacie et de I’étendue de |’affection.

4, Atrésie de |’oesophage

L’ensemble des formes d’atrésie de |’oesophage sera traité dans ce chapitre parce
que cette affection digestive est associée a des complications respiratoires qui
ponctuent le tableau clinique.
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Pathogénie

Au 23° jour du développement embryonnaire, un diverticule ventral se forme a la
paroi antérieure du tractus digestif supérieur primitif. Deux bourrelets latéraux se
rejoignent et vont séparer |’oesophage de la trachée vers le 35° jour. La séparation
des deux structures peut donner lieu a de multiples anomalies de développement
dont ’atrésie de |’oesophage avec fistule trachéo-oesophagienne basse.
L’anomalie atteint le feuillet endodermique et peut prendre une forme
polymalformative de nature typiquement génétique (syndrome de Vater) ou plus
ponctuelle touchant éventuellement une mutation spécifique (chimere).

Symptomatologie

L’incidence est de 1 sur 2000 naissances.
La symptomatologie dépend du type d’atrésie. Le tableau indique 6 formes
classiques selon la classification de Vogt.

. Le type 3 est le plus fréquent et consiste en une dilatation du circuit oesophagien
supérieur et une fistule trachéo-oesophagienne distale a hauteur de la caréna. Le
type 1 et le type 5 sont classiques mais moins fréquents. Les types 2 et 4 sont
exceptionnels.

Le type de symptomatologie est explicable par anatomie de la lésion. Il faut
ajouter que U’hypersalivation induit fréquemment une inhalation méme en
l’absence de fistule trachéo-oesophagienne.

La symptomatologie du type 3 consiste en une salivation excessive avec toux et
inhalation Suffocation et cyanose secondaire

ATRESIES DE L'OESOPHAGE ET FISTULES
TRACHEO-OESOPHAGIENNES

BRONCHOPNEUMO
NIE
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Un ballonnement abdominal complique le tableau en |’absence de geste
thérapeutique.

L’anomalie est quelquefois diagnostiquée ou suspectée en période anténatale
(présence d’hydramnios). L’anomalie associe le plus fréquemment la perforation
anale.

ATRESIES DE L'OESOPHAGE
CLASSIFICATION DE WATERSTON

GROUPE ANOMALIES
POIDS grammes CONDITION ASSOCIEES
A 2.500 Bonne -
B1 1.800 - 2.500 Bonne -
B2 2.500 Moyenne -ou +
Z: CARDIAQUES /
Bonne 24 SQUELETTIQUE +
13 VERTEBRALES
11 ANO-RECTALES
C1 1.800 *x Igo DIGESTIVES
Cc2 Pneumonie sévere -ou +

CP303
Le diagnostic du type 3 est classiquement réalisé par une radiographie de thorax
montrant une image aérique borgne visible en face des vertebres cervicales. La
présence ou non d’air dans la cavité abdominale signe la présence d’une fistule
broncho-oesophagienne ou trachéo-oesophagienne distale.
La forme la plus difficile a diagnostiquer est la fistule trachéo-oesophagienne sans
atrésie oesophagienne.
Elle peut étre diagnostiquée tout a fait secondairement par des affections
respiratoires récidivantes.

Attitude thérapeutique

L’enfant est positionné en décubitus ventral et position anti-Trendelenbourg. Une
sonde d’aspiration dans le réservoir oesophagien évite la déglutition de salive.
L’enfant est perfusé et n’est ventilé qu’en cas de détresse respiratoire.

Le traitement est chirurgical et consiste le plus fréquemment en une thoracotomie
droite postéro-latérale avec abord extra-pleural de |’oesophage. La fistule trachéo-
oesophagienne est refermée et la continuité oesophagienne est rétablie en évitant
la traction.

Le recours a une nutrition parentérale ou a une gastrostomie peut étre nécessaire.
Dans les formes les plus graves, une oesophagostomie et une gastrostomie sont
réalisées. Une reconstruction oesophagienne par gastroplastie ou coloplastie est
réalisée vers l’age d’un an.
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IV. LA PATHOLOGIE ABDOMINALE AIGUE DU NOUVEAU-NE

A. ENTEROCOLITE NECROSANTE DU NOUVEAU-NE

Si ’entérocolite nécrosante (NEC) ou entéropathie vasculaire est décrite depuis
1891 son intitulé précis date du début des années 60. Affection mortelle et rare,
cette pathologie a vu son incidence considérablement augmenter dés le début des
années 70. Les progrés spectaculaires réalisés dans la réanimation des enfants de
petit poids et de grande prématurité ont entrainé |’éclosion de cette affection
dans les pays occidentaux. Apres un pic dans les années 1980, ’incidence s’est
stabilisée au cours des derniéres années. Un traitement médico-chirurgical
approprié a amélioré considérablement son pronostic.

Si Uaffection est rare voire exceptionnelle chez l’enfant de poids de naissance
normal et en bonne santé elle atteint jusqu’a 25% des enfants dont le poids est
inférieur a

1200 g.

Sur le plan anatomo-pathologique, ’affection consiste en une souffrance
ischémique intestinale localisée ou extensive conduisant a la nécrose et a la
perforation en péritoine libre.

De la phase initiale oedematiée et hémorragique a la nécrose installée, plusieurs
stades histologiques peuvent étre décrits incluant des ulcérations aux muqueuses,
I’exsudation fibrineuse et la pneumatose intestinale consistant en bulles aériques
présentes dans la sous-muqueuse du gréle ou du colon. La prolifération bactérienne
dans les régions ulcérées est nette. Au niveau microscopique, on note un sludge et
des micro-thromboses. L’entérocolite nécrosante peut étre associée a des atrésies
intestinales ou a une maladie de Hirschsprung a laquelle elle est alors secondaire.

Pathogénie

De multiples facteurs peuvent déclencher ’entérocolite. Le point-clé de cette
étiopathogénie est certainement une chute du débit vasculaire entrainant une
souffrance cellulaire muqueuse et sous-muqueuse, des hémorragies et une
prolifération bactérienne sur un terrain immunodéprimés. D’une oxygénation
insuffisante pour raison respiratoire jusqu’a la dilatation intraluminale sur
Hirschsprung ou iléus méconial tout incident qui concourt a interrompre ou réduire
le transport en oxygéne vers la muqueuse intestinale peut étre impliqué. (voir
tableau)

Actuellement de nouvelles hypothéses passionnantes sillonnent les esprits.

Si l'enfant prématuré est mis en contact avec les allergenes apportés par la
nutrition ou la contamination bactérienne orodigestive, on peut imaginer
l'activation brutale des lymphocytes présents dans la muqueuse et la sous-
muqueuse intestinale. La libération des cytokines et la brutalité de la réaction
inflammatoire pourrait induire une réaction endothéliale brutale altérant
l'oxygénation tissulaire. La prédominance colique serait alors attribuable a la
précarité vasculaire plutot qu'a la quantité absolue de lymphocytes prédominant,
eux, dans la paroi intestinale gréle.

Ces réflexions demandent prudence et recherche.
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Tableau clinique

Les signes cliniques sont strictement calqués sur les facteurs déclenchants et sur le
stade idiopathogénique ou se trouve le nouveau-né.

Afin de bien comprendre ’évolution clinique, la description des symptomes et
signes radiologiques est empruntée a Belle (1973).

Stade | (suspicion)

L’histoire clinique révele un stress périnatal. L’instabilité thermique, |’asthénie ou
Uirritabilité, I’apparition d’apnées et de bradycardies sont les signes généraux.
Sur le plan digestif le ballonnement abdominal, une sensibilité a la palpation
profonde et des hémorragies occultes dans les selles peuvent étre observées. La
radiographie d’abdomen a blanc démontre une hétérogénéité de la répartition
aérique et une distension localisée de certaines anses gréles. Un tableau de type
pseudo-occlusif peut étre décrit radiologiquement.

La biologie est peu contributive si ce n’est une chute éventuelle de la leucocytose
et des plaquettes.

Stade Il (confirmé)

On note une aggravation de ’état général précédemment décrit. L’hémorragie
intestinale peut étre macroscopique. La distension abdominale douloureuse ne fait
plus aucun doute. L’alimentation orale devient impossible, les clichés
radiographiques démontrent la présence d’un iléus sévere, d’une augmentation
d’épaisseur de la paroi intestinale avec oedémes interstitiels et une pneumatose
intestinale ou portale. Ces signes peuvent également étre objectivés par un
échographiste pédiatrique confirmé. Des répercussions cardio-vasculaires séveres
peuvent étre observées. La biologie peut étre peu contributive.

Stade Il (avancé)

Détérioration clinique et répercussion hémodynamique. Apparition d’un choc
septique éventuellement sévere et aggravation de la symptomatologie abdominale.
L’échographie ou la radiographie d’abdomen montre un pneumopéritoine. La
nécrose intestinale est éventuellement installée et la perforation exprimée
cliniquement. La péritonite généralisée peut s’ensuivre ainsi que le déces.

La prise en charge thérapeutique

Dés le stade I, ’alimentation orale doit étre interrompue.

Ceci est d’autant plus vrai que le début de ’alimentation entérale chez un
prématuré sévere peut étre le facteur déclenchant. L’aspiration gastrique douce,
intermittente est indispensable afin de diminuer les effets de l’iléus. Une nutrition
parentérale totale est instaurée. Celle-ci peut étre réalisée par cathéter central
percutané, cathéter cutanéo-cave ou Broviac. La suspicion d’une

bactériémie associée nécessite une antibiothérapie a large spectre. Le recours a
des anti-agrégants plaquettaires pour réduire les micro-thromboses s’est avéré
cliniguement inefficace pour certains groupes.

Au stade I, I’état hémodynamique peut nécessiter I’administration de plasma frais.
L’antibiothérapie est systématique et la surveillance hémodynamique étroite. Les
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répercussions respiratoires ou les bradycardies peuvent nécessiter le recours a une
ventilation assistée.

Au stade lll, U’intervention chirurgicale est indispensable. Parmi les techniques
utilisées citons la double entérostomie de dérivation, le drainage d’une péritonite
et la résection des segments nécrosés.

Il va de soi que la surveillance médico-
chirurgicale et radiologique combinée est
nécessaire des le stade I.

Sur le plan bactériologique, des cultures
de selles et les hémocultures sont
pratiquées. L’antibiothérapie peut
consister soit a [’association d’une
pénicilline semi-synthétique ou d’une
céphalosporine a un aminoglycoside ainsi
que le recours au métronidazole.
Certaines équipes recourent également a
la vancomycine.

L’hypoxie et l’hypoxémie doivent étre
rigoureusement combattues.

Préma 28 semaines, 2 sem de vie.
Ballonnement, rectorragie, bradycardie et
hypotension. ASP annexé. Présence d’un
pneumopéritoine ss phrénique gauche et
sous hépatique

D: ENTEROCOLITE STADE Il

Le traitement de l’affection causale doit bien-entendu étre menée de front avec
celui de 'entérocolite nécrosante proprement dite.

En dehors du risque de gréle court consécutif a des résections trop importantes, la
complication la plus fréquente a long terme consiste dans l’apparition de sténoses
cicatricielles nécessitant alors des résections et des entéroplasties ultérieures.

Lors du rétablissement de la continuité gréle ou colique, l'intégrité du tube digestif
est vérifiée par examen en contraste.

Pronostic

Si le pronostic était systématiquement mortel avant les années 50, il s’est réduit a
50% de mortalité dans les années 80. Actuellement |’expérience dans les hopitaux
belges approche une mortalité inférieure a 10%.

L’évolution ultérieure peut également étre conditionnée par les problemes
consécutifs a un poids de naissance trés bas. Rappelons les problemes
nutritionnels, les séquelles de pneumopathie a membranes hyalines, les
hémorragies cérébrales intraventriculaires et le retard de croissance psychomoteur
et staturo-pondéral.
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B. ILEUS ET PERITONITE MECONIALE

Le terme d’iléus méconial préte d’emblée a confusion. Il ne s’agit pas d’un iléus
paralytique mais bien d’une obstruction intestinale mécanique consécutive a
I’impaction d’un méconium trop épais. La composition anormale de ce méconium
est pratiquement toujours consécutive a |’existence d’une mucoviscidose ou fibrose
kystique du pancréas. Ce désordre génétique transmis de maniére autosomique
récessive peut étre dépisté en période anténatale. L’incidence de la maladie dans
une famille présentant des antécédents est de 25%. Parmi les enfants atteints,
1/5éme d’entre eux présenteront une obstruction intestinale nécessitant un
traitement intensif. L’affection concernant notamment les sécrétions muqueuses
intestinales, ’épaississement du méconium débute pendant la vie intra-utérine et
peut conduire a plusieurs présentations cliniques :

a) le volvulus de I’anse ou a lieu 'impaction méconiale;

b) une perforation en péritoine libre menant a une péritonite méconiale
éventuellement calcifiée;

C) une souffrance vasculaire menant a une pseudo-atrésie iléale;

d) une obstruction néonatale souvent gréle terminale.

Les grands prématurés peuvent présenter un iléus méconial dont lorigine reste
floue. Dans ces cas, aucune anomalie génétique n'est observée et aucune
mucoviscidose clinique n'apparait.

Les présentations cliniques différentes de la pathologie méconiale entrainent
plusieurs diagnostics tres différents:

TABLEAU

PRESENTATION D.D.

PERITONITE MECONIALE ANTE OU NEONATALE ATRESIE
VOLVULUS
OMPHALOCELE

OBSTRUCTION NEONATALE ATRESIE ILEALE

BOUCHON (méconium NEONATALE HIRSCHSPRUNG

plug) MUCOVICIDOSE

1. Péritonite méconiale

La péritonite méconiale ou pseudokyste méconial est classiquement diagnostiquée
en période anténatale au cours du dernier tiers de la grossesse. L’obstétricien ou
|’échographiste met en évidence un éventuel hydramnios, une augmentation du
périmétre abdominal et des calcifications intrapéritonéales. Une masse peut
également étre observée.

Une anamnese familiale, une ponction Nouveau-né; dystocie par ballonnement
amniotique et une biopsie villositaire abdominal monstrueux. ASP a la 12eme
conduisent a la confirmation ou a heure de vie.lImages radio-opaques en
’exclusion d’une mucoviscidose. piqueté. Peritonite méconiale
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L’accouchement est programmé dans un
centre d’accueil pluridisciplinaire des
malformations congénitales. La
césarienne est hautement conseillée par
les chirurgiens pédiatriques. Le
traitement est postnatal immédiat et
consiste en une laparotomie.

Selon la présentation pseudo-kystique, péritonéale généralisée ou un éventuel
volvulus, la technique chirurgicale consiste dans un nettoyage de la cavité
abdominale, un milking destiné a vider les anses du méconium anormal et une
éventuelle entérostomie permettant une réalimentation orale ou des irrigations au
sérum physiologique et a la gastrographine. La recherche d’atrésie est
systématique et peut étre traitée en premiere intention ou secondairement.
L’évolution postopératoire est conditionnée par |’atteinte respiratoire.

2. L’iléus méconial

Cette entité clinique peut survenir dans un contexte de méconnaissance d’une
mucoviscidose. L’enfant présente un ballonnement abdominal dés l’alimentation,
des vomissements bilieux et un empatement abdominal caractéristique. Les anses
gréles distales peuvent étre aisément palpées donnant a ’opérateur une sensation
caoutchouteuse.

Dans certains cas, la présentation peut étre plus aigué en cas de volvulus.

Les clichés radiographiques standard et I’échographie abdominale démontrent une
raréfaction des images aériques et dans de rares cas quelques calcifications.
L’obstruction est souvent iléale et peut étre confondue avec une atrésie iléale
isolée. Un BM test est pratiqué systématiquement.

La premiere manoeuvre consiste a mettre l’enfant sous perfusion et a réaliser un
lavement a la gastrograffine; celui-ci confirme le diagnostic et peut
éventuellement traiter ’enfant si le reflux gréle est suffisant. Le lavement a la
gastrographine a également le mérite de diagnostiquer le bouchon méconial
colique gauche. Cette entité ressemblant a l’iléus méconial consiste en une
subocclusion transitoire du colon gauche spontanément réversible apres la vidange
du bouchon méconial. En cas d’échec médical, le traitement de |’iléus méconial
peut étre chirurgical. Il Uest systématiquement en cas d’atrésie.

L’intervention peut consister en un simple milking ou en une résection gréle avec
ou sans entérostomies. L’iléostomie en canon de fusil ou en Y permet des
irrigations aisées par les infirmieres. Le pronostic est essentiellement conditionné
par ’atteinte générale.

Concernant le diagnostic de mucoviscidose, il faut rappeler que le test a la sueur
n’est pas fiable chez le nouveau-né, aprés 1 mois le diagnostic peut étre
finalement confirmé par un test a la pilocarpine. La réalisation du BM test est
également contributive.
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TABLEAU-RESUME ILEUS MECONIAL

GESTES IMMEDIATS PERFUSION TOTALE
ASP.GASTR. INTERMITTENTE
A.S.P.

EXPLORATIONS COMPL. ECHOGRAPHIE
LAVT GASTROGRAPHINE/ACETYLCYSTEINE
BM TEST

CHIRURGIE EXPLORATION INTESTINALE
MILKING-APPENDICECTOMIE (ILEOSTOMIE)
(RESECTION - ENTEROANASTOMOSE)
DRAINAGES (si perforation)
RESECTION

LES ATRESIES DUODENALES ET ILEALES

Cette entité caractérisée par une clinique d'occlusion digestive néonatale compose
la liste des pathologies obstructives du nouveau-né.

Les atrésies intestinales constituent avec la malrotation, les duplications, la
maladie de Hirschsprung, l'iléus méconial, les six principaux diagnostics
différentiels du ballonnement abdominal et des vomissements néonataux.

L'atrésie est linterruption segmentaire (unique ou multiple) de la lumiere
digestive, non pas par son contenu (méconium) mais de maniére intrinseque. Si la
lumiére n'est pas totalement obstruée, on parle de sténose.

L'atrésie ou sténose duodénale

L'organogenese du cadre duodénal concerne la voie biliaire et le pancréas.
Les anomalies d'implantation canalaire du Wirsung, du Santorini et du cholédoque
sont donc associées aux atrésies duodénales.
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Avec une incidence de + 1/2000 Nouveau-né 12 heures de vie, hydramnios
naissances, l'atrésie duodénale est maternel, ballonnement, vomissements
souvent diagnostiquée en période clairs. Hyperventilation et inconfort. Echo
anténatale par la dilatation gastrique en | non contributive. ASP annexé.

double bulle classique. D: ATRESIE DUODENALE

Un caryotype foetal doit exclure une ’
trisomie 21. A la naissance, les
vomissements sont précoces, bilieux en
cas d'implantation sus-atrétique de la voie
biliaire, clairs en cas d'implantation
distale de la papille.

Le méconium peut étre décoloré et rare.
Un ictere peut étre associé.

L'abdomen est plat et non douloureux.
Dés que l'enfant déglutit de l'air, sans
aspiration gastrique, une double bulle
aérique est visible a 'abdomen sans
préparation.

Sur le plan clinique, l'association avec une atrésie de |’oesophage concerne 10% des
cas.

L'atrésie duodénale est masquée s'il n'y a pas de fistule trachéo-oesophagienne
(type I).

Le traitement est bien entendu chirurgical. Il consiste en un by-pass duodéno-
duodénal (duodéno-duodénostomie) ou duodéno-jéjunal (duodéno-jéjunostomie).
Une exploration de la voie biliaire principale et des voies pancréatique est
souhaitable.

Le pronostic est bon en cas de chirurgie appropriée

L'atrésie jéjuno-iléale (1-1/1000 a 2000 naissances)

Les formes anatomiques, les sites possibles et leur nombre sont éminemment
variables.

L'étiologie de ces atrésies ou sténoses reste obscure.

Dans certains cas, les anomalies associées évoquent un désordre morphogénétiques
d'origine génique..
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Le plus souvent, l'anomalie est isolée et
l'histologie appuie la thése d'un accident
vasculaire ponctuel responsable d'une
nécrose segmentaire .

Le diagnostic est souvent anténatal :
polyhydramnios, dilatation intestinale
d'amont.

Le cycle foeto-maternel de liquide
amniotique est interrompu. Une
perforation damont causant une
péritonite méconiale peut survenir. Elle
entraine l'apparition de calcifications
intrapéritonéales chez le foetus.

Garcon 48 h. de vie; ballonnement, pas
d'émission méconiale. Vomissements
bilieux. ASP en annexe.

Occlusion iléale compléte ; Pas d’air dans
le rectum

Atrésie jéjunale
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ATRESIES ET STENOSES DUODENALES
DIAGNOSTICS DIFFERENTIELS DES VOMISSEMENTS
CHEZ LE NOUVEAU-NE

A

ATRESIE DUODENALE

STENOSE DUODENALE Q

DIAPHRAGME DUODENAL

Apres la naissance, le tableau clinique est celui d'une occlusion dont le niveau
dépend du site de latrésie.

Les vomissements ou l'aspiration gastrique sont bilieux. L'élévation de la bilirubine
indirecte est illustrée par un ictéere chez 1/3 des enfants atteints.

La radiographie d'abdomen sans préparation (ASP) est pathognomonique. Le
principal diagnostic différentiel se fait avec l'iléus méconial. En effet un retard
d'émission méconial (plus de 24h) est observé sur l'atrésie est iléale terminale.

Un autre diagnostic doit étre exclu : une maladie de Hirschsprung pancolique.

Le diagnostic clinique est souvent évident. Une opacification du cadre colique
jusqu'au-dela de la valvule de Bauhin peut appuyer le diagnostic clinique.

Le traitement est d'emblée médical (aspiration gastrique, nutrition parentérale
totale et antibiothérapie. La correction chirurgicale est programmée pour le
lendemain; elle consiste a réséquer et réanastomoser les segments en territoire
sain.

L'iléostomie de dérivation est évitée car elle occasionne des difficultés majeures
dans l'alimentation et l'hydratation de l'enfant. La mortalité est inférieure a 10% et
est désormais liée a la prématurité, immaturité pulmonaire et aux malformations
associées.
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D. LA MALROTATION INTESTINALE

Il a été rappelé (p. 16) que le tube digestif vivait de multiples rotations et
accolements indispensables.

La premiere condition inductrice de malrotation est la croissance intestinale in
utero en dehors de la cavité abdominale. C'est le cas de la hernie diaphragmatique,
de ’omphalocéle ou du gastroschisis. Au plus tot 'anomalie se manifeste, au plus
elle interfére avec les rotations et accolements secondaires.

La seconde condition regroupe les vices de rotation au sein de la cavité péritonéale
normale. La sémantique est complexe et dangereuse.

De l'absence totale de rotation de 180° (qui suit la 1ére rotation de 90°)
correspondant au mésentére commun, au "caecum flottant", toutes les formes sont
décrites incluant défects mésentériques, hyperrotation...

La malrotation intestinale
Diagnostic des obstructions hautes du nouveau-né

o Formes anatomiques variables

J Défaut dans 'un des mécanismes de rotation et d'accolement pendant la vie
embryonnaire

J Associée de fait a tous les défects de paroi abdominale, diaphragmatiques,
duodénaux...

. 4 possibilités

OBSTRUCTION NEONATALE

PRISE EN CHARGE NEONATALE
CHIRURGIE PRECOCE

VOLVULUS PRECOCE OU TARDIF
AVEC ISCHEMIE

REANIMATION RISQUE DE SYNDROME
CHIRURGIE EN EXTREME URGENCE DU GRELE COURT

TROUBLES CHRONIQUES DU TRANSIT

CHIRURGIE PROGRAMMEE
COELIOSCOPIQUE ?

DECOUVERTE FORTUITE MESENTERE COMMUN- ASYMPTOMATIQUE

SURVEILLANCE
APPENDICECTOMIE COELIOSCOPIQUE

Nouveau-né de 6 jours. Yomissements
clairs. Abdomen souple. Echo peu
contributive. Transit gréle: cliché en
Deux variantes anatomiques sont procubitus. Ouverture du cadre
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couramment observées en clinique et
doivent étre mentionnées :

a) Le mésentére commun :
symptomatologie frustre; diagnostic par
abdomen sans préparation, échographie
et transit.

b) La malrotation (type | de Grob) :
symptomatologie est souvent une
occlusion duodénale; le diagnostic se fait
par abdomen sans préparation,
échographie, transit digestif ou lavement
baryté.

Le volvulus gréle peut survenir et sa
gravité implique un traitement préventif.
Le tableau clinique est illustré par 4
présentations différentes pour lesquelles
chaque stratégie est définie.

E. LES DUPLICATIONS

_41 -

duodénal ; Treitz a droite de la colonne.
Malrotation intestinale

La duplication est le dédoublement d'une partie du tube digestif. La dilatation
progressive du segment aveugle conduit a une compression du segment principal et
peut conduire a l'occlusion. Présente a la naissance, elle peut ne se révéler
cliniquement qu'apres quelques mois voire quelques années. La symptomatologie

dépend du caractere tubulaire ou kystique.

Le diagnostic est souvent échographique. La résection du segment atteint est
nécessaire. La duplication duodénale forme avec le cholédococele (dilatation
sacculaire du cholédoque dans la paroi duodénale) un diagnostic différentiel
difficile qui conditionne la technique chirurgicale.

On parle de dérivation chirurgicale ou de marsupiliation endoscopique.
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Enfant de 18 mois. Subocclusions
récidivantes, masse abdominale
hyperéchogene a l'écho. Pas d'altération
générale. Transit gréle montrant une
compression extrinséque. Vue
opératoire.

D: Duplication iléale

LES DUPLICATIONS DIGESTIVES
PRESENTATION ET STRATEGIE

HYPOTHESES EMBRYOLOGIQUES PURES
NIVEAUX CONCERNES

Thoraciques

Gastriques

duodénales

jéjunoiléales

colo-rectales
FORMES KYSTIQUES A REVELATION TARDIVES (D.D. Masses abdominales)
FORMES OBSTRUCTIVES (D.D. Obstructions néonatales)
TRAITEMENT CHIRURGICAL
EVOLUTION FAVORABLE

TS

O
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V. LA PATHOLOGIE BILIO-PANCREATIQUE

L'enfant peut étre concerné par la pathologie bilio-pancréatique. Les affections
hépato-biliaires pédiatriques sont sensiblement différentes de celles de l'adulte
(cirrhose éthylique, lithiase vésiculaire, pancréatite aigué, ...).

On distingue :

. L'atrésie des voies biliaires

. La dilatation congénitale des voies biliaires

. La lithiase vésiculaire

. Les tumeurs et abcés hépatiques
L'hypertension portale
La mucoviscidose

. La pancréatite idiopathique

> OmMmmonN®>

. L'ATRESIE DES VOIES BILIAIRES

Rare (1/10.000 naissances), l'atrésie des voies biliaires apparait de plus en plus
comme une affection acquise in utero (infection virale foetale par rétro virus 3)
conduisant a une fibrose canaliculaire intra- ou extra-hépatique.

Le fait clinique essentiel est l'apparition ou le maintien d'un ictére néonatal intense
avec hyperbilirubinémie conjuguée et hépatomégalie.

Le diagnostic différentiel de lictere néonatal interpelle le pédiatre et chirurgien.
Le tableau en annexe mérite une analyse.

Il reprend les examens qui permettent de progresser dans l'évaluation d'un ictére
néonatal (Coombs, bilirubinémie, échographie des voies biliaire, laparotomie-
cholangiograhie).

L'évolution naturelle conduit a U'hypertension portale, la malnutrition et le déces
autour d'un an.

Lorsque l'atrésie des voies biliaires concerne essentiellement les voies biliaires
extra-hépatiques, la malformation est considérée comme chirurgicale corrigible.
Une hépatico-entérostomie par anse montée et anastomose bilio-digestive peut en
effet étre pratiquée; celle-ci retarde de 10 a 20 ans la survenue de l'insuffisance
hépatique terminale. Secondairement, une transplantation hépatique peut étre
envisagée.

Lorsque l'atrésie atteint les canalicules biliaires, 'hépatico-entérostomie n'est pas
fonctionnelle. La seule chance consiste alors a greffer un lobe hépatique (donneur
décédé ou vivant) a l'enfant atteint. La transplantation doit étre effectuée autour
de l'age d'un an. L'affection est grave, le pronostic réservé et le traitement colteux
et restreint a quelques centres de pointe occidentaux.

B. DILATATION CONGENITALE DES VOIES BILIAIRES

Communément appelée kyste congénitale du cholédoque, la dilatation de la voie
biliaire regroupe en fait plusieurs formes. La classification d'Alonso Lej de 1959 est
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encore la plus connue. Quatre types sont rencontrés classiquement chez l'enfant
comme chez l'adulte :

J La dilatation de la voie biliaire principale (type I).

. Le kyste pendulaire implanté latéralement sous le confluent cholédoco-
cystique (type II).

J Le cholédococeéle (type Ill).

J La dilatation intrahépatique (type V) ou maladie de Caroli.

L'étiologie reste obscure et controversée (hypothése de Babbit).

La symptomatologie est variable :

e Ictére

e Lithiase biliaire

e Pancréatite

¢ Masse palpable

e Angiocholite

Le diagnostic est réalisé par échographie, cholangio- rétrograde endoscopique
(ERCP), CT scanner, scintigraphie hépatique.

Le traitement est impératif et chirurgical. Il consiste a réséquer la dilatation
(risque de cancérisation) et pratiquer une anastomose bilio-digestive. Seule la
maladie de Caroli nécessite une prise en charge médico-chirurgicale associant
drainage endoscopique (angiocholite) et résection chirurgicale (cirrhose biliaire
secondaire).

C. LA LITHIASE VESICULAIRE

Elle concerne le grand enfant, plutot la fille et majoritairement les enfants atteints
de maladies hémolytiques (drépanocytose...).

Le diagnostic s'appuie sur la clinique (douleurs postprandiales, cholécystite aigué,
pancréatite biliaire, angiocholite..) et 'échographie.

Le prématuré alimenté par voie parentérale peut présenter un sludge vésiculaire
avec cholécystite secondaire.

Le traitement est chirurgical et consiste en une cholécystectomie par voie
coelioscopique.

D. TUMEURS ET ABCES HEPATIQUES

La tumeur hépatique la plus fréquente est 'hépatoblastome. L'étudiant se référera
au cours de Gastro-entérologie et Oncologie.

Parmi les masses néoplasiques hépatiques, les métastases d'une tumeur de Wilms
ou d'un neuroblastome sont en général découvertes dans le décours du follow-up
d'une autre intervention chirurgicale.

Les abces parasitaires existent chez les enfants. Leur pathogénie et leur traitement
sont semblables a ceux de l'adulte (voir cours de Chirurgie digestive de 1er
Doctorat). L'amibiase touche les enfants africains. A co6té du traitement par
métronidazole, le chirurgien peut étre amené a drainer certains abceés.

Le kyste hydatique est di a l'echinoccoque . Le diagnostic est échographique ou
tomodensitométrique et confirmé par la recherche d'anticorps anti-échinoccoque.
Par laparotomie (peut-étre par coelioscopie) le traitement consiste a vider le kyste
au milieu de solution NaCl 3 %, et a réséquer la membrane proligere. La
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périkystectomie est défendue parfois. Les fistules biliaires doivent étre suturées.
Cette pathologie est moins souvent rencontrée a Bruxelles qu'il y a 15 ans.

E. L'HYPERTENSION PORTALE

L' hypertension portale (HTP) consiste en une altération du flux portal suite a un
obstacle pré-, hépatique ou post-. La plupart des données physiopathologiques de
l'adulte sont transposables a 'enfant. Parmi les différences, on releve que le flux
sanguin hépatique dépend proportionnellement plus du débit portal que du débit
artériel hépatique. L'étiopathogénie est spécifique chez l'enfant.

La premiere cause chez le nourrisson est la thrombose préhépatique sur phlébite
ombilicale au départ d'un sepsis sur cathétérisme. Aprées une phase d'hypertension
mésentérique, les collatérales du pédicule hépatique se développent et forme un
panier veineux erronément appelé cavernome de la veine porte.

La deuxiéme cause est la cirrhose sur atrésie des voies biliaires intra-hépatiques;
elle peut également suivre lintervention de Kasai apres atrésie extra-hépatique.
La fibrose hépatique, le déficit en alpha 1 antitrypsine et les syndromes
d’hypercoagulation sont plus rares.

Présentation clinique

La symptomatologie survient en principe graduellement dans les pays occidentaux.
Elle est souvent l'aboutissement d'une insuffisance hépatique.

On découvre une hématémese, un méléna, une anémie chronique ou une
hépatosplénomégalie. L'ascite, la circulation veineuse sous-cutanée abdominale
(téte de méduse) sont pathognomoniques.

Explorations et bilan

A part les examens hématologiques complets (Hb, Hcte, V.G, V.S., PTT,...) on
réalise une échographie, un bilan fonctionnel hépatique.

Apres l'age de 6 mois, 'endoscopie haute peut-étre pratiquée sous narcose.

La splénoportographie percutanée permet de réaliser une cartographie veineuse et
d'envisager les possibilités de dérivation chirurgicale.

Prise en charge d'une hématémeése de l'enfant

La complication la plus classique et la plus grave de 'HTP est 'lhématémese. Le
tableau est spectaculaire et dramatique pour l'enfant et ses parents. La paleur et
la tachycardie sont brutales, le vomissement sanglant est puissant et répétitif.
L'enfant doit étre immédiatement transporté en S.A.M.U. vers un centre équipé en
endoscopie opératoire pédiatrique.

Le traitement immédiat est le suivant:

Transfusion sanguine

Sédation légere

Position semi-assise

Monitoring complet

Endoscopie sous narcose et sclérothérapie immédiate

Vitamine K et Calcium

Somatostatine

Antibiothérapie prophylactique ( Céphalosporines)

On évitera la sonde gastrique, la sonde de Blakemore, et la broncho-pneumonie de
déglutition en intubant l'enfant en cas de choc hypovolémique.

Le traitement de fond est le suivant:

Sclérothérapie préventive
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Shunt spléno-rénal

Shunt mésentérico-cave

TIPS chez le grand enfant

Transplantation hépatique si insuffisance hépato-cellulaire

LA MUCOVICIDOSE

La mucoviscidose appelée en anglais « cystic fibrosis » est une affection génétique
aux implications métaboliques et biochimiques nombreuses. Cette affection
congénitale décrite largement dans les cours de génétique, biochimie et anatomie
pathologique est développée cliniquement dans le cours de pédiatrie. Comme ses
complications digestives et respiratoires concernent le chirurgien pédiatrique, la
maladie a été évoquée dans le diagnostic différentiel des occlusions digestives du
nouveau-né.

Chez le plus grand enfant, le gastro-entérologue peut étre confronté a/

une insuffisance pancréatique exocrine conduisant a une malabsorption des graisses
et une carence lipidique compliquée d’un retard de croissance. Le traitement
substitutif consiste a administrer des formes gastro-protégées de pancréase et
créon. Un supplément vitaminique liposoluble est utile (A D E K ). Il est également
recommandé de supplémenter en Fe, Cu, Zn et Se.

une constipation chronique avec impaction fécale, prolapsus et parfois une
occlusion digestive basse aigué.

une cardiomyopathie et un coeur pulmonaire chronique concernent le chirurgien
cardiaque pédiatrique spécialisé en transplantation cardio-pulmonaire. En effet, il
faut préférer la transplantation pulmonaire en premiére intention.

F. LA PANCREATITE CHRONIQUE IDIOPATHIQUE

La littérature foisonne d’hypothéses au sujet de la pancréatique chronique et de sa
forme infantile. Les faits se limitent a une inflammation canalaire associée a une
modification de la chimie des sécrétions pancréatiques entrainant des protein
plugs et des sténoses canaliculaires puis canalaires. Des calcifications
intraparenchymateuses apparaissent. Linsuffisance exocrine puis endocrine suit.
Les douleurs abdominales postprandiales récurrentes et intenses sont le signe
d'appel. La perte de poids, la stéatorrhée et le diabéte sont plus tardifs.

La mise au point est biologique, échographique. La pancréatographie endoscopique
est indiquée si une dilatation ou endoprothése s'impose.

En cas de dilatation du canal de Santorini ou de Wirsung, une pancrético-
jéjunostomie est utile. Le principe est de conserver le plus de parenchyme
pancréatique possible. Il s'agit d'un traitement médico-chirurgical réservé a des
centres spécialisés.
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VI.  LES TROUBLES DE LA MOTRICITE DIGESTIVE
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Les quatre pathologies qui composent ce chapitre étaient jadis totalement
séparées dans les chapitres cliniques auxquels leur symptomatologie les réferent.
Le tableau suivant les cite:

TABLEAU 10

Pathologie Age Symptéme dominant Chapitre clinique

REFLUX GASTRO- 0-Adulte |Asthme Maladies respiratoires

OESOPHAGIEN Pyrosis Pathologie oeso-
gastrique

ACHALASIE OU 15-Adulte |Dysphagie Pathologie

MEGAOESOPHAGE oesophagienne

STENOSE 2-6 Vomissements Occlusions hautes post-

HYPERTROPHIQUE |[semaines natales

DU PYLORE

MALADIE DE 0-Adulte |Constipation Occlusions basses,

HIRSCHSPRUNG
et dysganglionoses

constipation

En fait, ces pathologies sont consécutives a un trouble intrinseque de la motricité
digestive. Le relais physiopathologique et histochimique de chaque entité clinique
fait appel a un désordre histologique et histochimique au niveau de l'innervation
sympathique et parasympathique du tube digestif . A coté des anomalies
structurales morphologiques, on découvre de profondes anomalies au niveau des
neurotransmetteurs . Le lecteur est invité a se référer aux cours d'anatomie
pathologique et d'histopathologie. Le chirurgien pédiatrique se doit de suivre les
recherches dans ces domaines pour affiner le diagnostic et améliorer la
thérapeutique ou sa séquence;

A. L'ACHALASIE DU CARDIA OU MEGAOESOPHAGE

Il faut plusieurs années pour que l'oesophage se dilate en amont d'un cardiospasme.
Pendant la déglutition, des complexes moteurs coordonnés se succedent le long des
2/3 distaux de l'oesophage. Le cardia doit s'ouvrir en phase pour permettre au bol
alimentaire de pénétrer dans l'estomac. Si les médiateurs relaxant le muscle du
cardia sont inefficaces ou que la neurotransmission est déficiente au niveau de la
jonction neuro-musculaire, le cardia reste fermé. La musculature oesophagienne
s'hypertrophie et la stase oesophagienne apparait.
La symptomatologie est progressive mais conduit a des érosions muqueuses.

Le diagnostic est confirmé par un transit oeso-gastrique baryté, une endoscopie ou
surtout une manométrie qui distingue plusieurs formes. Il existe la forme classique
sans relachement cardial isolé, et des formes plus complexes comme la présence
d'ondes oesophagiennes spastiques non coordonnées conduisant au nutcracker

syndrome.

Dans l'achalasie du cardia de l'adolescent ou de l'adulte jeune on peut étre obligé
de réaliser une myotomie selon Heller. La dilatation pneumatique endoscopique

suffit souvent a soulager le patient pour une longue durée.
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B. LE REFLUX GASTRO-OESOPHAGIEN

Le reflux de liquide gastrique vers l'oesophage survient pratiquement chez tout
individu a un moment de sa vie. Certains prétendent méme qu'il fait partie de la
physiologie normale du nouveau-né ou de la femme enceinte méme s'il est
asymptomatique. Dans un cours de pathologie, nous nous limiterons au reflux
invalidant, symptomatique inducteur de complications respiratoires, oesophagienne
ou accompagné d'anomalie anatomique comme une hernie hiatale.

A la naissance, la jonction cardio-tubérositaire ne correspond pas a 'anatomie du
cadavre enseignée en candidatures en sciences médicales. Tout d'abord, ily a
immaturité des plexus myentériques et ouverture de l'angle cardio-tubérositaire; le
diaphragme est prédominant pendant linspiration et il ne subit pas de la
musculature abdominale une contre-pression puisque cette musculature est
hypotrophique.

De plus, apres une tétée ou un biberon, 'estomac contient une quantité
impressionnante d'air qu'il doit régurgiter en ouvrant son cardia.

Symptomatologie

La ou le médecin intervient c'est lorsque le phénomene est exagéré, entrainant de
véritables vomissements postprandiaux et des régurgitations incessantes
accompagnées d'inconfort, dirritabilité, de troubles respiratoires tels que l'asthme
et la toux