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LES MANIFESTATIONS OPHTALMOLOGIQUES DANS LES NEPHROPATHIES
HEREDITAIRES
OPHTHALMOLOGIC MANIFESTATIONS IN HEREDITARY NEPHROPATHY

D. SELLAMI*Z, S. BEN AMORY? J. FEKI'2

1-  Service d’Ophtalmologie. Hopital Habib Bourguiba. SFAX.
2- Faculté de médecine, Université de Sfax -Tunisie

Résumé

Les néphropathies héréditaires regroupent un grand nombre d’affections. Les manifestations
ophtalmologiques au cours de ces affections sont variées et toutes les structures oculaires peuvent y étre
impliquées. L’examen ophtalmologique a un intérét diagnostique, pronostique et dans le dépistage des
femmes conductrices dans les maladies a hérédite liée a I’X.

Dans ce travail, nous avons abordé les particularités des manifestations ophtalmologiques au cours du
syndrome d’Alport, la néphronophtise, le syndrome de Lowe, le syndrome de Bardet Biedl, la maladie de
Fabry, le déficit en lécithine cholestérol aminotransférase, la cystinose, I’hyperoxalurie primitive type | et
la néphrosialidose.

Mots clés : eeil, néphropathies héréditaires, cornée, cristallin, rétine.
Abstract

Hereditary nephropathies include a large number of conditions. Ophthalmologic manifestations during
these conditions are varied and all ocular structures may be involved. Ocular examination has an interest in
diagnosis, prognosis and screening for female carriers in X-linked diseases.

In this work, we discussed the particularities of ophthalmologic manifestations in Alport syndrome,
nephronophthisis, Lowe syndrome, Bardet Biedl syndrome, Fabry disease, lecithin cholesterol
acyltransferase deficiency, nephropathic cystinosis, Primary Hyperoxaluria and nephrosialidosis.

Key words : eye, hereditary nephropathy, cornea, lens, retina.
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LES MANIFESTATIONS OPHTALMOLOGIQUES DANS LES NEPHROPATHIES HEREDITAIRES

INTRODUCTION

L’atteinte oculaire est tres fréquente dans de
nombreuses néphropathies héréditaires. Toutes les
structures  oculaires peuvent étre impliquées.
L’examen ophtalmologique au cours de ces
affections présente un triple intérét :

- Intérét diagnostic prouvé dans les pathologies
suivantes : Syndrome d’Alport, la maladie de
Fabry, déficit en Ilécithine cholestérol amino-
transférase (LCAT), la néphrosialidose.

- intérét pour le : des femmes conductrices dans les
maladies liées au chromosome X tels que le
syndrome de Lowe et la maladie de Fabry.

- intérét : la sévérité de I’atteinte oculaire participe
au pronostic global de I’affection comme dans la
cystinose, la néphronophtise et le syndrome de
Lowe.

Nous allons étudier les particularités des
manifestations  ophtalmologiques  dans  les
pathologies suivantes : Le syndrome d’Alport, la
néphronophtise, le syndrome de Lowe, le
syndrome de Bardet Biedl, la maladie de Fabry, le
déficit en lécithine cholestérol aminotransférase
(LCAT), la cystinose, I’hyperoxalurie primitive
type | et la néphrosialidose.

LE SYNDROME D’ALPORT

C’est une néphropathie héréditaire, hématurique et
non immunitaire dont I’origine est une anomalie du
collagene de type IV, composant majeur et
spécifique des membranes basales de I’ensemble de
I’organisme [1]. Ce syndrome peut s’associer a des
atteintes extra rénales dont les plus fréquentes sont
les atteintes oculaires et auditives (surdité de
perception dans 85% des cas). Ces atteintes
seraient plus fréquentes et plus sévéres chez les
hommes que chez les femmes [2]. De point de vue
physiopathologique, le syndrome d’Alport est
caractérisé par une atteinte de la membrane basale
glomérulaire, de la membrane de Descemet, de la
cristalloide antérieure et postérieure et de la stria
vascularis de la cochlée. Toutes ces membranes
présentent le méme aspect: un épaississement
irrégulier de la membrane avec lamination en
plusieurs feuillets [1]. La transmission génétique
est variable. Elle est liée au chromosome X dans
85% des cas, autosomique récessive dans 10 % des
cas et autosomique dominante dans 5% des cas.

Les atteintes ophtalmologiques sont retrouvées
chez 11 a 43% des patients porteurs du syndrome
d’Alport [3]. Elles ne sont observées que dans les
formes juveéniles avec surdité (formes ou

J.I. M. Sfax, N°23; Juillet16:1-6

I’insuffisance rénale survient avant I’age de 31
ans). Elles peuvent toucher la cornée, le cristallin
ou la rétine.

Lésions au niveau de la cornée: Les atteintes
cornéennes retrouvées dans cette maladie sont [1]:

L’érosion cornéenne récidivante :

Touche 15 a 21% des patients au stade
d’insuffisance rénale. Elle se manifeste par des
crises spontanées  associant une douleur, une
photophobie et un larmoiement. Elle est Favorisée
par les longues périodes de concentration oculaire,
les activités extérieures dans les conditions
venteuses et le port de lentilles de contact. En
dehors des crises, on ne retrouve que quelques
microkystes témoins d’antécédents d’érosion.

La dystrophie cornéenne

polymorphe :

postérieure

Due a des anomalies de la membrane de Descemet,
avec meétaplasie  progressive des  cellules
endothéliales en cellules épithéliales. Elle présente
un risque de décompensation endothéliale et
d’hypertonie oculaire par adhérences
iridocornéennes. Le diagnostic repose sur la
microscopie spéculaire et la gonioscopie.
Autres : Arc cornéen juvénile,
pigmentaire endothéliale, kératocone.

dispersion

Lésions au niveau du cristallin:
Le lenticone antérieur [4] :

Présent dans 25% des cas et présente I’anomalie la
plus évocatrice. C’est une déformation conique du

pole antérieur du cristallin, a la hauteur de I’aire
pupillaire (figure 1). 1l est souvent bilatéral (85%
des cas). Il entraine une baisse importante de
I’acuité visuelle et constitue ainsi le marqueur de
gravité du syndrome d’Alport [5].

Son diagnostic est aisé : aspect de goutte d’huile en
rétro illumination. Chez le jeune, la courbure peut
paraitre normale, la dilatation pupillaire permet de
I’identifier. Des complications peuvent marquer
son évolution comme I’opacification, le
détachement du lenticbne dans la chambre
antérieur et [I’effraction axiale de la capsule
antérieure pouvant provoquer une cataracte totale.
Le traitement repose sur la correction par des
lunettes ou des lentilles de contact au début, puis
I’extraction du cristallin dans les stades avancés.
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Figure 1 : lenticone antérieur

Autres atteintes [6]: Le lenticbne postérieur,
fragilité anormale de la capsule du cristallin,
ruptures spontanées de capsule, cataracte,
microsphérophakie.

Lésions au niveau de la rétine: C’est la plus
fréquente des manifestations oculaires (jusqu’a
85%) [7]. Elle est bilatérale et symétrique.

La maculopathie d’Alport : atteinte présente
comme des ponctuations blanc- jaunatres a
argentées, arrondies ou ovales dont le diamétre ne
dépasse pas les 50 um [8]. Leur localisation est
maculaire sans jamais atteindre la région fovéolaire
[6] (sans retentissement sur la vision). Ces lésions
sont généralement disséminees, mais peuvent étre
confluentes. Elles sont superficielles au dépend de
la couche des fibres nerveuses. Une telle
maculopathie témoigne d’une évolution précoce de
la  maladie  vers I’insuffisance  rénale.
L’angiographie, la campimétrie, I’EOG sont
habituellement normaux. Mais I’'ERG peut étre
atteint en cas d’insuffisance rénale (IR) (diminution
onde b) [9]. Elle pose un diagnostic différentiel

avec les autres rétinopathies mouchetées
héréditaires.
Autres  atteintes : Atrophie de  I’épithélium

pigmentaire (EP), absence de reflet maculaire , trou
maculaire, hyperpigmentation de la macula,
multiples lésions jaunatres confluentes groupées
situées profondément en moyenne périphérie,
drusen de la papille, DSR au stade terminal
d’insuffisance rénale.
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La néphronophtise :

La néphronophtise familiale est la néphropathie
héréditaire la plus fréquente [10] chez I’enfant et
représente 10 a 15 % des cas de dialyse des patients
de moins de 16 ans. La transmission est
autosomique récessive. Cinq génes ont été
identifiées : NPHP de 1 a 5 [11]. lls codent pour
des protéines appelées néphrocystine et inversine
qui sont retrouvées dans les cils connecteurs
rétiniens et les cils des cellules tubulaires rénales.
Un certain nombre d’affections ont été décrites
associées a la néphronophtise. La lésion la plus
fréquemment associée étant la dégénérescence
tapéto-rétinienne réalisant le syndrome de Senior-
Loken [12]. Il s’agit de [I’association d’une
dystrophie rétinienne et d’une néphronophtise
familiale juvénile.

Cette association varie selon les auteurs de 10 a
45%. Elle peut précéder I’atteinte rénale.

On en distingue deux types: une forme juvénile
sévere sur les plans ophtalmologique et rénal ; et
une forme adulte d’évolution plus lente
(rétinopathie pigmentaire et rétinopathie ponctuée
albescente).

Dans la forme infantile : avant I’4ge de un an, il
s’agit d’une amaurose congénitale de Leber.
L’acuité visuelle est sévérement perturbée
(amblyopie profonde voire cécité des la naissance)
avec atteinte rétinienne au niveau du FO minime,
se limitant & quelques remaniements pigmentaires.
Plus tard, les altérations pigmentaires de la rétine
augmentent allant de I'aspect « poivre et sel » aux
accumulations pigmentées plus étendues, jusqu’a la
constitution d’images en ostéoblastes. Un
rétrécissement des vaisseaux rétiniens et une
paleur papillaire complétent le tableau clinique.
L'extinction de I’ERG est présente avant
I'apparition des signes au FO.

Dans la forme de I’adulte: la  rétinopathie
pigmentaire (RP) débute dans la 2éme décennie.
Une héméralopie habituelle est souvent inaugurale
et longtemps isolée. Un scotome annulaire en
moyenne périphérie peut étre le seul symptéme
pendant plusieurs années. Au fur et a mesure de la
progression de la maladie, la vision devient
tubulaire. La rétinopathie ponctuée albescente, de
mémes signes cliniques et ERG qu’une RP
classique, se présente avec de nombreuses taches
blanches au niveau de I’EP, parsemées dans tout le
champ rétinien avec prédilection de I’équateur et
épargne maculaire.
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La néphronophtise peut s’associer a un Syndrome
de Joubert [13] qui associe des anomalies
cérébrales, des troubles respiratoires et une débilité
mentale. Des mouvements oculaires anormaux a
type d’apraxie oculomotrice sont également
fréquents. Parfois, s’associent une dystrophie
rétinienne et un colobome oculaire.

La néphronophtise peut s’associer également a
I’apraxie oculomotrice congénitale de type Cogan
caractérisée par un trouble des mouvements
volontaires horizontaux du globe avec nystagmus
optokinétique.

Syndrome oculo-cérébro-rénal de Lowe :

Il s’agit d’une affection rare héréditaire récessive
liée au chromosome X. Chez les nourrissons de
sexe masculin, elle se manifeste par une
dysmorphie cranio-faciale coexistant avec une
cataracte et ou un glaucome [14]. Plus tard, dans
I’enfance elle se manifeste par un retard staturo-
pondéral et psychomoteur, un rachitisme vitamino-
résistant,

une néphropathie tubulaire avec hyper
aminoacidurie, une protéinurie, un déséquilibre
phosphocalcique et une IR.

Les manifestations oculaires sont constantes et
représentées par :

La cataracte congénitale (90% des cas) :

En régle bilatérale et totale souvent dés la
naissance ou reconnue trés tot par un
comportement d’aveugle. Les formes partielles
ainsi qu’un certain degré de microphakie sont
possibles.

Le glaucome dysgénésique bilatéral (40-50%) :

Souvent en association avec la cataracte. Son type
est fonction de sa précocité (soit congénital avec
buphtalmie ou glaucome infantile au dela de I’age
de 3 ans).

Un myosis : résistant aux mydriatiques (hypoplasie
du dilatateur).

Des chéloides cornéennes: sont la principale
cause de baisse de la vision apres I'dge de 6 a 7 ans.
Autres nystagmus, cornéenne,
microphtalmie.

dystrophie
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Le conseil génétique est possible grace a I’examen
ophtalmologique des femmes conductrices a la
recherche d’un marqueur clinique génétique
comme une opacité cristallinienne corticale post
congénitale n’entrainant aucun trouble visuel.

Syndrome de Bardet-Biedl :

C’est une affection autosomale récessive [15],
caractérisée par une rétinite pigmentaire (95%), une
obésité (95%), un hypogonadisme (50%), une
polydactylie (80%), un retard mental (70%) et un
déficit de la fonction rénale (40-90%) représenté
par la polyurie, la polydipsie et I'aminoacidurie.

La dégénérescence rétinienne est atypique, avec
moins de pigmentation que la RP classique, mais
plus séveére.

On peut trouver une atrophie optique et un
rétrécissement des vaisseaux. L’ERG montre un
tres bas voltage et peut étre méme éteint.
L’évolution est rapide vers la cécité.

Maladie de Fabry : [16, 17]

C’est une maladie lysosomiale liée au chromosome
X due a un déficit enzymatique en alpha
galactosidase (accumulation de céramides di et tri
hexosides dans le rein, la peau, les vaisseaux et
I’épithélium cornéen).

Divers structures oculaires peuvent étre touchées :

La cornée : La cornée verticillée : elle est
constante et tres évocatrice. C’est une atteinte
bilatérale, plus ou moins symétrique. Se présente
comme une opacité tourbillonnante, de couleur
variable du blanc au brun doré. Elle siége
exclusivement dans I’épithélium cornéen sans
altérer la vision. Elle peut étre retrouvée deés I'age
de 6 mois et méme chez les femmes conductrices.

La conjonctive : dilatations veineuses ampullaires
et microanévrysmes au niveau de la conjonctive
bulbaire inférieure.

Le cristallin : rarement on peut rencontrer une
cataracte granuleuse capsulaire et sous capsulaire.
La rétine : tortuosité exagérée des vaisseaux
rétiniens.

La myopie : présente dans 48% des cas environ.
Deux examens de laboratoire peuvent étre utile
dans cette maladie :

L’analyse enzymatique dans les larmes : montre
une activité alpha galactosidasique réduite de 90%
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chez I’hémizygote malade et de 50% chez
I’hétérozygote conductrice.

Biopsie conjonctivale : montre une accumulation
de dépdts lipidiques au niveau de I’épithélium et
les vaisseaux conjonctivaux.
Lécithinose familiale (déficit en Iécithine
cholestérol acyltransférase) : [2]

C’est une affection rare du métabolisme lipidique
qui apparait chez I’adulte jeune. La transmission
est autosomale récessive. L'anomalie génétique a
été localisée sur le chromosome 16. Ce syndrome
associe une protéinurie, une hyperlipidémie, une
anémie normocytaire et des opacités cornéennes.
L’atteinte cornéenne : constitue le premier signe
de la maladie. Se manifeste par un gérontoxon ou
des opacités stromales grisatres. L’atteinte est
bilatérale et n’entraine pas de signes fonctionnels.
La présence d'une simple cornée nuageuse doit
alerter I'ophtalmologiste, faire envisager le
diagnostic et demander un bilan général
comprenant un dosage du cholestérol.

Autres : une coloration bleutée de la sclere, une
mégalocornée, une aniridie.

La cystinose : [18]

C’est une affection métabolique héréditaire
autosomique récessive (AR) en rapport avec un
trouble du métabolisme de la cystine. Le géne
responsable se trouve sur le chromosome 17. Il
existe trois formes selon I’4ge d’apparition dont la
plus grave est la forme infantile.

L’atteinte oculaire au cours de la forme infantile
apparait dés la premiére année de vie et peut
intéresser :

La cornée : Dépots de cristaux en forme d’aiguilles
brillantes trés fines, de coloration jaunatre ou
polychromatique, disposées dans tous les sens. lls
sont pathognomoniques et présents dans 85% des
cas. lls apparaissent dans les premiers mois et
évoluent vers la cécité vers 15 ans.

La rétine : alternance de zones de dépigmentation
et d’hyperpigmentation. Intéressent surtout la
périphérie temporale et parfois la macula. Elles
sont bilatérales et symétriques, et sont constantes a
I’4ge de 5 ans.

Les autres structures oculaires peuvent étre
touchées par des dépots de cystine sauf le cristallin
et le vitré.

L’atteinte rétinienne est moins sévere dans la
forme juvénile et absente dans la forme de I’adulte.
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Hyperoxalurie primitive type I : [2]

Affection métabolique rare, héréditaire, transmise
selon le mode AR. L’atteinte oculaire est présente
dans 25% des cas :

-Dépbts de cristaux au niveau de la conjonctive,
iris, angle iridocornéen et corps
ciliaire (responsable d’un glaucome secondaire).

- Au niveau de la rétine: des taches cristallines
blanc-jaunatres « flecked retina » siégeant au pole
post préférentiellement le long des axes
vasculaires. Ultérieurement, apparaissent  des
réactions de I’EP: plages noires plus ou moins
larges qui vont s’étendre vers la périphérie et la
macula.

- Autres: membrane épirétinienne fibreuse,
occlusions vasculaires, néovaisseaux choroidiens,
atrophie optique.

Néphrosialidose: [19]

Maladie a transmission AR caractérisée par une
Sur  charge mucopolysaccharidique et
glycolipidique.

L’atteinte cornéenne se manifeste par une
infiltration ~ nuageuse  finement  granulaire
intéressant 1’épithélium et le stroma antérieur.

Au niveau de la rétine, on peut trouver un aspect
brunatre et épaissi de la macula avec des vaisseaux
rétiniens normaux.

Une atrophie optique bilatérale a bords nets peut
étre observée.

CONCLUSION

Les manifestations ophtalmologiques au cours des
néphropathies héréditaires sont diverses, touchant
essentiellement la cornée, le cristallin ou la rétine.
L’aspect caractéristigue de certaines lésions
oculaires confére a I’examen ophtalmologique une
place importante dans I’établissement du diagnostic
de la néphropathie.
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Résumé

Tout médecin expert ou médecin légiste peut étre amené a demander des explorations électro
physiologiques, que ce soit dans un cadre réglementaire ou dans un cadre purement diagnostic, mais a
retombées médicolégales.

L’objectif de cet article est de faire le point sur ces différentes explorations, a visée médicolégale,
demandées par les médecins experts ou exigées par la réglementation tunisienne en vigueur.

L’originalité de cet article repose, vraisemblablement, sur I’absence de ce type de sujet dans la littérature
médicale, que ce soit en langue arabe, en langue francaise ou en langue anglaise.

Mots clés: Explorations électro physiologiques, Médecine Légale, Médecin Expertise médicale,
Réglementation Tunisienne.

Summary

Every expert doctor or forensic doctor can be brought to ask for physiological electro explorations, whether
it is in a regulatory framework or in a frame purely diagnosis, but in forensic fallout.

The objective of this article is to review these various explorations with forensic aim asked by the expert
doctors or required by the current Tunisian regulations.

Originality of this paper reposes in inexistence of this subject in all medical literature whether on Arabic, on
French, or on English.

Key Words: Physiological electro explorations, Legal medicine, Medical Expertise, Tunisian Regulatory.
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1- INTRODUCTION

Tout médecin légiste, tout médecin expert et méme
tout médecin inspecteur, quel que soit son grade,
peut étre appelé a préciser la réalité de la
pathologie séquellaire ou de la mort.

L’étude des panoplies d’explorations fonctionnelles
actuellement disponibles en Tunisie, que ce soit
dans le secteur étatique, que ce soit dans le secteur
privé, est donc intéressante pour plusieurs raisons :

* Raison humaine, sociale et économique :

L’incertitude des signes de la mort ainsi que la peur
consécutive aux inhumations prématurées ont hanté
les générations précédentes. En effet, ce type
d’explorations peut offrir une preuve irréfutable, la
plupart du temps, au diagnostic de non retour a la
vie. Ceci permet d’éviter toute obstination
déraisonnable ou acharnement thérapeutique, en
matiére de réanimation, de lourdes conséquences
économiques, et inutiles sur le plan médical
scientifique.

* Raison scientifique :

Vu le développement de la pathologie séquellaire,
il y a eu des exigences de connaitre avec exactitude
le nombre et les causes de ces pathologies. Ceci
permettrait de prendre des mesures sanitaires
d’hygiene et de prévention.

*Raison judiciaire :

en cas de victime, dont la portée est la réparation
du dommage corporel, la justice a besoin de
connaitre s’il existe des séquelles imputables a un
accident de circulation, a un accident du travail, a
une maladie professionnelle ou tout autre accident
de la vie courante, afin de prendre les mesures
réparatrices au profil victimologique en cause, et
ceci au détriment du responsable ou des caisses
d’assurance maladie ou des sociétés d’assurances
civiles demandées pour I’indemnisation.

* Raison thérapeutique :

Avec les progres des techniques de réanimation,
une nouvelle forme de la mort a été identifiée :
c’est la mort cérébrale. Il s’agit de la mort du
cerveau accompagnée d’une survie provisoire et
artificielle des autres organes (cceur, poumons,
reins).
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Cette survie artificielle des organes va permettre
leurs prélevements en vue de leurs transplanter
chez des sujets malades, réputés autrefois
incurables, et nécessitant obligatoirement une
greffe quelconque d’organes (cceur, foie, rein,
poumon, pancréas...), pour survivre.
L électroencéphalogramme prend ici une place
prépondérante, comme nous allons I’illustrer plus
loin.

2- LES EXPLORATIONS ELECTRO
PHYSIOLOGIQUES EN REPARATION
JURIDIQUE DU DOMMAGE CORPOREL :

2-1- Electrophysiologie cardiaque : ECG/Holter

Une commotion cardiaque séquellaire, notamment
en regard d’une zone de conduction nerveuse peut
étre a I’origine d’un trouble du rythme du cceur.
L’électrocardiogramme (ECG) et les méthodes
d’enregistrement Holter suffisent a diagnostiquer la
plupart des troubles du rythme cardiaque.

2-2- Explorations électro physiologiques de
I'appareil locomoteur : EMG ou ENMG

L’électromyographie (EMG) ou plutot
I’électroneuromyographie  (ENMG)  constitue
I’exploration la plus demandée en Tunisie en
matiére d’exploration électro physiologique de
I’appareil locomoteur afin d’explorer tant les
muscles que les nerfs périphériques.
L'électrophysiologie permet de distinguer une
atteinte neurogéne d'une atteinte myogéne, de
localiser le processus lésionnel (nerf, muscle,
plexus, racine, moelle.).

L’électroneuromyographie et les potentiels évoqués
somesthésiques et moteurs sont les seuls examens
analysant le fonctionnement neuromusculaire. lls
sont indiqués dans les affections caractérisées par
des symptdmes de déficit moteur, douleurs ou
paresthésies. Les données doivent étre interprétées
en fonction de la clinique et de I’imagerie médicale
éventuelle.

Les potentiels évoqués somesthésiques et moteurs
évaluent les conductions radiculaires et
medullaires.

L électrophysiologie permet d’ailleurs apprécier la
gravité  (suivi évolutif et pronostic des
traumatismes nerveux et des syndromes canalaires,
indication chirurgicale éventuelle, persistance
d’une pathologie active ou existence de séquelles).
Au total, les potentiels évoqués étudient les
conductions radiculaires et médullaires, tandis que
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I’ENMG étudie les muscles et les conductions
tronculaires.

*Apports de ’TENMG au médecin expert :

Sur le plan physiopathologique, il existe trois

degrés d’atteinte compressive ou traumatique du

systtme nerveux, a savoir la neuropraxie,

I’axonotmeése et la neurotmese.

e Le premier degré ou la neuropraxie, correspond
au ralentissement isolé de la conduction
nerveuse. |l traduit une atteinte strictement
limitée aux gaines de myéline
(démyélinisation), entrainant un bloc de
conduction et dont la  récupération
(remyélinisation par des espaces internodaux
plus courts) se fait sans séquelle clinique
fonctionnelle, puisque la continuité des axones
est préservée;

e Le second degré ou I’axonotmese qui traduit
une lésion d’un tronc nerveux avec rupture de
la continuité des axones, sans que I’architecture
conjonctive  du  tronc  nerveux  soit
endommagée. Le segment distal des axones
Iésés subit la dégénérescence wallérienne. Dans
ce cas la lésion est traduite par une perte
axonale sensitive ;

e Et le troisieme cas ou la neurotmese et qui
constitue une lésion d’un tronc nerveux se
caractérisant par la présence en plus
d’interruptions de la continuité des axones, par
des lésions des gaines conjonctives. Cette
forme s’y associe alors & une perte axonale
motrice.

Sur le plan clinique, rien parfois ne permet de

distinguer la neuropraxie, I’axonotmeése et la

neurotmeése qui se manifestent toutes les trois par
une paralysie ou une parésie des muscles
correspondants, mais il est relativement aisé de
faire le diagnostic différentiel entre ces trois types
en se fondant sur les données de

I’électromyographie et la stimulodétection [1].

La récupération d’une lésion du deuxiéme ou du

troisieme degré est susceptible de s’accompagner

d’une séquelle clinique fonctionnelle, en particulier
si la perte axonale n’est pas compensée par la
réinnervation.

Les outils ENMG permettent de documenter ces

trois niveaux d’atteinte. L’augmentation des

latences distales (LD) et la diminution des vitesses
de conduction (VC) révelent le ralentissement focal
de la conduction nerveuse au site de compression.

La diminution de I'amplitude des réponses
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sensitives, évoquées dans le territoire nerveux lésé,
traduit la perte axonale sensitive. La réduction de la
taille des réponses motrices et I’enregistrement de
tracés neurogenes signent le troisieme degré avec
une réduction du nombre des unités motrices
fonctionnelles et les processus de réinnervation qui
s’en suivent.

La question des apports de ’TENMG a la médecine
d’expertise ou a la médecine de contrdle ne peut
pas étre abordée globalement. D’emblée, il faut
souligner des apports différents selon le type
d’atteinte du systéme nerveux périphérique et en
particulier en fonction du site lésionnel. Dans une
atteinte distale (ex. : neuropathie du nerf médian au
poignet), tous les parameétres d’analyse sont a
disposition, en particulier les paramétres les plus
performants (VC et LD sensitives et motrices)
permettant de mesurer avec une grande précision
tout ralentissement de la conduction nerveuse.
Dans une atteinte proximale (ex. : radiculopathie
lombo-sacrée), ’ENMG est le plus souvent en
échec pour documenter la perte axonale sensitive et
pour démontrer le ralentissement de la conduction
nerveuse dans la zone de conflit [2].

L’ENMG peut étre demandé en Tunisie dans un
cadre légal, surtout pour confirmer un diagnostic
d’orientation a visée de réparation d’une maladie
professionnelle, tel le syndrome du canal carpien
ou le syndrome de la loge de Guyon [3], ou pour
étoffer le diagnostic d’une pathologie séquellaire
neuromusculotraumatique [4,5].

2-3- Enregistrement électro encéphalo gramme
cerébral : EEG

L’EEG peut étre demandé en Tunisie dans un cadre
légal, surtout pour confirmer un diagnostic
d’orientation a visée de réparation d’une pathologie
séquellaire post neurotraumatique [4,5], telle une
épilepsie post traumatique.

2-4- Exploration électro
fonctionnelle respiratoire : EFR

physiologique

L’EFR peut étre demandée en Tunisie dans un
cadre légal, surtout pour confirmer un diagnostic
d’orientation a visée de réparation d’une pathologie
séquellaire post professionnelle [4], tel I’asthme
d’origine professionnelle, ou une défaillance
respiratoire quelconque par une commotion ou
méme une contusion pulmonaire séquellaire post
traumatique [5].
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2-5- Explorations électro neuro physiologiques
faciales :

L’examen électro physiologique comporte ici trois
parties : I’électromyographie de stimulation, le
reflexe de clignement et I’électromyographie de
détection [6].

Les explorations électro neurophysiologiques
peuvent étre demandée en Tunisie dans un cadre
légal, surtout pour confirmer un diagnostic
d’orientation a visée de réparation d’une pathologie
neuro faciale séquellaire post traumatique [4,5].
Ces paralysies faciales post traumatiques résultent
davantage aujourd’hui des accidents du sport que
des accidents de la voie publique.

Dans ce cas, il peut s’agir d’un traumatisme fermé
du rocher ou d’une fracture ouverte associée a une
plaie contuse craniocérébrale.

Les traumatismes balistiques peuvent aussi, et
rarement, constituer ce type de séquelles.

D’autre part, la paralysie faciale iatrogéne, pose la
problématique de responsabilité médicale, peu
soulignée comme une complication de la chirurgie
Otho Rhino Laryngologique (ORL), mais plus
inhérente a d’autres spécialités comme la chirurgie
plastique et réparatrice, la chirurgie maxillofaciale
et la neurochirurgie.

3- LES
ELECTRO
NEUROSENSORIELS :

POTENTIELS  EVOQUES
PHYSIOLOGIQUES

Les potentiels évoqués électro physiologiques
testent tant la sincérité en cas de malade simulateur,
que le diagnostic de Véritables pathologies
séquellaires, que d’évaluation pronostique.

3-1-Les Potentiels évoqués auditifs (PEA) :

Les potentiels évoqués auditifs testent tant la
sincérité en cas de malade simulateur d’une surdité
post-traumatique, notamment lorsque I’expert
trouverais une discordance entre les éléments de
I’interrogatoire, les données audiométriques et les
données scannographiques craniocérébrales, que le
cas échéant du diagnostic de véritables pathologies
séquellaires auditives, jusque la non diagnostiquées
et donc non imputables a un accident de
circulation, a une exposition sonore d’origine
professionnelle ou a un Véritable accident du
travail.

3-2-Les Potentiels évoqués visuels (PEV) :
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Les potentiels évoqués visuels, par damier ou par
flash, testent tant la sincérité en cas de malade
simulateur d’une cécité quelconque  post-
traumatique, notamment lorsque I’expert trouverais
une discordance entre les éléments de
I’interrogatoire, les données visiométriques, de
I’ophtalmométrie, du Fond d’ceil et les données
scannographiques craniocérébrales, que le cas
échéant du diagnostic de véritables pathologies
séquellaires visuelles, jusque la non diagnostiquées
et donc non imputables a un accident de
circulation, a une exposition visuelle d’origine
professionnelle ou a un véritable accident du travail
et notamment [I’atteinte traumatique du nerf
optique.

Nous citons I’exemple des cécités corticales post
traumatiques qui sont caractérisées par I’absence de
PEV, et ces derniers sont utilisés dans un but aussi
bien pronostic que de contréle évolutif.

3-3- Les
somesthésiques (PES) :

Potentiels évoques

Les potentiels évoqués somesthésiques explorent
les atteintes médullaires post traumatiques.

Une bonne corrélation existe entre la sévérité du
traumatisme médullaire et les PES.

3-4-Les Potentiels
(PEAP) :

évoqués auditifs précoces

Les potentiels évoqués auditifs précoces (PEAP) ou
plutdt les potentiels évoqués auditifs du tronc
cérébral (PEATC) explorent surtout les comas
post-traumatiques, dans un but pronostic.

Une bonne corrélation existe entre la sévérité du
traumatisme craniocérébral et les PEAP, la quelle
semble étre supérieure que par rapport a I’échelle
de Glasgow ou a I’EEG [7].

4- LES EXPLORATIONS ELECTRO
PHYSIOLOGIQUES EN MEDECINE DE
CONTROLE OU D’INSPECTION :

Le médecin inspecteur de la caisse nationale
d’assurance maladie (CNAM) en Tunisie peut
demander I’un des examens électro physiologiques
précités, en cas de leurs absences ou en cas
d’omission de la part du médecin traitant ou méme
pour vérification ou authentification d’un
diagnostic qui ne serait confirmé que par ces
examens précités.
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Nous citons ici le cadre d’une affection a prise en
charge intégrale (APCI), ou I’octroi d’une prise en
charge spécifique lors d’une maladie de longue
durée, d’un accident du travail ou d’une maladie
professionnelle [8,9].

o- EXPLORATIONS ELECTRO
PHYSIOLOGIQUES DEMANDEES SUR LE
MORIBOND OU LE CADAVRE

Tout d’abord, les signes précoces de la mort
résultent de la suspension des grandes fonctions
vitales  (cardiocirculatoires,  ventilatoires et
neurocérébrales). L’arrét de la circulation peut étre
mis en évidence parun tracé plat de
I’électrocardiogramme pendant une dizaine de
minutes.

L’arrét de la respiration peut étre mis en évidence
par des tracés plats a I’électrophysiologie
respiratoire (Exploration Fonctionnelle Respiratoire
ou EFR), bien que cet examen semble étre délaissé
et limité dans ce cas d’espece par plus d’inutilité,
de lourdeur et de lenteur, que d’efficacité.

Quant a la mort cérébrale, Il s’agit de la mort du
cerveau accompagnée d’une survie provisoire
d’organes privilégiés tels que le cceur, les poumons
et les reins. Cette survie est conditionnée par
I’entretien artificiel des fonctions respiratoires et
circulatoires.

Elle est la conséquence de I’abolition de la
circulation artérielle cérébrale a I’origine d’une
anoxie cérébrale responsable d’une nécrose rapide,
totale et irréversible des neurones. L’évolution se
fait vers I’arrét cardiaque définitif en 24 a 48
heures en moyenne.

La mort cérébrale affirme médicalement et
juridiguement le décés de I’individu. Elle requiert
donc une certitude absolue et des méthodes
diagnostiques irréfutables.

Cette forme de mort est intéressante pour les
prélevements et les greffes d’organes, et ce, soit
apres constat du consentement du vivant du sujet,
observé et objectivé sur sa carte d’identité nationale
(portant la mention donneur) ou en I’absence
d’opposition de I'un des membres de sa famille,
démontrée et objectivée sur les registres
administratifs de I’hépital, 1a ou le déces était
survenu [10,11].

Le constat de déces doit étre établi par deux
medecins ne faisant pas partie de I’équipe qui
effectuera le prélevement et la greffe. Un procés
verbal, précisant la date, I’heure, la cause et les
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moyens de constat du déces, doit étre établi et

signé.
Pour apporter la confirmation de la mort
encéphaligue d’une personne assistée par

ventilation mécanique et conservant une activité
circulatoire : I’'un des deux critéres para-cliniques
suivants doit étre obtenu en complément des
critéres cliniques (encore reconnus par la méme
réglementation tunisienne du 16 octobre 1998) par
un enregistrement électro encéphalo graphique
(E.E.G) qui serait plat et aréactif (dit encore nul ou
iso-électrique) d’une durée de 20 minutes, ou une
angiographie cérébrale n’objectivant aucune
circulation  encéphalique  visible  (Examen
pratiquement non demandé sur le plan de pratique
meédicolégale dans ce sens de prélevements
d’organes en Tunisie).

Si les circonstances de survenue ne permettent pas
d’affirmer le caractére irréversible de la mort
encéphalique, un deuxiéme enregistrement (E.E.G)
doit étre réalisé quatre heures apres le précédent
dans les mémes conditions. Il doit étre plat et
aréactif.

En cas de mort cérébral chez I’enfant de moins de 5
ans et en particulier chez le nouveau-né, les causes
des Iésions cérébrales et les mécanismes du coma
sont souvent différents de ceux de I’adulte.

Bien que les criteres cliniques et para cliniques
(dont I’EEG), décrits aient été aussi validés chez
I’enfant, il faut qu’ils soient présents pendant au
moins 24 heures étant donnée que le cerveau de
I’enfant a une capacité de récupération
fonctionnelle plus grande que celle de I’adulte [12].
Des recommandations de bonnes pratiques
techniques et méthodologiques de réalisation de
I’EEG, en cas de suspicion de mort cérébrale ont
été précisées par la Société de Neurophysiologie
Clinique de Langue Francaise [13].

Sachant que I’EEG peut aussi étre utile, et en
dehors de toute question de prélevements multi
organes, et ce pour confirmer que le sujet en cause
soit effectivement médicalement et juridiqguement
cadavre ou mort, afin de mettre fin a tout
acharnement  thérapeutique  ou  obstination
déraisonnable tant médicale, qu’économique,
qu’éthique [14].

6- CONCLUSION

Nous avons présenté dans cet article I’importance
des examens électro physiologiques dans un cadre
expertal ou d’inspection médicale aux fins de
confirmer ou d’infirmer un diagnostic, jusque la
non bien maitrisé.
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Ces examens sont donc de plus en plus demandés
tant par les médecins experts judiciaires, les
médecins experts des compagnies d’assurance, que
par les médecins inspecteurs de la CNAM en
Tunisie.

Cependant et enfin, nous rappelons que le médecin
ne doit pas se déroger qu’il soit avant tout un
clinicien et doit, par conséquent, prendre un certain
role économique d’apres les inspirations de I’article
33 du Code de Déontologie Médicale Tunisien; en
effet, il doit limiter, au nécessaire et sans aucun
abus, les prescriptions, les actes et les explorations
et entre autres électro physiologiques, sans mettre
en cause ou méme en péril la qualité et I’efficacité
des soins, et ce méme dans le cas ou il existe un
tiers payant (CNAM, Assurance Vie Personnelle,
Mutuelle Privee...) [15].

Un compromis peut étre toujours observé entre
I’augmentation de la demande de ces explorations
et la nécessité de la rationalisation des dépenses,
dans le cadre de la bonne gouvernance de la santé.
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ABSTRACT

Introduction: Juvenile recurrent parotiditis is a rare condition in childhood with unknown etiology. The aim
of the present study is to review symptomatology, diagnosis and management of this disease.

Patients and methods: Retrospective study of children diagnosed with juvenile recurrent parotiditis in our
department between 2010 and 2015.

Results: Four cases (2 girls and 2 boys) were collected. The age at onset ranged from 18 months to 3 years.
The commonest symptoms were swelling, pain and fever. Symptoms lasted 3 to 5 days. The diagnosis was
established by demonstrating sialectasis on magnetic resonance imaging sialography in 3 cases and on
histological analysis of parotid gland biopsy in one case. The frequency of episodes ranged from 1 to 9 times
per year and improved with time in all cases.

Conclusion: Physicians must recognize warning signs and differentiate between this disease and other
mimicking entities.

Key words: Children; parotid gland; recurrent parotitis; sialectasis
RESUME

Introduction: La parotidite récurrente juvénile est une affection rare du jeune enfant d’étiologie inconnue. Le
but de la présente étude est d'étudier les modalités diagnostiques et thérapeutiques de cette maladie.

Patients et méthodes : il s’agit d’une étude rétrospective colligeant tous les enfants atteint de parotidite
récurrente juvénile diagnostiqués entre 2010 et 2015.

Résultats : Quatre cas (2 filles et 2 garcons) ont été colligés. L'age de début de la symptomatologie variait de
18 mois a 3 ans. Les symptémes les plus courants ont été la tuméfaction de la loge parotidienne, la douleur
et la fievre avec une résolution au bout de 3 a 5 jours. Une sialectasie de la glande a été retrouvé dans la
sialo-IRM dans 3 cas et a I’étude histologique d’une biopsie parotidienne dans un cas permettant ainsi de
retenir le diagnostic. La fréquence des épisodes variait de 1 a 9 fois par an avec une tendance a la diminution
des poussées avec le temps dans tous les cas.

Conclusion : Les cliniciens doivent reconnaitre les symptdmes de cette pathologie rare pour établir le
diagnostic adéquat et adapter la prise en charge.

Mots clés : enfant ; glande parotide ; parotidite récurrente ; sialectasie
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JUVENILE RECURRENT PAROTIDITIS: REPORT OF FOUR NEW CASES

INTRODUCTION

Juvenile recurrent parotiditis (JRP) is defined as
repeated episodes of parotid inflammation,
generally  associated  with  non-obstructive
sialectasis of the parotid gland [1-3]. The etiologic
mechanism is not understood and remains an
enigma [4,5]. The diagnosis of JRP is based on
clinical history of recurrent parotid swelling with
demonstration of sialectasis [2,3]. The frequency of
recurrences has a marked tendency to regress with
time. Remission occurs at the time of puberty [1-3].
The aim of the present study, which report 4 cases
of JRP, is to illustrate symptomatology, to describe
the  magnetic resonance imaging (MRI)
sialographic  findings and to clarify the
management of JRP.

PATIENTS AND METHODS

Between 2010 and 2015, we investigated 4 children
for recurrent parotitis and found typical sialectasis
in parotid gland on MRI sialography or parotid
biopsy. The diagnosis of JRP was established. We
performed complete laboratory investigations for
all our patients which included blood count,
inflammatory protein, human immunodeficiency
virus (HIV) serology and serum immunoglobulin
levels. Screening for autoimmune markers
including antinuclear antibody (AAN), anti-SSA
antibody and anti-SSB antibody was done. All
patients underwent MRI sialography and bilateral
parotid gland ultrasonography. The parotid biopsy
was performed in only one patient.

RESULTS

Four cases (2 girls and 2 boys) were collected. The
age at onset ranged from 18 months to 3 years. The
commonest symptoms were swelling (4 cases),
pain (2 cases) and fever (1 case). Symptoms
usually lasted 3 to 5days. The number of
recurrences ranges from 1 to 9 times per year. MRI
sialography showed sialectasis in 3 cases. In one
case, MRI sialography revealed swelling of the left
parotid gland which was hyperintense on T2-
weightned images without sialectasis which was
demonstrated on parotid gland biopsy. All patients
were treated conservatively. A follow up was 2 to 3
years with gradual subsiding of symptom as they
grow older. Characteristics and clinical progression
of our cases are summarized at table 1.
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Case n°l:

The patient was a 2-year-old boy who had 3
episodes of recurrent right sided facial swelling
since 18 months of age. There was no family
history of recurrent parotid swelling. He was
admitted for the same symptomatology (figure 1).
Physical examinations showed a 3 cm firm painful
swelling of the right parotid gland with increased
sub-mandibular lymph nodes. The patient blood
count, erythrocyte sedimentation rate and serum
immunoglobulin levels were in normal limits. HIV
serology was negative. Antibodies including AAN,
anti-SSA and anti-SSB autoantibodies were not
detected. Ultrasonographic evaluation showed
hypertrophic heterogeneous right parotid with
lymphadenopathy. MRI sialography showed an
important tumefaction of the right parotid gland
with a discreet ectasis of the excretory canal
without endo-luminal obstacle.

The patient was treated with analgesics, anti-
inflammatory  drugs (mefenamic acid) and
empirical antibiotic (amoxicillin-clavulanic acid).
The swelling resolved within 5 days. On
examination between episodes, there wasn’t parotid
swelling. The diagnosis of JRP was made. He was
been followed up for 3 years. He had five other
episodes during the first year. In some episodes, the
patient received low dose corticoid (5 mg per day)
with gradual tapering.

Case n°2

A 3-year-old girl was admitted for an acute
swelling of the right parotid gland without fever.
The initial episode had occurred 6 months before
the admission. She had two uncles who suffered
from JRP since the age of 3 years and were treated
by anti-inflammatory drugs. On exam at admission,
the right parotid swelling was firm and non-tender
without local inflammatory signs. She had multiple
cervical lymph nodes. There was no sign of
xerophtalmia and xerostomia. The serum IgG, IgM
and IgA levels were normal. HIV serology was
negative. Autoimmune antibobies were not
detected. The parotid sonogram demonstrated a
right hypertrophic micronodular parotid gland with
hypoechoic areas suggesting sialectasis and
hypervascularised at Doppler examination. MRI
sialography showed hypertrophy of both parotids
glands; clearly more marked to the right; which
takes a micronodular aspect with multiple small
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hurts hyper intense in T2 and a discreet canalicular
ectasis (figure 2).

A diagnosis of JRP was made and the patient was
treated by anti-inflammatory. This girl has been
followed up for 3 years. She had 4 other episodes
during the same years with moderately enlarged
residual parotid between episodes. She was treated
by short term steroids therapy with low dose (10
mg per day during one week followed by gradual
tapering). The number of episodes has decreased
during the second year at 2 without parotid
swelling between episodes.

Case n° 3:

A 4-year-old boy had a history of 2 episodes of
recurrent swellings of him left parotid gland
beginning at the age of 3 years. His mother had
JRP since she was 9 and she suffered from 5
episodes of recurrent parotid swelling. His aunt
(mother of case n°4) had JRP since she was 13 with
3-4 episodes of recurrent parotid swelling per year
and she had a total parotidectomy at the age of 24
years due to repeated infection and fistulation.

He was presented with an acute swelling of the left
parotid gland which was firm and painful. He was
febrile. Laboratory investigations were normal with
absence of detectable autoimmune antibobies and
negativity of HIV serology. Ultrasonography
evaluation of the parotid gland showed
heterogeneous echogenicity with hypoechoic areas
suggesting sialectasis (figure 3).

MRI sialography demonstrated an important
tumefaction of the left gland parotid with a
multiple hyperintense areas on T2-weighted and
multiple bilateral cervical lymphadenopathy, but
there was no sign of ectasis. Histological analysis
of parotid gland biopsy showed intraductal cyst-
like dilation (arrow) with interlobular fibrosis and
periductal lymphocytic infiltration (figure 4). A
diagnosis of JRP was made.

There was complete resolution of the swelling 5
days after the prescription of an anti-inflammatory
treatment. He was been followed up for 3 years and
had three other episodes during the first year
followed by 2 episodes the second year and one
episode the third year.

Case n°4:

A 3-year-old girl with a year’s history of 2 episodes
of left parotid gland swelling was admitted to our
department complaining of painful swelling of left
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parotid gland. She is the cousin of case n°3. The
mothers of case 3 and 4 are sisters and have
presented JRP.

She was presented with an acute swelling of the left
parotid gland which was firm and painful. The
patient blood count, erythrocyte sedimentation rate
and serum immunoglobulin levels were in normal
limits. Diagnostic Sjogren’s syndrome serology
and HIV serology were ordered. All results were
negatives. Ultrasonography showed heterogeneous
texture in left parotid gland with multiple small
hypoechogenic areas. MRI sialography
demonstrated an important tumefaction of the left
gland parotid with a hypersignal in T2-weighted
and sign of ectasis with lymphadenopathy. A
diagnosis of JRP was established.

There was complete resolution of the swelling 3
days after the prescription of an anti-inflammatory
treatment. The frequency of episodes improved
with one recurrence per year.

Fig 1: Clinical photograph of a 2-year-old boy
with juvenile recurrent parotitis of his right
parotid gland (arrow)
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Fig 2: MRlI-sialography (T2-weighted axial Fig 3: Ultrasonogram of the left parotid gland
view) of parotid gland with juvenile recurrent with juvenile recurrent parotitis shows enlarged
parotitis demonstrates sialectasis (arrow) gland with heterogeneous echogenicity with

hypoechoic areas suggesting sialectasis (arrow)

Fig 4: Histological analysis of parotid gland
biopsy: (A) Intraductal cyst-like dilation
(arrow) with interlobular fibrosis.

(B) Periductal lymphocytic infiltration.

Table 1: Characteristics and clinical progression of patients with juvenile recurrent paraotitis.

cases Age of first Age at Duration of Total Number of Number of Number of
presentation onset follow up number of | recurrences | recurrencesin | recurrencesin
recurrences | in first year second year third year
(years) (years) (years)

Case 1 2 15 3 13 9 2 2

Case 2 3 2,5 3 10 6 2 2

Case 3 4 3 3 9 6 2 1

Case 4 3 3 2 5 3 1 1
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DISCUSSION

Juvenile recurrent parotitis is an infrequently
occurring salivary gland inflammatory disease [1-
3]. Incidence is unknown. Only small series or case
report has been reported [2,3,6-9]. The
etiopathogenesis remains obscure and may be
multifactorial [4,5]. The main principal factor is a
predisposition to ductal infection ascending from
the mouth with stasis of saliva. Other etiologic
factors have been proposed including ductal
congenital malformation [4], allergy and
autoimmunity [2]. Some cases have been reported
with a  correlation  between JRP  and
immunodeficiency such as commun variable
immunodeficiency [3,10] and selective Ig A
deficiency [8,11].

Genetic factors have also been suggested to have a
role [5]. JRP may be familial with autosomal
dominant inheritance. In our study cases, there’s
positive family history in 3 cases: there was a
history of JRP in mothers of cases 3 and 4 and
uncles of case 2.

The age of onset of JRP is most commonly ranged
from 3 and 6 years [1-3,6-9]. Earlier ages of onset
have been reported [2] like on case 1. Leerdam et al
[3] have reported a biphasic age distribution with
peaks at 2 to 5 years of age and at 10 years. In our
cases, the age at onset was 18 months to 3 years.
The disease involves males more often than
females [1,3,8]. Characteristically, both parotid
salivary glands are involved even if the subjective
symptomatology is initially apparent on only one
side [1]. Subsequent episodes can alternately
implicate the opposite side, and at times the
exacerbation can simultaneously involve both
parotids [1]. Recurrences are common, with
episodes tending to occur 1 to 5 times each year [1-
3,6-9]. Some other authors have reported more than
20 attacks per year [2]. Each episode lasts
approximately 3 to 7 days and tends to subside
with or without treatment [1-3,6-9]. In our cases,
symptoms usually lasted 3 to 5days. The
frequency of crises improved with time in all cases.
On  exacerbations, the common clinical
manifestation reported was swelling (100%) [3,6],
pain (92.5 to 100 %) [3,6] and fever (41.5 to 75%)
[3,6]. In our study, the commonest symptoms were
swelling (all cases), pain (2 cases) and fever (1
case). Between episodes, the exam was typically
normal without parotid swelling [1-3,6-8].
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The confirmation of a diagnosis of JRP needs
imaging demonstration of sialectasis of the affected
parotid gland [12]. Many investigative tools have

been used for the diagnosis of JRP (convential

sialography, ultrasound, MR sialography and
sialoendoscopy). Bilateral parotid gland
ultrasonography is the appropriate initial

investigation. It revealed multiple hypoechoic areas
corresponding to punctate sialectasis [7,12].
Therefore authors recommended ultrasonography
as the primary investigation for diagnosis and
follow up [3]. MR sialography is sensitive in
detecting salivary duct abnormalities and replace
completely convential sialography [13]. The
radiologic  investigation  of  choice  for
demonstration sialectasis is MRI sialography. The
MRI T2-weighted film highlights liquid structures
[12]. Sialo-MRI is noninvasive, safe and shows
both ductal and parenchymal systems with high
sensitivity [12,13].

Sialoendoscopy is another possible method of
diagnosis, where the main endoscopic findings
would be a white appearance of the ductal layer
without the healthy blood vessel coverage [14,15].

Sialectasis may be documented on parotid biopsy.
The histologic findings include pseudocystic
dilations of interlobular ducts, periductal lymphatic
infiltration, interacinar fibrosis and many degrees
of atrophy and fibrosis of acinar glands [1,14].

JRP must be distinguish from other diseases with
parotid swelling: HIV infection [3,16], Mandibular
osteomyelitis [17], lymphoma [10] and primary
Sjogren’s syndrome [18]. All our cases were being
screened for Sjogren’s syndrome and immune
deficiency including HIV. We don’t detect any
evidence of autoimmunity and not found any
infection agents.

The prognosis in JRP is generally favorable. The
spontaneous remission occurs at adolescence
[1,3,14]. However, continuation throughout adult
life has been reported [1] as in the mother of case
4. Treatment is not yet standardized. It must be
conservative because the frequency of crises
showed trend to reduction of time [19].
Exacerbations can be managed by analgesics and
anti-inflammatory agents. The use of antibiotics is
controversial. For some authors, antibiotic
treatment can be used when secondary infection
develops. However, Leederman and al. [3], have
found that antibiotic do not have a role in
treatment.

Short-term steroids have been used in some cases
with markedly reduction of parotid swelling [4,8].
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Low dose of corticoid could be prescribed during
the crises and could be maintained for a period of 4
to 6 weeks. It’s used to reduce the gland
inflammation and restore the normal blood
exocrine gland permeability barriers [4,8].

Another modality of treatment consists of
interventional sialoendoscopy. It is safe and
effective method of treatment of JRP [20]. Nahlieli
et al [14] used the combinaision of
sialoendoscopy, ductal dilation and injection of
hydrocortisone solution intraductally and reduced
recurrence of the symptoms to only 8% of children.
For Nabhlieli et al [14], JRP treatment should start
with sialoendoscopy with hydrocortisone injection.
However, for others authors, this modality can be
considered only for patients who fail conservative
medical management [4,20]. Surgical approach
with total parodidectomy is rarely used [1]. It gives
permanent relief but with risk of facial nerve injury
[1].

No effective preventive therapy of recurrence was
available [1,14]. Maintaining good oral hygiene
and preventing dehydration may helps [1].

CONCLUSION

Physicians must recognize warning signs of JRP in
front of major clinical features. MRI sialography
may be an effective tool for differentiating between
JRP and other mimicking entities. Further
prospective study must collect a large pediatric
multicentric cohort to improve the understanding of
pathgenesis manifestation of JRP and to assay
immunsuppression therapy.
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Résumé

Le cancer différencié de la thyroide est fréquent. L’identification des facteurs pronostiques permet de
sélectionner les carcinomes différenciés plus agressifs susceptibles d’évoluer vers la poursuite et les
récidives. Ces derniers nécessiteraient un traitement plus complet et une surveillance plus rapprochée. Nous
avons mené une étude rétrospective incluant 115 patients afin d’identifier les facteurs pronostiques des
carcinomes différenciés de la thyroide épidémiologiques, anatomo-cliniques et thérapeutiques.

L’age supérieur a 45 ans au moment de diagnostic (p=0,008), le sexe masculin (p=0,012), la présence de
métastases a distance au moment de diagnostic (p=0,05), les stades Il et IV (0,015) et I’envahissement
ganglionnaire (p=0,028) ont été identifiés comme étant des facteurs de mauvais pronostic. Cependant, la
taille tumorale supérieure a 4 cm (0,188), la multifocalité (p=0,279), I’invasion de la capsule tumorale
(p=0,411) et Iinvasion vasculaire (p=0,5) n’ont pas d’impact significatif sur la survie.

Le traitement des carcinomes différenciés de la thyroide doit étre modulé selon la présence de facteurs de
mauvais pronostic.Leur présence nécessiterait une chirurgie compléte, un complément par iode radioactif et
une surveillance plus rapprochée.

Mots Clés : Cancer différencié, adénopathie, pronostic, survie, facteurs
Summary

Differentiated thyroid cancer is a common disease. The identification of prognostic factors is useful to select
the differentiated carcinomas, which are more aggressive and likely to progress to the pursuit and recurrence.
These cases require a more comprehensive and more frequent monitoring treatment. We conducted a
retrospective study including 115 patients, to identify epidemiological, anatomical, clinical and therapeutic
prognostic factors of differentiated carcinomas of the thyroid.
Age greater than 45 years (p = 0.008), male gender (p = 0.012), the presence of distant metastases at the time
of diagnosis (p = 0.05), stage 111 and IV (0.015) and lymph node involvement (p = 0.028) were identified as
poor prognostic factors. However, tumor size greater than 4 cm (0.188), multifocal (p = 0.279), the invasion
of the tumor capsule (p = 0.411) and vascular invasion (p = 0.5) do not have significant impact on survival.
Treatment of differentiated thyroid carcinoma should be adjusted according to the presence of bad
prognostic factors. Their presence would require a full surgery, additional radioiodine therapy and close
monitoring.
Keywords: differentiated cancer, lymphadenopathy, prognosis, survival factors
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INTRODUCTION

Les carcinomes différenciés de la thyroide
regroupent les carcinomes papillaires et les
carcinomes vésiculaires et représentent plus de
80% des cancers thyroidiens. Les carcinomes
papillaires sont nettement plus fréquents [1].

Leur pronostic est généralement bon. La survie a
10 ans est de 97% pour les carcinomes papillaires
et de 75% pour les carcinomes vésiculaires
[2].Cependant, plus de 10 % des patients décédent
des suites de leur CDT et un plus grand nombre de
patients font face a des récidives. L’identification
des facteurs pronostiques permet d’identifier les
carcinomes différenciés plus agressifs susceptibles
d’évoluer vers la poursuite et les récidives. Ces
derniers nécessiteraient un traitement plus complet
et une surveillance plus rapprochée.

Le but de notre travail est d’identifier les facteurs
épidémiologiques, anatomo-cliniques et
thérapeutiques qui ont un impact pronostique afin
d’adapter la stratégie thérapeutique.

MATERIELS ET METHODES

Il s’agit d’une étude rétrospective incluant 115
patients opérés de carcinome différencié de la
thyroide entre Janvier 1995 et Décembre 2006.
Tous les patients ont eu une thyroidectomie totale
en un seul ou deux temps. Soixante-deux pourcent
des patients ont eu wun curage médiatino-
récurrentiel uni ou bilatéral et Soixante-dix-sept
pourcent des patients ont eu un curage
ganglionnaire cervical type Il modifié bilatéral.
Tous les patients ont eu une irathérapie
postopératoire a dose suppressive. Le suivi moyen
était de 104 mois.

Ces patients ont été suivis durant douze ans pour

guetter d’éventuelles récidives et / ou des
métastases a distance. Les moyens de surveillance
utilisés étaient le dosage de la thyroglobuline
stimulée (Tg) couplé a un balayage corps entier a
I’iode-131, I’échographie cervicale et dans certains
cas laTDM.
L’ analyse statistique pour la comparaison des taux
de survie globale et sans récurrence chez les
différents groupes a été réalisée a I’aide du logiciel
SPSS 20 avec I'utilisation du test du chi carré de
Pearson

RESULTATS
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La médiane d’age était de 40 ans avec des extrémes
de 13 et 83ans.

La prédominance féminine était nette dans notre
population avec une sex-ratio de 5,38.

Quatre patients (3,5%) avaient des antécédents
familiaux de cancer thyroidien

Le nodule thyroidien était le motif de consultation
le plus fréquent : 92,2% [106/115].

Les autres circonstances ont été représentées par:
adénopathies cervicales : 5 cas. Métastase d’emblée
: 2 cas. Kyste de tractus de thyréoglosse : 2 cas.
L’examen clinique avait révélé la présence d’une
tuméfaction basicervicale antérieure mobile a la
déglutition chez 92,2 % des patients (106/115).
Cette tuméfaction était isolée chez 82 % (87/106).
Elle était associée a des signes de compression
dans 13,2 % des cas (14/106).

L’examen physique avait aussi révélé la présence
des adénopathies cervicales dans 8,7% des cas
(10/115). Ces derniéres étaient localisees
essentiellement au niveau de la chaine jugulo-
carotidienne (6/10). Elles étaient bilatérales et
multiples dans 2 cas. La taille des adénopathies
était de 3 cm en moyenne (2 a 4,5 cm).

L’analyse anatomopathologique de toutes les
piéces opératoires a conclu a la présence d’un
carcinome papillaire dans 88,7 % des cas et a un
carcinome vésiculaire dans 11,3 % des cas.

Tous nos patients ont eu une thyroidectomie totale.
La persistance d’un résidu macroscopique (R2)
était observée dans 9,6 % des cas (11/115)

Un évidement ganglionnaire a été pratiqué dans
95,7 % des cas: évidement cervical fonctionnel
(ECF) Bilatéral + évidement mediastino-
récurrentiel (EMR) bilatéral dans 70.5%. ECF
Bilatéral + EMR unilatéral 13%.

Presque la moitié de nos malades avaient des
tumeurs classées pT3 essentiellement par
envahissement capsulaire.

Tous nos patients ont eu la 1*® dose ablative de 100
mCi fractionnée en deux prises a une semaine
d’intervalle ou en une seule prise (si une

hospitalisation en chambre individuelle était
possible).
La radiothérapie externe a été indiquée pour 10
patients.

La survie globale a 5ans et al0 ans était
respectivement de 85,3% et de 78,4%.

Nous avons étudié les facteurs épidémiologiques,
clinques, paracliniques et thérapeutiques pouvant
influencer la survie a 10 ans chez nos patients
(tableau 1).
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TABLEAU I : étude uni variée des facteurs influencant la survie a 10 ans sans maladie

Facteur Survie a10 ans P

Sexe Masculin Féminin 0.0.13
51.7% 82.1%

Age <45 ans >45 ans 0.036
86,5% 62.4%

Type histologique Papillaire  Vésiculaire 0.075
81,1% 58,3%

La taille tumorale <4 cm >4cm 0.006
76,8% 85,9%

Invasion de la capsule Oui Non 0.036
67% 87,4%

L’extension extra Oui Non 0.013

thyroidienne 31,1% 83,3%

La nécrose tumorale Oui Non 0.013
42% 81,5%

La multifocalité Oui Non 0.038
68,6% 84,9%

L’invasion vasculaire Oui Non 0.956
76.8% 81.2%

Atypie nucléaire Oui Non 0.811
74,8 % 86,7 %

P N+ Oui Non <0.001
58,1%. 93,2%

Localisation P Nla+ P N1b+ 0.112

ganglionnaire 85,7% 52%

Adénopathies bilatérales  Oui Non 0.069
67,9% 52%

Rupture capsulaire + Oui Non <0.001

adénopathie 32,9% 73,3%

Classification pT T1T2 T3, T4 0.028
89,9% 67,3%

Stade tumorale I-11 Hn-1v <0.001
de 87,4%  42,8%

qualité RO/R1 R2 <0.001

d’exérése tumorale 83,6% 34,1%

Taux de tg >7.25u9 <7.25n9 <0.001
35.2% 82.6%
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Les facteurs épidémiologiques influencant
péjorativement la survie sans maladie chez nos
patients, étaient un age supérieur a 45 ans et le sexe
masculin.

Nous avons trouvé a I’examen physique qu’une
taille tumorale supérieure a 4 cm était corrélée a
des taux de survie a 10 ans moindre avec un p
statistiquement significatif.

Les facteurs histologiques retenus comme
influencant péjorativement la survie a 10 ans dans
notre série, étaient, I’invasion et la rupture de la
capsule tumorale, I’extension extra thyroidienne, la
présence d’une nécrose tumorale et la multifocalité
L atteinte ganglionnaire était aussi étudiée.

Ainsi  I’envahissement ganglionnaire avec un
nombre de ganglions envahis supérieur a 5 étaient
considéré comme un facteur influencant de maniére
péjorative la survie a 10 ans.

Les tumeurs classées T3 et T4 et les stades Il et IV
ainsi que I’exérése tumorale macroscopiquement
incompléte ont été retenus comme des facteurs
péjoratifs sur la survie a 10 ans.

Un taux de tg supérieur a 7.25ug était
statistiquement lié a des taux de survie a 10 ans
moindre.

Un age supérieur a 45 ans, le sexe masculin,
I’envahissement ganglionnaire et un taux de Tg
initial > 7,25 étaient les facteurs pronostiques
influencant de maniére péjorative la survie a 10 ans
vérifiés en analyse multi variée (Tableau II).

Tableau Il : Etude muti variée des facteurs influencant la survie a 10 ans sans maladie

Facteurs étudiés

Age > 45 ans

Sexe masculin

Taille tumorale > 4 cm

L’invasion de la capsule tumorale
L’extension extra thyroidienne

La présence d’une nécrose tumorale
La multifocalité

L’envahissement ganglionnaire

La rupture capsulaire

Tumeurs classées T3 et T4
Stade Il et IV

Exérése tumorale incompléte
Un taux de Tg initial > 7,25

Nombre de ganglions envahis supérieur a 5

p-valeur Odd Ratio
<0,001 1,048
0,24 3,103
0,14 4,236
0,001 35,133
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DISCUSSION

Le cancer différencié de la thyroide est réputé de
bon pronostic aprés un traitement adéquat. La
survie globale a 10 ans varie entre 80 % a 95 %. [2-
8]. Plusieurs auteurs ont essayé d’identifier des
criteres pronostiques afin d’établir des scores
prédictifs de survie et de récidive et d’adapter ainsi
le traitement. Ces facteurs pronostiques sont des
facteurs épidémiologiques, anatomopathologiques
et thérapeutiques.

L’age et le sexe constituent des facteurs
pronostiques controversés, en effet, plusieurs
auteurs ont montré que I’age supérieur a 45 ans et
le sexe masculin étaient des facteurs de mauvais
pronostic [9-12]. Cependant, d’autres d’études
n’ont pas montré une influence de ces facteurs sur
la survie [10, 13, 14-17].

Concernant les caractéristiques de la tumeur
thyroidienne, plusieurs études ont montré que la
taille tumorale, I’invasion capsulaire et I’extension
extrathyroidienne étaient des facteurs pronostiques
indépendants [9,10, 12, 18-20].

Dans notre série, une taille tumorale supérieure a 4
cm et I’invasion capsulaire étaient corrélées a des
taux de survie a 10 ans moindre

Le grade histologique défini classiquement par
I’importance des atypies aurait aussi une influence
pronostique. Askalen, dans une série de 128
patients opérés d’un carcinome papillaire de la
thyroide, a constaté que le grade histologique était
un facteur pronostique indépendant [21].

La multifocalité tumorale est fréquente dans les
CDT. Elle a une influence sur le pronostic par le
risque de récidive [12, 18]. Mazzaferri et al [12] a
trouvé, dans une série de 1355 cas de CDT, que la
présence de plus de trois foyers tumoraux intra
thyroidiens est associée a une augmentation de taux
de mortalité.

L’envahissement ganglionnaire, le nombre de
ganglions envahis et la rupture ganglionnaire
étaient retenus par la plupart des auteurs comme
des facteurs pronostiques indiscutés [4].lls sont
associés a une plus grande fréquence des récidives
locorégionales et un taux élevé de métastases a
distance [9, 12, 18, 22-24].

Dans notre série, la survie sans maladie a 10 ans
était de 93,2 % en cas de pNo alors qu’elle était de
58,1% en cas de pN1 avec une différence
hautement significative en analyse univariée et
multivariée.

Le « staging » tumoral a été identifié comme étant
un facteur influengant la survie [17, 18, 20, 25, 26].
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Une chirurgie compléte est recommandée pour les
tumeurs thyroidiennes [27- 29]. En effet, une
chirurgie avec R2 est associée a une réduction de la
survie a long terme et de contréle local comparée a
celle des tumeurs limitées a la glande thyroide [9,
10, 13].

Le traitement du CDT est discuté, la
thyroidectomie totale est la technique chirurgicale
adoptée par la majorité des auteurs [28, 30]. Les
métastases ganglionnaires occultes sont fréquentes
dans les CDT [31]. Elles se voient dans 70 a 80 %
des cas avec une prédilection pour le compartiment
central. C’est pourquoi, plusieurs auteurs
recommandent un évidement prophylactique du
secteur central, il permettrait un meilleur contréle
locorégional et un meilleur taux de survie sans
récurrence de la maladie [12, 28, 32].

Apreés une thyroidectomie totale, plusieurs études
ont montré que le taux de la thyroglobuline (Tg)
initial était un excellent indicateur des modalités
évolutives de la maladie en particulier les
récurrences et les métastases a distance [18, 33].
Un taux de Tg postopératoire élevé était associé a
un taux important d’échec d’irathérapie et par
conséquent une augmentation de taux de récurrence
et de métastases a distance [33, 34].

Dans notre étude, un taux de Tg supérieur a 7,25
ng/ml correspondait au seuil a partir duquel nous
avons noté qu’il existait une chute significative de
la survie par rapport au groupe de patients ayant un
taux de Tg inférieur a ce seuil.

CONCLUSION

L’identification des facteurs de mauvais pronostic
lors de la prise en charge initiale est indispensable
afin de cerner les patients dont les tumeurs sont a
fort risque de récidives locorégionales et des
métastases a distance et adapter au mieux la
stratégie thérapeutique initiale.
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Résumé

Introduction : Les manifestations extradigestives au cours des maladies inflammatoires chroniques de
I’intestin sont relativement fréquentes pouvant précéder de plusieurs mois I’apparition des manifestations
intestinales posant alors des problemes diagnostiques. Notre objectif est de préciser le profil clinique et
thérapeutique des principales manifestations extradigestives des maladies inflammatoires chroniques de
I’intestin chez I’enfant.

Patients et méthodes : il s’agit d’une étude rétrospective incluant tous les patients atteints de maladies
inflammatoires chroniques de I’intestin et présentant des manifestations extradigestives suivis dans un
service de pédiatrie générale durant une période de 11 ans (janvier 2005- janvier 2016).

Résultats : Dix patients atteints de maladies inflammatoires chroniques de I’intestin ont été suivis durant la
période d’étude. Les manifestations extradigestives ont été notées chez 4 enfants. Il s’agit d’une atteinte
ostéo-articulaire dans 3 cas : une arthrite du genou inaugurant une maladie de Crohn chez une fille de 8 ans,
une ostéopénie dans 1 cas et I’association d’une ostéonécrose aseptique de la téte fémorale et d’une
ostéoporose dans 1 cas. Une dilatation des bronches a été retrouvée dans 2 cas. L’examen ophtalmologique
était pathologique dans 1 cas objectivant un glaucome. Chez une patiente atteinte de rectocolite
hémorragique, les manifestations extradigestives ont touché simultanément 3 organes occasionnant une
anémie hémolytique auto-immune, une cholangite sclérosante et une dilatation des bronches.

Conclusion : Les manifestations extradigestives témoignent que les maladies inflammatoires chroniques de
I’intestin ne sont pas purement intestinale mais une affection inflammatoire systémique pouvant atteindre de
multiples organes. Elles peuvent évoluer parallélement a la maladie digestive ou pour leur propre compte.

Mots clés : enfant ; maladie de Crohn ; rectocolite hémorragique ; arthrite ; manifestation extra-digestive.
Abstract

Introduction: Extra-digestive manifestations are relatively common in chronic inflammatory bowel disease.
The etiopathogenesis remains obscure. The most frequent manifestations are rheumatologic. They may
precede the onset of gastrointestinal symptoms by many months.

The goal of this paper is to review features and therapy of major extra-intestinal complications occurring in
inflammatory bowel disease.

Patients and methods: Extra-digestive manifestations in 10 children diagnosed with inflammatory bowel
disease between january 2005 and january 2016 in a pediatric department were retrospectively studied.
Results: Among the 10 patients, 4 aged 4 to 11 years develop at least one extra-digestive manifestation. Its
included osteo-articular complications in 3 patients: peripheral arthritis (1 case), osteopenia (1 case) and
aseptic necrosis of the femoral head associated with osteoporosis (1 case). Bronchectasis was reported in 2
cases. Ophthalmologic exam revealed cataract in one case related to corticosteroids exposure.

One patient diagnosed with ulcerative colitis presented with 3 extra-digestive manifestations included
hemolytic autoimmune anemia, sclerosing cholangitis and bronchectasis.
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Conclusion: Extra-digestive manifestations show that inflammatory bowel disease can affect not only the
bowel but also many other organs and can be considered to be multi-systemic disease. They can be improved
in parallel with the gastrointestinal symptoms or have independent disease course.

Keywords: children; Crohn’s disease; ulcerative colitis; arthritis; extra-digestive manifestation.
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INTRODUCTION

Les manifestations extradigestives sont fréquentes
au cours des maladies inflammatoires chroniques
de I’intestin (MICI) pouvant constituer le motif
principal de consultation du patient. Elles sont
dominées par les atteintes ostéo-articulaires et
cutanées [1-3]. Elles peuvent précéder de plusieurs
semaines ou mois I’apparition de toute
symptomatologie digestive faisant ainsi erroner le
diagnostic. Parfois, elles sont inaugurales ou
apparaissent durant I’évolution des MICI. Le but de
cette étude est de préciser le profil clinique et
thérapeutique des manifestations extra digestives et
de décrire leurs modalités évolutives a travers une
série de 10 patients atteints de MICI.

PATIENTS ET METHODES

Il s’agit d’une étude rétrospective menée dans un
service de pédiatrie générale sur une période de 11
ans allant du mois de janvier 2005 au mois de

janvier 2016 incluant tous les patients agés de
moins de 16 ans atteints de MICI et présentant une
ou des manifestations extra-digestives.

RESULTATS

Durant la période d’étude, 10 patients atteints de
MICI ont été suivis. Il s’agit d’une maladie de
Crohn (MC) dans 5 cas diagnostiquée a un age
moyen de 9 ans 10 mois avec des extrémes allant
de 4 ans 4 mois a 13 ans. Le diagnostic de
rectocolite hémorragique (RCH) a été posé dans 5
cas a un age moyen de 8 ans 3 mois avec des
extrémes allant de 4 ans 4 mois a 13 ans. Le délai
moyen de diagnostic était de 21 mois. Des
antécédents familiaux de MICI ont été notés dans 3
cas : 1 cas de MC et deux cas de RCH.

Les manifestations extra-digestives ont été
rapportées dans 4 cas (tableau N°1). Nous allons
détailler leurs observations cliniques.

Tableau 1 : Caractéristiques cliniques des patients atteints de maladie inflammatoire chronique du tube
digestif et présentant des manifestations extradigestives

1% cas 2°™ cas 3™ cas 4°™ cas
Age 8 ans 4 ans 5 ans 11 ans
Sexe F M F M
Type de MICI MC MC RCH MC
Age de dgbut des 8 ans 6 mois 4 ans 2 ans
symptomes
mode de Diarrhée Diarrhée Dlarrhetle glairo- Fistules ano-périnéale
révélation chronique chronique sa;;;leetnrte diarrhée chronique
Ostéonécrose AHAI Ostéopénie
Manifestations . aseptique de la Cholangite
extra-digestives arthrite téte fémorale sclérosante Glaucome
DDB DDB
Délai o Tableau ini\tial o ) _ _
d*apparition Tableau initial et 2 ans apres le Tableau initial 1 an apres le diagnostic
diagnostic
. Imurel Imurel
Traltlfonr’:gnt de Imurel vitam_ine D Imurel vitam_ine D
calcium calcium
Evolution Recul de 3ans%  Recul de 2 ans Perdue de vue Recul de 2 ans

Abréviations : MICI ; maladie inflammatoire du tube digestif ; MC : maladie de Crohn; RCH : rectocolite hémorragique ;
F : féminin ; M : masculin ; AHAI : anémie hémolytique auto-immune ; DDB : dilatation de bronches.
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Observation n°1: Une fille agée de 8 ans a été
hospitalisée  pour une diarrhée chronique,
amaigrissement et impotence fonctionnelle du
membre inférieur gauche. L’examen a I’admission
trouve un poids a 17 kg (-2DS) et une taille a 115
cm (-2DS). Le rapport poids/taille égale a 68 %
témoignant d’une dénutrition sévére. L’abdomen
était souple dépressible sensible dans sa totalité.
L’examen articulaire trouve une tuméfaction
douloureuse du genou gauche, des signes
inflammatoires locaux et un choc rotulien positif.
Un syndrome inflammatoire a été objectivé avec
une VS a 70 mm et une CRP a 78 mg/l. Le
diagnostic d’une MC pancolique a été posé devant
des signes spécifiques a I’iléocolonoscopie et a
I’étude histologique des biopsies coliques. La
patiente a été mise sous alimentation entérale a
débit continu associée au solumédrol a la dose de 1
mg/kg/j avec un relais par prednisone per os au
bout de 10 jours. L’Azathioprine (2 mg/kg/j) a été
associé d’emblée indiqué devant la sévérité de la
poussée (PCDAI a 85) avec I’atteinte pan colitique.
L’évolution a été marquée par I’amélioration de
I’état général avec une reprise de I’appétit, une
bonne prise pondérale (5kg en 5mois) ainsi que la
disparition de la symptomatologie digestive et
articulaire. La dose de la corticothérapie a été
diminuée progressivement avant d'étre arrétée
apres une durée totale de 6 mois. Le recul est de 5
ans et 1/2.

Observation n°2: Une MC pancoliqgue a été
diagnostiquée chez un garcon de 4 ans. Apres une
corticodépendance de 6 mois, il a développé une
ostéonécrose aseptique de la téte fémorale (figure
N°1) nécessitant une orthése de marche de type
ATLANTA.

Figure 1: Radiographie du bassin de face:
aspect aplati et fragmenté de la téte du fémur
gauche (fleche) en faveur d’une ostéonécrose
aseptique de la téte fémorale.
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Il a consulté pour la premiére fois dans notre
service a I’age de 4 ans et demi. Un traitement par
azathioprine lui a été prescrit et une dégression
progressive de la corticothérapie a été entamée
jusqu’a I’arrét de celle-ci au bout de 3 mois.
L’évolution sur le plan digestif a été marquée par
I’absence de rechute sous azathioprine avec un
recul de 2 ans. Au cours de la surveillance, I’enfant
a présenté 3 épisodes de pneumonies. Une
exploration par tomodensitométrie thoracique a
montré la présence d’une dilatation des bronches
(figure N°2).

Figure 2 : Scanner thoracique en coupe axiale:
Dilatation de bronches avec épaississement
péribronchique

Une densitométrie osseuse faite systématiquement
en dehors de toute symptomatologie a montré une
ostéoporose avec un Z score a — 2.6 DS nécessitant
une supplémentation vitamino-calcique.
Observation n°3 : Une fille de 5 ans a consulté pour
une diarrhée glairosanglante avec une paleur
cutanéo-muqueuse et asthénie. L examen clinique a
objectivé un poids a 13kg (-2DS) et une taille a
104 cm (-1 DS). L’abdomen était souple
dépressible avec une hépatomégalie a 3 cm du
rebord costal & bord antérieur tranchant. Sur le plan
biologique, la numération de la formule sanguine a
montré une anémie régénérative (Hb=5.4g/dl;
VGM=67 u3; CCMH=32¢g/dl ;
réticulocytes=242700/mm°), une hyperleucocytose
a 25900/mm? et un taux de plaquettes augmenté a
471000/mm®. La vitesse de sédimentation était
accélérée a 50 mm a la 1ére heure.

Devant un test de coombs direct positif type Ig G,
le diagnostic d’anémie hémolytique auto-immune a
été posé. La colonoscopie ainsi que I’étude
histologique ont conclu a une RCH pancolique.
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Par ailleurs, une cytolyse hépatique (ASAT=70
UlI/l'; ALAT=105 UI/I) a été objectivée associée a
une augmentation des phosphatases alcalines a
1296 U/l et des GGT a 79 Ul/l. Les ANCA étaient
positifs type NANA. La ponction biopsie du foie a
montré la présence d’une cholangite sclérosante.
Devant la notion de broncho-pneumopathie a
répétition, une tomodensitométrie thoracique a été
effectuée objectivant une dilatation des bronches.
Le diagnostic d’une RCH associée a une cholangite
sclérosante, une DDB et une anémie hémolytique
auto-immune a été retenu. Un traitement associant
le solupred , azathioprine et ursolvan a été prescrit.
Depuis la patiente a été perdue de vue.

Observation n°4 :

A I’age de 11 ans, un garcon a consulté pour une
douleur abdominale et une diarrhée faite de 6 a 7
selles liquides. Depuis I’age de 2 ans, le patient se
plaint de fistules ano-périnéales et des abcés
périanaux a répétition (4 fois) ayant nécessité des
interventions chirurgicales avec drainage des abces
et comblement de la fistule.

Devant la symptomatologie digestive et la fistule
ano-périnéale retouvée a I’examen de la marge
anale sur le méridien 4h, une MC a été suspecté
confirmée par une iléo scopie ainsi avec étude
anatomopathologique. L’enfant a été mis sous
corticothérapie associée a I’imurel et a une
antibiothérapie. L évolution a été marquée par une
mauvaise observance du traitement avec arrét
intempestif occasionnant la survenue de nouvelles
poussées de sa maladie obligeant a remettre
I’enfant sous pleine dose de corticoide avec
dégression progressive. A partir de I’age de 13 ans,
le patient était maintenu sous azathioprine seul sans
nouvelle poussée de sa maladie intestinale au bout
d’un recul de 1 an et demi.

Devant I’apparition de douleurs osseuses diffuses a
I’dge de 14 ans, une densitométrie osseuse a été
pratiquée montrant une ostéopénie avec un Z score
a— 1.3 (figure N°3).

DMO (g/c

Figure 3: Densitométrie osseuse (A et B)
objectivant une baisse de la densité minérale
osseuse a -1,3 DS.
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Une supplémentation vitamino-calcique a été mise
en route (stérogyl 5 gouttes/j et calpéros 1 g/j). Un
examen ophtalmologique demandé
systématiquement a montré un glaucome.

DISCUSSION

Les MICI peuvent étre associés a des
manifestations extra digestives touchant de
multiples organes notamment les articulations et la
peau. Leur fréquence varie de 6 a 45% selon les
séries [1-3], le plus souvent au cours de la MC.
Elles peuvent modifier le cours évolutif de la
maladie ainsi en cas de symptomatologie extra-
digestive inaugurale, le délai moyen de prise en
charge passe de 10 mois a 14 mois chez les enfants
[1].L’étiopathogénie de ces manifestations extra-
digestives est multifactorielle faisant intervenir
plusieurs facteurs tel que le retard du diagnostic, la
corticothérapie prolongée, I’exposition a certaines
bactéries intracellulaires ou invasives (Salmonella,
Shigella, Yersina...) et la présence ou non de I’
haplotype HLA-B 27 [3].

De multiples organes peuvent étre affectés.
Certaines manifestations surviennent pendant les
poussées des MICI.  D’autres  évoluent
indépendamment de la maladie intestinale pouvant
ainsi poser un probléme diagnostique et
thérapeutique.

Les atteintes articulaires sont les manifestions
extra-digestives les plus fréquentes des MICI,
retrouvées dans 5 a 22 % des cas, le plus souvent
au cours de la MC [1-3]. Il s’agit essentiellement
de rhumatisme périphérique touchant les grosses
articulations des membres [2, 3]. L’atteinte axiale
est moins fréquente chez I’enfant: il peut s’agir
d’une sacroiléite souvent latentes [4] ou de
spondyloarthrite ankylosante[1,3]. Dans notre série,
on a noté 1 cas d’arthrite réactionnelle au cours de
la MC ayant régressé sans séquelles.

Les manifestations cutanées sont rapportées dans
10% des cas au moment du diagnostic des MICI
[5]. Le pyoderma gangrenosum est plus observé
dans la RCH par contre I’aphtose buccale et
I’érytheme noueux sont plus fréquents dans la MC
[5-7]. Le pyoderma gangrenosum est la plus sévere
des atteintes cutanées au cours des MICI observée
dans 0,5 a 5 % des cas [1-3].

Alors que [Iarthrite des grosses articulations
périphériques et I’aphtose buccale représentent les
manifestions extra-digestives les plus fréquentes
avant le diagnostic de MICI, I’ostéopénie et
I’ostéoporose sont les manifestions extra-digestives
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les plus identifiées aprés le diagnostic des MICI
[1]. L’incidence cumulée de la survenue
d’ostéopénie/ostéoporose ne cessent d’augmenter
au fil des années : elle est de 1% au bout de 1 an du
diagnostic de MICI et de 5,8 % apres 10 ans du
diagnostic [1]. Il est a noter que les troubles de
minéralisation osseuse peuvent survenir en dehors
de toute exposition aux corticostéroides [8].

Les manifestations oculaires surviennent dans 1,6 a
7 % selon les séries notamment en cas de RCH [1-
3]. Ces manifestations sont dominées par les
atteintes du segment antérieur de I’eeil (sclérite
antérieure et épisclérite, uvéite antérieure) alors que
les atteintes postérieures (papillite, choroidite) sont
plus rares [1-3,9]. Une corticothérapie au long
cours peut étre compliquée d’une cataracte et/ou un
glaucome [2,9], qui doivent étre systématiquement
recherché en cas de traitements prolongés ; comme
dans notre cas (observation N°4).

L atteinte broncho-pulmonaire est plus fréguente
au cours de la RCH [10,11]. Plusieurs affections
ont été rapportés: asthme, pneumopathie
interstitielle, pneumopathie infiltrante
granulomateuse [11] ou dilatation des branches
(DDB) [11]. Une DDB a été rapporté dans 2 cas de
notre série.

La prévalence des atteintes hépato-biliaires au
cours des MICI est de I’ordre de 5%. Elles sont
plus fréquentes dans la RCH [12]. Il s’agit
essentiellement  d’une cholangite sclérosante
autoimmune [13] dont les premiers symptomes
apparaissent apres un délai moyen de 7 ans de ceux
de la RCH. D’autres atteintes ont été rapportés tel
une cirrhose (dans 1 et 20 % des cas) [12], une
hypertension portale ou des manifestations
thrombo-emboliques intéressant le tronc porte et
les veines sus-hépatiques [12]. Dans notre série, 1
seul enfant a présenté une atteinte hépatique a type
de cholangite sclérosante.

L’anémie ferriprive secondaire a une déperdition
sanguine ainsi que I’anémie hémolytique auto-
immune avec un test de Coombs direct positif
constituent les deux principales manifestations
hématologiques [14]. Elles peuvent étre isolées ou
associées a d’autres atteintes extradigestives
comme dans notre observation.

D’autres manifestations extradigestives ont été
rapportées dont la plupart restent infra
cliniques tel I'atteinte pancréatique (pancréatite
aigué bénigne récidivante) [15,16] et cardiaque
(péricardite, myocardite) [17].
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Certaines manifestations extradigestives sont plus
secondaires a la  corticothérapie  qu'une
manifestation de la MICI elle-méme [1,2] telle la
survenue d’ostéonécrose aseptique de la téte
fémorale (observation n°2) ou de glaucome
(observation n°4).

La prise en charge des manifestations
extradigestives des MICI est pluridisciplinaire.
Certaines atteintes réagissent bien au traitement de
la poussée digestive alors que d’autres nécessitent
une prise en charge plus spécifique. Grace aux
immuno-modulateurs notamment les
thérapeutiques utilisant les anticorps anti TNF a, la
prise en charge de ces manifestations est nettement
meilleure.

L’évolution des manifestations extra-digestives des
MICI est imprévisible. Certaines évoluent
parallelement a la maladie digestive tandis que
d’autres évoluent pour leur propre compte.

CONCLUSION

Les manifestations extra-digestives des MICI sont
multiples, d’autant plus fréquentes que I’atteinte
digestive est étendue, qu’il existe une atteinte
coligue et que I’atteinte est ancienne. Elles
témoignent que les MICI ne sont pas une maladie
purement intestinale mais une  affection
inflammatoire systémique. Elles peuvent étre plus
préoccupantes que I’atteinte intestinale nécessitant
parfois une prise en charge multidisciplinaire.
Conflit d’intérét : aucun
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LA RESPONSABILITE MEDICALE EN MATIERE DEMBOLIE AMNIOTIQUE
ETUDE DE 4 EXPERTISES MEDICOJUDICIAIRES
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Résumé

L’embolie amniotique est I’irruption brusque de matériel feetal dans la circulation sanguine maternelle d’une
parturiente, provoquant un désordre poly viscéral grave, a I’origine du décés dans la plupart du temps, et ce
méme malgré la réanimation et les soins intensifs.

Ce type de déces, survenant dans une atmosphere tragique, chez une personne jusque la bien portante,
s’inscrit dans le cadre de mort subite et méme suspecte, tant aux yeux de la famille, que de la justice,
d’autant plus qu’il s’agit d’une mort iatrogene, devant étre alors explorée dans un cadre médicolégal, afin de
déterminer une éventuelle responsabilité médicale.

Nous illustrons nos propos, a travers I’étude de quatre expertises sur des affaires portées en justice, par les
familles des victimes.

Mots clés : Embolie amniotique-Déces-Expertise-Responsabilité
Summary

Amniotic embolism is a sudden issue of amniotic fluid in intravascular of the parturient. Always, this
complication with every failure will engender this devastating death.

This type of death is considered like a sudden death and an iatrogenic death, which need usually practice of
autopsy for responsibility determination eventually.

We present four expertises, wanted by justice, from victim’s family, to establish at all responsibility.

Key words: Amniotic embolism-Death-Expertise-Responsibility
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LA RESPONSABILITE MEDICALE EN MATIERE D’EMBOLIE AMNIOTIQUE ......

1-INTRODUCTION

L’embolie amniotique est une complication grave
et frécquemment mortelle du péri partum. Selon le
rapport formulé par le comité national francais
d’experts sur la mortalit¢ maternelle (CNEMM),
I’embolie amniotique occupe la deuxiéme cause,
derriére les hémorragies, des déces maternels en
France [1].

En Tunisie, et bien qu’on ne dispose pas
actuellement un chiffre précis de fréquence
d’embolie amniotique, le nombre non négligeable
de décés conséquent a cette entité pathologique,
ainsi que les plaintes portées en justice contre le
corps de la santé, nous a amené a rapporter cette
série de quatre expertises médicolégales ayant trait
a cette pathologie iatrogene, pouvant étre source de
mort subite et poser un éventuel probleme de
responsabilité médicale, qui reste a déterminer par
I’avis expertal, d’ordre technique.

2-METHODOLOGIE

Nous rapportons une série de quatre expertises
meédicolégales colligées au service de médecine
Iégale du C.H.U de Sfax (Tunisie).

Les criteres d’inclusion sont I’existence d’une
parturiente, le diagnostic d’embolie amniotique, au
moins, porté, cliniquement et biologiquement, tant
par les gynécologues obstétriciens que par les
experts désignés par la justice, la présence ou non
de déces conséquent, et les conclusions expertales.
Les criteres d’exclusion sont  I’examen
anatomopathologique (qui est affirmatif dans deux
cas et non fait dans deux autres), et les jugements
prononcés par la justice tunisienne (dont certaines
affaires ne sont pas encore jugées).

Dans cet article, nous exposons, dans une premiere
partie, les observations (les faits et les discussions
des experts) et dans une deuxiéme partie nous
analysons la situation, tant en Tunisie que dans le
monde, que ce soit de point de wvue
épidémiologique, médical, que juridique.

3-OBSERVATIONS
3-1-Observation n°1 :
- Rappel des Faits :
Une femme de 36, deuxieme geste, deuxiéme pare,

de grossesse estimée menée a terme, a été admise
dans une clinique privée pour accouchement.
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A I’admission, le col utérin a été dilaté a 3cm, des
membranes  rompues, révélant un liquide
amniotique clair.

Quelgques minutes apres, I’état de la parturiente a
été rapidement dégradé avec installation d’un état
de choc, d’une bradycardie et de troubles
respiratoires ayant nécessité une réanimation en
urgence, sans amélioration de son état. Une
césarienne a été indiquée pour tenter de sauver le
nouveau-né.

La patiente est décédée aprés la réanimation,
malgré la réanimation.

Une autopsie a été ordonnée pour étayer la cause
du déceés et éclairer la justice sur une éventuelle
responsabilité du corps médical.

L’examen externe du cadavre a noté des traces de
réanimation, une cyanose des lévres et des
extrémités et une plaie récente chirurgicale
abdominale basse de césarienne.

L’autopsie a révélé la présence d’une congestion
poly viscérale et notamment pulmonaire et
cerébro-méningée, I’absence de  saignement
abdominal, un utérus augmenté de volume avec
présence d’une plaie chirurgicale utérine
segmentaire inférieure et I’absence de rétention
placentaire.

Des prélévements multi viscéraux pour analyse
anatomopathologique ont été pratiqués et qui ont
révélé une embolie amniotique.

-Discussion :

1- la mort est la conséquence d’une embolie
amniotique ; elle est donc de cause naturelle.

2- L’embolie amniotique est un accident rare, mais
grave de la grossesse, et les chances de survie,
méme malgré la réanimation, sont faibles, d’ou
c’est une mort presque inévitable.

3- Selon les données du dossier médical, nous
n’avons pas révélé de faute quelconque ou de
négligence, d’impéritie ou d’inobservation de
reglements dans la prise en charge de la patiente et
ayant provoqué la mort de la femme, et ce que ce
Soit en pré, en per ou en post partum.

4- 11 s’agit d’un aléa obstétrical.

3-2-Observation n°2 :
- Rappel des Faits :
Une femme de 28 ans, | geste, | pare, et menant

une grossesse estimée menée a terme, a été admise
dans un C.H.U pour accouchement.
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Elle a accouché le jour méme, par césarienne,
déroulée sans incidents, selon le chirurgien. Juste
apres, elle a présenté un état de choc sévere. Une
réanimation a été immédiatement entreprise.
Malgré les soins intensifs, I’évolution a été
marquée par I’installation d’un arrét cardio-
circulatoire non récupéré.

Une autopsie a été ordonnée pour étayer la cause
du déceés et éclairer la justice sur une éventuelle
responsabilité du corps médical.

L’examen externe du cadavre a noté des traces de
réanimation, une cyanose des lévres et des
extrémités et une plaie récente chirurgicale
abdominale basse de césarienne.

L’autopsie a révélé la présence d’un petit
épanchement sanguin abdominal, de localisation
latéro-utérine gauche un utérus avec présence
d’une plaie chirurgicale utérine segmentaire
inférieure et I’absence de rétention placentaire.

Des prélévements multi viscéraux pour analyse
anatomopathologique ont été pratiqués et qui ont
révélé un aspect microscopique en faveur d’une
embolie amniotique.

- Discussion :

1- la mort est la conséquence d’une embolie
amniotique ; elle est donc de cause naturelle.

2- L’embolie amniotique est un accident rare, mais
grave de la grossesse, et les chances de survie,
méme malgré la réanimation, sont faibles, d’ou
c’est une mort presque inévitable.

3- Selon les données du dossier médical et de
I’autopsie, nous n’avons pas révélé de faute
quelconque ou de négligence, d’impéritie ou
d’inobservation de réglements dans la prise en
charge de la patiente et ayant provoqué la mort de
la femme, et ce que ce soit en pré, en per ou en post
partum.

4- 1l s’agit d’un aléa obstétrical, soldé du décés de
cette parturiente.

3-3-Observation n°3 :
- Rappel des Faits :

Une femme de 24 ans, | geste, | pare, et menant
une grossesse estimée menée a terme, a été admise
dans une clinique privée pour accouchement.

Elle a accouché le jour méme, par voie basse. Juste
apres, elle a présenté des troubles de I’hémostase
avec saignement vaginal important et un état de

J.I. M. Sfax, N°23; Juillet 16 : 32 - 37

34

choc sévére. Une réanimation a été immédiatement
entreprise. Malgré I’absence de déchirure a
I’examen gynécologique et I’absence
d’épanchement intra abdominal a I’échographie,
I’évolution a été marquée par I’installation d’un
arrét cardio-circulatoire récupéré par massage
cardiaque externe et traitement approprié.

Devant la persistance du saignement, une
hystérectomie d’hémostase a été pratiquée ; d’ou
I’arrét du saignement et la stabilisation tant de
I’état respiratoire qu’hémodynamique de la
parturiente.

- Discussion :

1- la parturiente a présenté vraisemblablement une
embolie amniotique qui est un accident rare, mais
grave de la grossesse.

2- Selon les données du dossier médical, nous
n’avons pas révélé de faute quelconque ou de
négligence, d’impéritie ou d’inobservation de
reglements dans la prise en charge de la patiente, et
Ce que ce soit en pré, en per ou en post partum.

3- Il s’agit d’un aléa obstétrical et qui n’a pas laissé
de séquelles.

3-4-Observation n°4 :
- Rappel des Faits :

Mme S.A, originaire de Ouled Haffouz (Sidi
Bouzid-Tunisie), agée de 36 ans, IV Geste, Il Pare,
a consulté I’Hopital Ibn JAZZAR de Kairouan et ce
le 27/08/2006, a 11H, pour accouchement.
L’examen a trouvé un bon état général, une tension
artérielle a 12/7, une hauteur utérine a 35 cm, une
présentation céphalique haute, un col utérin dilaté a
un doigt, un saignement au toucher vaginal.

La parturiente a été admise a la clinique privée de
Hamda LAOUANI pour accouchement, et ce le
28/08/2006 vers 16H15’.

L’examen a I’admission a trouvé un bon état
général, une tension artérielle a 11/7, des bruits du
ceeur feetal positifs, une présentation céphalique
haute, un col utérin dilaté a 3 cm.

A O00H30" du 29/08/2006, il y a eu rupture
spontanée de la poche des eaux, avec présence d’un
liquide clair.

A 01H20’ du 29/08/2006, est survenue un épisode
de dyspnée aigue avec cyanose et sensation
d’oppression thoracique, améliorée par
oxygénothérapie.
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L électrocardiogramme a montré une tachycardie
avec un rythme sinusal.

A 02HO00’ du 29/08/2006, est survenue une crise
convulsive, d’ou la patiente a recu 10 mg de
Valium en IVD et 2 ampoules d’Unidex.

Un scanner cérébral, un électrocardiogramme, une
radiographie du thorax et un bilan sanguin et
d’hémostase ont été demandes.

Apres réanimation et soins intensifs, une
amélioration rapide des constantes
hémodynamiques et respiratoires avec Tension
artérielle & 13 /8, une saturation en Oxygene SO2 a
92 %.

Le scanner cérébral n’a pas montré d’cedéme
cerébral ou d’hémorragie méningée.

Le taux de prothrombine (TP) a été bas, inférieur a
10 %.

L’accouchement par voie basse est survenu le
29/08/2006 a 03H30’, apreés dilatation compléte du
col utérin et épisiotomie. Cet accouchement a
donné la naissance d’une fille de 3700 grammes,
avec un score d’Apgar a 7/9. La délivrance a été
dirigée et complete.

Une hémorragie grave et de grande abondance du
post partum immédiat chez cette parturiente est
alors installée. Il s’agit d’un sang incoagulable.

La révision utérine n’a pas révélé de lésions
traumatiques du vagin ou de I’utérus, d’ou des
utérotoniques et des transfusions de 3 poches de
sang et 11 poches de PFC.

Devant la non amélioration et la détérioration
rapide de I’état général et de la conscience, il a été
décidé de transférer la parturiente vers un hopital
public, la ou se trouve une banque de sang.
L’examen a trouvé une patiente en hypovigilance,
polypnéique, de tension artérielle imprenable avec
sueurs profuses et paleur cutanéomuqueuse.
L’examen gynécologique a révélé un bon globe
utérin, un saignement génital persistant, d’ou une
hystérectomie d’hémostase a été pratiquée, afin
d’arréter le saignement.

Selon le dossier médical, la parturiente a recu 4
poches de sans iso Groupe, iso Rhésus, 6 poches de
PFC, 2 g de fibrinogene.

La tension artérielle est restée en per et post
opératoire basse avec une respiration artificielle
assistée. La diurése est toujours a zéro.

Malgré le remplissage et les transfusions, la
parturiente a fait a 8 Heure un arrét
cardiorespiratoire réfractaire, méme aprés massage
cardiague  externe et  administration de
tonicardiaques (adrénaline, isuprel).
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- Discussion :

1- Devant ce tableau clinique, de défaillance
cardio-pulmonaire, de troubles de la conscience et
de chute du Taux de Prothrombine, juste apres la
rupture de la poche des eaux, le diagnostic
d’embolie amniotique est le vraisemblable.

2- L’embolie amniotique est un accident grave,
mais rare de la grossesse, et les chances de survie,
méme malgré la réanimation, sont faibles, d’ou
c’est une mort presque inévitable.

Selon les anesthésistes réanimateurs, le délai
moyen de survenue du décés aprés les premiers
signes de collapsus est de 1 a 7h, selon la rapidité
de mise en oeuvre du traitement symptomatique.

3- Selon les données du dossier médical, nous
n’avons pas révélé de faute quelconque ou de
négligence, d’impéritie ou d’inobservation de
reglements dans la prise en charge de la patiente et
ayant provoqué la mort de la femme, et ce que ce
Soit en pré, en per ou en post partum.

4- L’embolie amniotique, est plutdét une
complication obstétricale possible chez toute
parturiente, d’ou il s’agit d’un aléa médical ou une
complication médicale, soldée de la mort de Mme
S.A, indépendamment de toute faute ou négligence.

4-DISCUSSION
4-1-Sur le plan épidémiologique :

En Tunisie et dans une étude récente et exhaustive,
concernant toutes les femmes décédées a un age
compris entre 15 et 49 ans et ayant été hospitalisées
aux structures sanitaires publiques du gouvernorat
de Sfax (Capital du Sud de la Tunisie), entre 1999
et 2007, portant sur 728 déces, soit une moyenne de
80,88 déces de femmes en age de reproduction par
an. Les accidents de la voie publique (AVP) ont
constitué la cause majeure de déces (83 cas, 11,4%
des causes de déces), alors que les causes liées a la
grossesse et I’accouchement ont concerné 54 déces,
soit 8,5%, et dont I’embolie amniotique 3,7% de
cette mortalité maternelle [2].

En France, I’embolie amniotique est la deuxiéme
cause de déces maternel aprés I’hémorragie du
post-partum, 12% des déces lui sont imputée [3].
Des études rétrospectives menées en Australie [4],
et aux Etats-Unis [5] entre 1999 et 2006 ont mis en
évidence une augmentation du facteur de risque en
cas d’age maternel supérieur a 35 ans (OR=2,2), de
placenta praevia (OR=30,4), de césarienne
(OR=5,7), de pré éclampsie, d’utilisation de
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forceps ou de grossesses dites « a risques » [6]. 16
déces ont également été reportés et décrits entre
1989 et 2006 en Italie [7] et au Japon [8].

4-2-Mécanismes du déces :

L’embolie amniotique est une entité pathologique
de constitution brusque et soudaine avec irruption
du liquide amniotique dans la circulation sanguine
de la parturiente, de nature a provoquer des
désordres cardio-pulmonaires et cérébraux.

Selon Moore, les signes cardinaux suivants
évoquent davantage le diagnostic, il s’agit
de I’insuffisance respiratoire aigué avec cceur
pulmonaire aigu, un état de choc, une hémorragie
génitale avec risque de syndrome de coagulopathie
intravasculaire disséminée, et un état de confusion
mentale, d’agitation et méme d’un coma agité[9].
Selon Moore, la prise en charge se base sur le
monitorage feetal, la délivrance le plus vite
possible, I’administration des utéroconstricteurs et
I’hystérectomie d’hémostase [9].

Selon les anesthésistes réanimateurs, le délai
moyen de survenue du décés aprés les premiers
signes de collapsus est de 1 a 7h, selon la rapidité
de mise en oeuvre du traitement symptomatique.
L’embolie  pulmonaire est de  survenue
imprévisible, d’ou I’intérét d’une suspicion
clinique précoce pour débuter une réanimation
«agressive» précoce, une délivrance rapide, et il
n’y a aucun traitement spécifique et aucun test
diagnostique fiable [9].

Quoi qu’il en soit la mort est la conséquence d’une
défaillance poly viscérale avec état de choc
cardiogénique et parfois hypovolémique par la
CIVD.

4-3-Intéret de I’autopsie médicolégale :

Etant donnée le polymorphisme du tableau
clinique, la cause du décés ne peut étre affirmée de
facon certaine que par I’autopsie. L’autopsie devra
donc toujours étre exigée : elle permet de confirmer
le diagnostic, de réconforter I’équipe médicale
devant I’échec de toutes ses tentatives ou de se
prémunir en cas de poursuite judiciaire. En effet, en
France et si aprés discussion, la famille s’oppose a
I’autopsie, il ne faut pas hésiter a refuser de signer
le certificat de déces pour qu’une autopsie
medicolégale puisse étre effectuée [10].

Déja la confirmation du diagnostic a été établie par
I’examen anatomopathologique sur les deux cas de
notre série (et qui ont fait I’objet d’une autopsie
médicolégale) parmi trois (la 3°™ femme décédée
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n’a pas été sujette a une autopsie, mais juste d’une
expertise sur dossier médical).

En droit tunisien, le certificat médical de décés est
obligatoire et le médecin ne peut pas refuser
actuellement de le remettre a la famille, mais
plutdt, il n’a qu’a mentionner un obstacle
meédicolégal a I’inhumation ou simplement une
mort de cause inconnue, et cela chaque fois le
diagnostic n’a pas été confirmé du vivant de la
parturiente.

Automatiquement, une autopsie médicolégale est
exigée, par le parquet ou par la justice
d’instruction, afin de déterminer les circonstances
et les causes de la mort et de préciser s’il existe une
responsabilité médicale en cause [11,12].

4-4-Vers une réparation du risque
grave et aléatoire:
S’agissant  d’une  complication  obstétricale
généralement grave, imprévisible, subite et

aléatoire, pouvant étre source de mort subite a
caractére iatrogéne, survenant quasiment en milieu
hospitalier, le législateur tunisien devrait intervenir
pour instaurer un régime de réparation du risque
médical grave et discordant avec I’état initial de la
parturiente.

L’aléa thérapeutique est défini comme étant une
complication sans faute. Certains la distinguent,
d’autres la confondent du risque thérapeutique.
L’activité médicale au vu du juriste est une activité
a risques. Le médecin pratiquait un art auparavant ;
actuellement on est passé d’un art médical a un
véritable génie médical. L’ ingénierie médicale rend
I’activité du médecin davantage une activité
scientifigue et technique (quand les succes
deviennent légion, les échecs sont intolérables).

En droit tunisien, il y a prédominance des
poursuites pénales et le procés pénal est mal vécu
par le médecin. La mise en ceuvre des régles de la
responsabilité civile indépendamment d’un procés
pénal serait plus pratique et plus appropriée.
L’évolution du droit tunisien wva vers un
alourdissement des obligations du médecin avec
une tendance vers une certaine obligation de
résultat, une obligation d’information, une
obligation de sécurité ... On assiste a une véritable
américanisation du droit médical .L’obligation
d’information est contraignante pour le médecin
qui doit prouver qu’il a informé le malade
(obligatoirement par écrit).

A I’instar du modéle francais de réparation des
accidents médicaux graves par I’Office National
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d’Indemnisation  des  Accidents = Médicaux
(ONIAM), la Tunisie peut se doter d’une
législation futuriste proche, afin de pouvoir
indemniser ces victimes et éventuellement leurs
ayants droit, et ce dans un cadre de solidarité
nationale [13], évitant et du moins minimisant ainsi
les proces pénaux en question.

5-CONCLUSION

L’absence de risque zéro en médecine, I’in
admission de I’échec médical par la société, la
médiatisation farouche des bavures médicales font,
avec un état initial jusque Ia bien d’une parturiente
en vue d’accouchement et mourrant subitement en
milieu de soins, ou méme souffrant d’un préjudice
grave, un drame, ne pouvant étre résolu que par une
autopsie ou une expertise médicolégale.

Au-dela de la détermination des causes et des
circonstances du déceés, une certaine responsabilité
sans faute ou aléa obstétrical, s’horizonne devant
une embolie amniotique et devant étre résolue par
une réparation juste et équitable de la parturiente et
éventuellement de sa famille, et surtout en cas de
déces ou de séquelles graves.

REFERENCES

[1] Comité national d’experts sur la mortalité maternelle
(CNEMM). Rapport 2001-2006. www.sante.gouv.fr

[2] Djedda-Trabelsi J., Yaich-Kammoun.S, Karray M, Feki H,
Kassis M, Damak J.- Etude des causes de décés des femmes en
age de reproduction aux hopitaux de Sfax. La Tunisie
Médicale, 2011; 89: 745-51.

J.I. M. Sfax, N°23; Juillet 16 : 32 - 37

37

[3] Bouvier-Colle MH., Saucedo M, Deneux-Tharaux C, pour
le CNEMM 1. L’enquéte confidentielle frangaise sur les morts
maternelles, 1996-2006 : quelles conséquences pour les soins
en obstétrique ? Journal de Gynécologie Obstétrique et
Biologie de la Reproduction, 2011 ; 40 :87-102

[4] Kildea S, Pollock WE, Barclay L. Making pregnancy safer
in Australia: the importance of maternal death review. Aust N
Z J Obstet Gynaecol. 2008 ;48:130-6.

[5] Abenhaim HA, Azoulay L, Kramer MS, Leduc L.
Incidence and risk factors of amniotic fluid embolisms: a
popultion-based study on 3 million births in the United States.
Am J Obstet Gynecol 2008;199:49.e1-49.e8

[6] Clark SL, Belfort MA, Dildy GA, Herbst MA, Meyers JA,
Hankins GD. Maternal death in the 21st century: causes,
prevention, and relationship to cesarean delivery. Am J Obstet
Gynecol 2008;199:36.e1-36.€5.

[7]1 ActaTurillazzi E, Greco P, Neri M, Pomara C, Riezzo
I, Fineschi V. Amniotic fluid embolism: still a diagnostic
enigma for obstetrician and pathologist? Obstet Gynecol
Scand. 2009;88:839-41.

[8] Matsuda Y1, Kamitomo M. Amniotic fluid embolism: a
comparison between patients who survived and those who
died. J Int Med Res. 2009 ;37:1515-21.

[9] Moore J, Baldisseri MR. Amniotic fluid embolism. Crit
Care Med. 2005 ;33:5279-85.

[10] Levy G. Amniotic fluid embolism. Ann Fr Anesth
Reanim. 2004 ;23:861.

[11] Code du Statut Personnel. Imprimerie Officiel de la
République Tunisienne (Version Francaise. Article 3 de la loi
57-3 réglementant I’Etat Civil

[12] Décret n° 99 - 1043 du 28 mai 1999, fixant le modéle du
certificat médical de décés et les mentions qu’il doit
comporter. Journal Officiel de la République Tunisienne
(Version Francaise), 1999 ; 43 :815-8

[13] Loi Frangaise n° 2002-303 du 4 mars 2002 relative aux
droits des malades et a la qualité du systtme de santé,
www.Légifrance.gouv.fr



Article Original

MALADIE INFLAMMATOIRE CHRONIQUE DU TUBE DIGESTIF ET THROMBOSE
VASCULAIRE : APARTIR DE SEPT CAS PEDIATRIQUES

INFLAMMATORY DISEASE OF CHRONIC GASTROINTESTINAL
AND VASCULAR THROMBOSIS: FROM SEVEN PEDIATRIC CASE

L. Gargouri®, L.Chtourou®®, B.Kammoun®°, N.Kolsi*®, N.Tahri*®, Z.Boudawara®®,
J. Viala*, L.Mnif °, A.Mahfoudh®™ ®

1: Service de pédiatrie, urgence et réanimation pédiatriques, CHU Hédi Chaker. Sfax, Tunisie

2: Service de Gastro-entérologie, CHU Hédi Chaker. Sfax, Tunisie

3 : Service de Neuro-chirurgie, CHU Habibi Bourguiba. Sfax, Tunisie

4 : Service de gastroentérologie, pneumologie, mucoviscidose et nutrition pédiatrique, hopital Robert-
Debré, Paris, France

5: Faculté de médecine, Université de Sfax, Tunisie.

RESUME

Les accidents thromboemboliques sont des complications séveres des maladies inflammatoires chroniques
de I’intestin.

Le but de ce travail était d’analyser les circonstances de survenue des thromboses vasculaires chez les
patients atteints de maladies inflammatoires chroniques de I’intestin tout en essayant de déterminer certains
facteurs de risque et de détailler les différentes modalités de leur prise en charge.

Patients et méthodes : Etude rétrospective allant de 1981 a 2014 de tous les cas de maladies inflammatoires
chroniques de I’intestin compliqués de thromboses vasculaires.

Résultats : Sept cas pédiatriques de maladies inflammatoires chroniques de I’intestin agés de 3 a 18 ans ont
été compliqués de thromboses vasculaires (5cas de maladie de Crohn, 1cas de RCH et 1cas de colite
inclassée) survenant au cours d’une décompensation (5 cas), d’une phase quiescente (1 cas) ou dans les
suites opératoires d’une colectomie (1 cas). Il s’agit d’une thrombose porte (4 cas), iléofémorale (2 cas),
aortique (1 cas), de la veine rénale (1 cas) et de la veine splénique (1cas). La recherche des facteurs
prothrombotiques a révélé la présence dans un cas d’un syndrome des antiphospholipides et dans un autre
cas d’une mutation hétérozygote du gene du facteur V et d’une mutation hétérozygote du géne de la
méthyléne-tétrahydrofolate réductase. Ces patients ont été traités avec succés avec I’héparinothérapie
intraveineuse (3cas) ou I’héparine de bas poids moléculaire (4 cas).

Conclusion : Le pronostic des thromboses vasculaires des patients atteints de maladies inflammatoires
chroniques de I’intestin reste grevé d’une morbidité et d’une mortalité importante.

MOTS CLES : maladie de Crohn, rectocolite hémorragique, colite in classée, thrombose vasculaire, enfant
ABSTRACT

Thromboembolic events are severe complications of inflammatory bowel disease (IBD).

The aim of the study was to analysis circumstances of occurrence of vascular thrombosis in IBD and
treatment modalities.

Patients and methods: retrospective study from 1981 to 2014 concerning all patients IBD with
tromboembolic events.

Results: seven cases aged 3 to 18 years were included (5 cases with Crohn disease, 1 case with ulcerative
colitis and 1 case with indeterminate colitis).

The thrombosis occurred during the active phase of the disease (5 cases), apparent remission (1 case) or after
colectomy (1 case). There’s thrombosis in portal vein (4cases), ileo-femoral vein (2 cases), renal vein (1
case) aorta (Lcase) or splenic vein (1 case).

The screening of prothrombotic factors revealed antiphospholipid antibodies in one case and heterozygous
for factor V Leiden and for methylenetetrahydrofolate reductase in another case.

The treatment was successful with unfractionated heparin (3 cases) or low-molecular-weight heparin (4
cases).

Conclusion: prognosis of thromboembolic events in IBD is marqued by an important morbidity and
mortality.

KEY WORDS: Crohn disease; ulcerative colitis; indeterminate colitis; vascular thrombosis; child
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1/ INTRODUCTION

Les complications thromboemboliques  des
maladies inflammatoires chroniques intestinales
(MICI) sont rares [1]. Elles s’observent
habituellement lors d’une poussée de la maladie
[2]. Les thromboses vasculaires (TV) sont plus
souvent veineuses qu’artérielles dominées par les
thromboses des veines profondes des membres
inférieures, veines portes et les veines cérébrales
[3,4]. Leur pathogénie est probablement
multifactorielle. L existence d’un état
d’hypercoagulabilité est la principale hypothese
liée a l'interaction entre les cytokines médiatrices
de l'inflammation chronique et la cascade de
coagulation [2].

La survenue de thromboembolies représente une
cause importante de morbidité et de mortalité chez
ces patients d’ou I’intérét d’instituer un traitement
prophylactique dans certaines situations [5-8].

Nous rapportons 7 cas pédiatriques de MICI dont
5 cas de maladie de Crohn (MC), 1 cas de
rectocolite hémorragique (RCH) et 1 cas de colite
inclassée compliqués de thromboses vasculaires.
Dans un seul cas, wune thrombophilie
constitutionnelle hétérozygote a été observée.

2/ PATIENTS ET METHODES

Nous avons mené une étude rétrospective se basant
sur les données des dossiers de tous les enfants
atteints de MICI ayant développés une TV au cours
de leur évolution hospitalisés dans 2 centres : le
service de gastroentérologie, pneumologie,
mucoviscidose et nutrition pédiatrique a I’hopital
Robert Debré a Paris et le service de pédiatrie,
urgences et réanimation pédiatriques du centre
hospitalo-universitaire Hédi Chaker de Sfax
colligés entre janvier 1981 et décembre 2014. Nous
avons recueilli les données suivantes pour chaque
patient : I’age, le sexe, le délai entre le diagnostic
de MICI et la survenue de TV, la topographie de la
TV, les circonstances de découverte de la TV, les
explorations paracliniques réalisées. Nous avons
analysé les facteurs de risques de TV, I'impact du
score d’activité de la MICI sur la survenue de TV
et le traitement anticoagulant. Le score d’activité
de la maladie de Crohn utilisé chez I’enfant est le
Pediatric Crohn’s Disease Activity index (PCDAI).
Une poussée modérée est définie par un PCDAI
entre 30 et 50. La poussée est dite sévere quant le
PCDAI est supérieur a 50.

3/ RESULTATS
Durant la période d’étude nous avons colligés sept
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cas de MICI compliqués d’une TV (tableau I). 1l
s’agit de 5 garcons et 2 filles. L’age moyen est de
14 ans avec des ages extrémes allant de 3 a 18 ans.
L’age moyen de diagnostic de MICI est de 11 ans
avec des extrémes allant de 2 a 16 ans. La MICI
était quiescente dans 1 cas et active dans 6 cas avec
un score d’activité (PCDAI) moyen a 60. Les
Iésions endoscopiques étaient étendue pancolique
dans 6 cas et limité au recto-sigmoide dans 1 cas.
Concernant la topographie, le tronc porte ou
branches portales étaient atteints dans 4 cas, la
veine splénique dans 2 cas, la veine iléo-fémorale
dans 2 cas, la veine rénale dans 1 cas et I’aorte dans
1 cas.

Le diagnostic positif était orienté par I’apparition
d’un cedéme unilatéral au niveau du membre
inférieur dans 2 cas et une ascite dans 1 cas. Dans 3
cas, la TV était diagnostiquée lors de I’examen
scannographique abdominal fait devant une
poussée sévere (figure n° 1, 2 et 3). Chez le patient
asymptomatique atteint d’une RCH, une
échographie abdominale fait de facon systématique
avant I’injection d’infliximab a découvert une
thrombose partielle de la bifurcation de la branche
portale droite (figure n°4).

La recherche des facteurs prothrombotiques
héréditaires a révélé la présence dans un cas d’une
mutation hétérozygote du géene du facteur V et
d’une mutation hétérozygote du gene de la
méthyléne-tétrahydrofolate réductase (observation
n°1).

Dans un autre cas (observation n°6), un syndrome
des antiphospholipides a été mis en évidence avec
la positivité des anticorps anti-cardiolipine (IgG) a
21 U/ml (taux normal < 15) et des anticorps anti-p2
glycoprotéine 1 (IgG) a 28 U/ml (taux normal <6).
La présence de ces auto-anticorps était tansitoire
avec leur négativation au bout de 2 mois.

Une thrombose iléo-fémorale gauche (figure n°5)
est survenue au 20°™ jour post-opératoire dans
I’observation n°5 suite & une colectomie subtotale
avec mise en iléostomie (suite a un échappement au
traitement médical) et une mise en place d’un
cathéter veineux fémoral pour nutrition parentérale.
Le traitement s’est basé sur I’héparinothérapie
intraveineuse (3cas) ou I’héparine de bas poids
moléculaire (4 cas) avec un relais par les AVK
dans 5 cas. La durée totale du traitement
anticoagulant est de 4 mois et demi.

L’évolution a été marquée par une
reperméabilisation vasculaire chez tous les patients
objectivée par une echo-doppler dans 5 cas et un
scanner abdominal dans 2 cas au bout d’un délai
moyen de 3 mois du début de la TV.
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Tableau 1: Résumé des caractéristiques des patients

Observation

Observation

Observation

Observation

Observation

Observation

Observation

n°l n°2 n°3 n°4 n°s n°6 N°7
Diagnostic MC MC MC RCH MC Colite inclassée MC

Age au 16 ans 12 ans 13 ans 14 ans 12,5 ans 2ans 8 ans
diagnostic

Age de 16,5 ans 12,5 ans 17 ans 18 ans 13 ans 3ans 17 ans

survenue de la
TV
Localisation de lléopancolique pancolique lléopancolique rectosigmoide pancolique pancolique pancolique
laMICI Gastrique Gastrique
MICI active lors Oui Oui Oui Non Oui Oui oui
delaTV
Score clinique 60 65 70 - 55 50 60
d’activité au
moment de la
TV (PCDAI)

VS (mm) 75 71 65 25 82 91 25
CRP (mg/) 70 165 85 <10 ND 21 20
Plaquettes 542000 471000 206000 351000 323000 677000 623000
(élément/mm’)

Médicaments Infliximab Infliximab Azathioprine Infliximab corticoide Humira Corticoide
pris Azathioprine purinéthol Azathioprine Azathioprine Azathioprine
lorsde laTV
Type de TV veine rénale Veine Veine splénique Branche portale Veine iléo- Veine iléo- Tronc porte
gauche splénique Tronc porte droite fémorale fémorale droite
Tronc porte Aorte gauche
Branches
portales
Facteurs de mutation - - - Suites post- Syndrome des -
risque hétérozygote du opératoire d’une  antiphospholipides
gene du facteur colectomie
\Y%
(Arg506—Gln) Cathétérisme
veineux
mutation
hétérozygote du
géne de la
MTHFR
Traitements HBPM : 2 mois HBPM:1mois HNF : 17jours HBPM:1mois¥, HNF : 10 jours HNF : 3 jours HBPM:2mois
requs Puis AVK: 4 Puis AVK: 3 Puis AVK: 3 Puis Puis HBPM:5mois  Puis AVK: 3
pour laTV mois mois mois HBPM:2mois mois
Puis AVK : 4
mois

Abréviations : MC : maladie de Crohn, RCH : rectocolilite hémorragique, TV : thrombose
vasculaire, MTHFR : méthyléne-tétrahydrofolate réductase, ND : non déterminé, HBPM :
héparine de bas poids moléculaire, AVK : antivitamine K, HNF : héparine non fractionnée
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Figure 1 Figure 3

Figure 1 : Scanner abdominal : la fleche
(==>) désigne la thrombose de la veine rénale
gauche

Figure 3 : Scanner abdominal : la fleche
(=) désigne la thrombose aortique (A), de la
branche portale droite (B)

Figure 2 Figur 4

Figure 2 : Scanner abdominal : la fleche S

( ==> ) désigne la thrombose de la veine Figure 4 : échodoppler veineux : la fleche

splénique (A), du tronc porte (B) ( = ) désigne la thrombose de la branche
portale droite (A et B).

Figure 5

Figure 5: Phlébographie des membres
inférieurs: la fleche ( == ) désigne la
thrombose iléofémorale gauche.
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4/ DISCUSSION

En plus des lésions digestives, les MICI peuvent
induire de nombreuses manifestations extra-
intestinales incluant des complications
thromboemboliques. Leur incidence, tout age
confondu, varie entre 1,3 [3] et 7,7 % [4].
L’incidence de survenue de TV chez les patients
MICI dans notre série était de 2,02 %. Le sexe des
patients et la nature de leur MICI ne modifient pas
I’incidence des complications thromboemboliques
[4]. L’age médian de la survenue des thromboses
vasculaires chez I’enfant atteint de MICI est de
12,7 ans allant de 1 mois a 18 ans [1]. Il s’agit
essentiellement de RCH [1].

La topographie des thromboses veineuses était
prépondérante au niveau des veines des membres
inférieures, de la veine porte et des veines
cérébrales [3,4,6]. Dans notre série, la localisation
portale était la plus fréquente notée dans 4 cas.

Les infarctus artériels sont plus rares et surviennent
surtout dans les suites d’une intervention
chirurgicale [3,7]. La maladie thromboembolique
est plus fréquente en cas de MICI active ou
compliquée [2]. Cependant 30 a 40% des
thromboses surviennent en phase quiescente
[3,8,9,10], comme dans le cas de notre patient n°4,
chez qui la thrombose portale a eu lieu en dehors
de toute poussée clinique, 4 ans aprés le début de sa
RCH. Dans certains cas, I’accident
thromboembolique précéde le diagnostic de MICI
[4,11]. Des thromboses veineuses ou artérielles
récidivantes ont été décrites [4,7,8].

La constitution d’une thrombose nécessite
I’association de multiples facteurs
prothrombogénes acquis ou génétiques [1,2,8,12].
Plusieurs facteurs de risque acquis ont été identifiés
tels que le tabagisme, I’obésité, le diabéte, les
dyslipidémies, I’hypertension artérielle, la chirurgie
récente, la contraception orale, I’immobilisation
prolongée, la corticothérapie ou le cathétérisme
veineux comme dans I’observation n°6 puisque les
cathéters veineux centraux peuvent initier le
processus thrombotique [1,2,10]. Des
manifestations extradigestives de la MICI peuvent
favoriser la survenue des TV comme dans
I’observation n°2 ou la pancréatite a crée un état
d’inflammation intraabdominale majorant le statut
d’hypercoagulation.

Parmi les facteurs acquis, I’inflammation favorise
I’hypercoagulabilité par plusieurs mécanismes tels
que I’augmentation du taux et de I’activité des
plaquettes [4], I’augmentation de plusieurs facteurs
de coagulation plasmatique (I, V, VII et VIII) et la
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diminution de I’activité fibrinolytique [2,3]. Ainsi,
I’activité de la maladie, I’étendue des lésions (la
pancolite  en  particulier), I’existence de
complications  (sténose, fistules ou abces)
apparaissent comme des éléments favorisants les
complications thromboemboliques [3], comme
nous I’avons noté dans les observations n° 1, 2, 3, 6
et 7 ou la thrombose est survenue lors d’une
poussée inflammatoire étendue.

Si I’inflammation joue un réle important dans la
pathogénie des thromboses, les MICI sont
responsables de complications thromboemboliques
plus fréqguemment qu’au cours d’autres pathologies
inflammatoire telles que la polyarthrite rhumatoide
ou la maladie cceliaque [10]. Ainsi, la survenue
chez notre observation n°4 d’une thrombose portale
au cours d’une MICI non active chez un patient
dont I’atteinte est limitée au rectosigmoide suggere
également que les complications
thromboemboliques ne surviennent pas qu’en
situation inflammatoire mais pourraient résulter
d’une dérégulation propre aux MICI. D’ailleurs,
Novacek et al. [13] ont souligné le fait que la MICI
représente un facteur de risque indépendant de la
récurrence des TV.

Certains auteurs ont proposé que les déperditions
protéiques intestinales [2] ou la fréquente
augmentation des anticorps antiphospholipides
pourraient contribuer a la formation des
thromboses ~ par  réduction de  facteurs
anticoagulants naturels tels que I’antithrombine 11I,
la protéine C ou la protéine S [2,14], comme dans
I’observation n°6 ou le syndrome des anti-
phospholipides était transitoire.

Parmi les facteurs nutritionnels, les déficits en
folates, en vitamines B6 ou B12 entrainent un
hyperhomocystinémie qui favorise les thromboses.
Au cours des MICI, ces carences peuvent étre
secondaires a une carence alimentaire, une
malabsorption ou a la prise de médicament
inhibiteurs tels que le méthotrexate ou la
salazopyrine. L’hyperhomocystinémie peut
egalement étre constitutionnelle, par mutation du
géne MTHFR (C677T) [14] comme dans notre 1°*
observation.

La fréquence du facteur V de Leiden
significativement éleve chez les patients atteints de
MICI avec complications vasculaires par rapport
aux sujets sains a été démontré par Koutroubakis et
coll [15] tout en soulignant qu’il n’y a pas de
différence significative dans le portage des
mutations des génes thrombophiliques
comparant les patients MICI avec complications

en
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vasculaires et les patients non MICI avec
thrombose. Parmi nos 7 patients, un seul portait
une double hétérozygotie du géne du facteur V et
du géne de la MTHFR ce qui apparait comparable
aux  prévalences publiées des mutations
prothrombotiques au cours des MICI [8]. Ces
facteurs de risque doivent étre recherchés en cas de
complications thrombo-emboliques afin d’identifier
les sujets a risque et de prévoir les manceuvres
prophylactiques [6].

En cas d’une complication thrombo-embolique au
cours d’une MICI, le traitement doit étre débuté
précocement afin de limiter les séquelles et de
réduire la mortalité qui est estimée a 25% dans la
population adulte [2-4]. Les héparines non
fractionnée (HNF) ou de bas poids moléculaire

( HBPM) sont couramment utilisées. La
thrombolyse est rarement nécessaire quoiqu’elle ait
été  pratiquée avec succés [16].  Les

recommandations récentes incitent a maintenir
I’HBPM [17] ou I’antivitamine K [18] pendant 3 a
6 mois [5]. Dans notre série, ’HBPM a été utilisé
dans 6 cas précédée par I’HNF chez les patients n°
5 et n°6. Dans I’observation n°3, I'HNF a été
utilisée pendant 17 jours relayée par les AVK.
Aucun incident de saignement n’a été signalé.

Une nouvelle approche du traitement des TV chez
les MICI consiste en la thrombolyse locale avec de
bons résultats [19].

Avant d’étre contraint & un traitement curatif, une
prophylaxie s’impose par la suppression des
facteurs thrombogénes avec une mobilisation post
opératoire précoce, une correction des déficits
nutritionnels et vitaminiques, un arrét du tabagisme
et une limitation autant que possible des traitements
prothrombogenes telle que la contraception orale
[2]. L’héparinoprophylaxie par HBPM peut
également étre envisagée en cas de poussée sévere
ou de facteurs de risque tels que I’alitement ou
I’hospitalisation  prolongée, la thrombocytose
spérieure & un taux de 750000 éléments/mm? ou les
antécédents  personnels ou  familiaux de
thromboembolies [5, 6].

En conclusion, le risque thrombo-embolique au
cours des MICI est bien établi. L’ inflammation est
le principal facteur prothrombotique mais les MICI
apparaissent  particulierement  propices  aux
accidents thrombo-emboliques suggérant une
dérégulation propre a ces pathologies.

De nouvelles études cliniques multicentriques sont
nécessaires pour élucider le rble du processus
inflammatoire  dans la  pathogénie  des
thromboembolies et pour cerner plus précisément
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la population de MICI a risque thrombotique élevé.
Conflit d’intérét : aucun.
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CAUSE RARE DE DOULEUR CERVICALE
A RARE CAUSE OF CERVICAL PAIN
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Résumé :

La douleur cervicale est un motif fréquent de consultation. Elle est en rapport avec des étiologies variables.
A travers une cause rare de cervicalgie nous rappelons, la présentation clinique du syndrome d’Eagle ainsi
que ses modalités de prise en charge. Une patiente agée de 46 ans sans antécédents particuliers a consulté
pour douleur latérocervicale droite évoluant depuis quatre ans. L’examen a trouvé une formation rectiligne et
dure au niveau de la fossette tonsilaire homolatérale. Le scanner cervical a montré un processus styloide long
des deux cotés.La patiente a été opérée par voie latérocervicale droite, avec résection du processus calcifié
sur 2 cm. Les suites opératoires étaient simples avec sédation de la douleur.Le syndrome d’Eagle est
I’ensemble des symptémes en rapport avec un processus styloide long. Quelques éléments sémiologiques
permettent de suspecter le diagnostic et éviter au patient un long délai de prise en charge. La résection par
voie externe constitue un traitement efficace.

Mots clés : douleur cervicale, syndrome d’Eagle, chirurgie
Abstract:

Neck pain is a common problem due to many causes. We present a rare cause of cervical pain to illustrate
clinical presentation of Eagle syndrome and explain its management. A40-year-old woman, with no medical
history, presented to our department forright cervical pain. Physical examination revealed a righthard
tonsillar mass. Cervical CT scan showed a bilateral elongatedstyloid process. The rightelongated process
was resected by external surgery. The patient was no more painful. Eagle’s syndrome is a rare radio clinical
entity characterized by an elongated styloidprocess. Some clinical signs allow suspecting the diagnosis and
avoiding a long delay for management. The treatment is essentially surgical.

Keywords: cervical pain syndrome Eagle, surgery
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INTRODUCTION

Le syndrome d’Eagle est une entité radio-clinique
caractérisee par une ossification du ligament stylo-
hyoidien qui peut se manifester par des signes
cliniques en rapport avec la compression de
structures vasculo-nerveuses de voisinage. C’est
une cause fréquente de cervicalgies et de douleurs
cranio-faciales. Cette entité peu connue est sous
diagnostiquée. Les patients sont pris en charge
apres des délais encore trop longs [1].

A travers une observation du syndrome d’Eagle,
nous allons rappeler les caractéristiques cliniques et
thérapeutiques de cette pathologie.

OBSERVATION

Une patiente agée de 46 ans sans antécédents
particuliers a consulté pour douleur latérocervicale
droite évoluant depuis quatre ans. Cette douleur,
spontanée était associée a une odynophagie et
otalgie droite intermittente.

r

o

La patiente a consulté plusieurs médecins et a pris
différents antalgiques sans résultat. Elle n’a jamais
eu de traumatisme ni chirurgie cervico-faciale.
L’examen a trouvé wune tuméfaction sous
angulomandibulaire droite rectiligne dure. La
palpation bidigitale retrouvait la masse au niveau
de la fossette tonsilaire homolatérale. Cette
palpation reproduisait la douleur ressentie par la
patiente. L’examen stomatologique, otologique et
endoscopique des fosses nasales et du cavum était
normal.

Un scanner a été demandé (Fig.1). Il a montré un
aspect de longue apophyse du styloide bilatérale
qui mesurait 4,2 cm a droite et arrivait au contact
de I’espace muqueux pharyngé droit et 2,8 cm a
gauche (Fig.1). Le diagnostic de syndrome d’Eagle
a été posé. La patiente a été opérée par voie
latérocervicale droite, avec résection du processus
calcifié sur 2 cm (Fig.2). Les suites opératoires
étaient simples avec sédation de la douleur.

“s* 28.0 mm (3D)
739.4 mm i3}

Q

0% /HE+ 9 dmmdret

Figure 1 : TDM cervico-facial; reconstruction sagittale (A) et coronale (B);
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Figure 2 : Vue opératoire; abord du processus styloide par voie latérocervicale.

COMMENTAIRES

Le syndrome d’Eagle est [I’ensemble des
symptémes en rapport avec un processus styloide
long ou a une calcification du ligament stylo-
hyoidien. La longueur moyenne du processus
styloide est de 2 a 3 cm, il est considéré long au-
dela de 30 mm [1]. L’irritation des structures
vasculo-nerveuses de Vvoisinage engendre une
symptomatologie douloureuse variable dans son
siége et sa description. La fréquence du syndrome
de Eagle est de 4% de la population générale et
seulement 4% de ces ossifications sont
cliniguement symptomatiques [1]. Ce syndrome est
fréquemment observé chez I’adulte jeune entre 20
et 40 ans, avec nette prédominance féminine et
I’atteinte est volontiers bilatérale. Sur le plan
clinique le syndrome d’Eagle se caractérise par une
grande variabilité sémiologique, allant de la simple
géne pharyngée a une dysphagie et douleur le long
de la carotide [2]. L’examen montre un
comblement des fossettes tonsilaires par une masse
dure qui correspond au ligament stylo hyoidien
calcifié. Le diagnostic différentiel se pose avec les
névralgies du trijumeau, une pathologie temporo-
mandibulaire, une tumeur des voies aérodigestives
supérieures[1]. L exploration radiologique standard
confirme le diagnostic en montrant la présence du
processus 0sseux qui s’étend de I’apophyse
styloide a la petite corne homolatérale de I’os
hyoide.
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Le scanner précise les rapports du ligament stylo
hyoidien calcifié avec les structures vasculaires et
nerveuses voisines[3].

Le traitement est chirurgical, basé sur la résection
du processus calcifié soit par voie endobuccale ou
par voie externe[2]. Un traitement local a base
d’infiltrations de corticoides peut étre instauré chez
les patients peu génés ou refusant I’intervention.Le
soulagement aprés chirurgie est généralement
immédiat.
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Abstract

Hemophagocytic syndrome secondary to visceral leishmaniasis is a rare clinicopathological entity.

We report a previously healthy five-year-old boy admitted for pallor, fever and splenomegaly. In laboratory
analysis, there were pancytopenia, hypertriglyceridemia, hyperferritinemia and raised liver enzymes. Bone
marrow examination revealed hemophagocytosis and Leishmania amastigotes. A diagnosis of infectious
hemophagocytic syndrome secondary to visceral leishmaniasis was established. No other cause of
hemophagocytic syndrome was found despite extensive microbiologic and serologic investigation. The boy
was treated with intramuscular meglumine antimoniate (Glucantime®) and recovered rapidly with definitive
remission.

Visceral leishmaniasis associated hemophagocytic syndrome is a life-threatening disorder. It is important for
any physician to suspect the diagnosis in all children with fever and splenomegaly. Complementary
investigations should be done to confirm this association urgently for initiate appropriate treatment.

Key words : Hemophagocytic syndrome, visceral leishmaniasis, children
Résumé

Le syndrome d'activation macrophagique secondaire a la leishmaniose viscérale est une entité clinique rare.
Nous rapportons le cas d’un garcon de cing ans sans antécedents pathologiques particuliers admis pour
paleur, fievre et splénomeégalie. Les analyses biologiques ont révélé une pancytopénie, une
hypertriglycéridémie, une hyperferritinémie et des enzymes hépatiques élevés. L’examen de la moelle
osseuse a revelé la présence d’ hémophagocytose et de Leishmania amastigotes. Un diagnostic de syndrome
d’activation macrophagique secondaire a la leishmaniose viscérale a été établi. Aucune autre cause du
syndrome d'activation macrophagique n’a été trouvée malgré une vaste enquéte microbiologique et
sérologique. L’évolution sous antimoniate de méglumine intramusculaire (Glucantime®) a été marqué par la
disparition de la symptomatologie clinique et la normalisation des analyses biologiques .

La leishmaniose viscérale associée a un syndrome d’hémophagocytose est grave et peut mettre le pronostic
vital en danger. Il est important pour tout médecin de soupgonner le diagnostic chez tous les enfants atteints
de fievre et spléenomégalie. Les examens complémentaires doivent étre effectués pour confirmer cette
association de toute urgence afin d’initier un traitement approprié.

Mots clés: Syndrome d'activation macrophagique, la leishmaniose viscérale, enfants
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INTRODUCTION

Haemophagocytic syndrome (HS) is a rare, but
potentially fatal disorder. It is characterized by
clinical and biological manifestations secondary to
uncontrolled proliferation of macrophages and
oversecretion of cytokines [1,2]. It may be primary
or secondary to many etiologies maily infections
such as visceral leishmaniasis (VL) [3-5]. We,
herein, report a case of HS following VL.

CASE-REPORT

A previously healthy five-year-old boy, who lived
in a rural region in Tunisia, was admitted to
pediatric department with a twenty-day history of
fever, pallor and anorexia. On physical
examination, he was asthenic, pale and febrile
(40°C). Abdominal palpation showed tenderness in
the upper right quadrant and a splenomegaly of 3
cm below left costal margin without hepatomegaly.
The rest of the somatic exam was within normal
limits.

Laboratory data showed pancytopenia total
leukocyte count at 1560/mm?, neutrophil count at
440/mm?®, hemoglobin level at 7 g/dl and platelets
count at 93000/mm”.

Liver tests were abnormal with Aspartate amino
transferase at 420 IU/L, Alanine amino transferase
at 150 IU/L, Alkaline phosphatase at 990 IU/L,
gammaglutamyl transferase at 104 Ul/I and serum
bilirubin at 7 mmol/L, Prothrombin time was
normal at 92%.

Increased ferritinemia level (1000ug/l) and
hypertriglyceridemia (3,7 mmol/l) were objectived.
No obvious source of infection was found on any
of the biological investigations: blood culture and
serological tests for Brucella, Salmonella typhi,
HIV, hepatitis B, C, cytomegalovirus, Epstein-Barr
virus were negative. The tuberculin test was
negative. Abdominal ultrasound disclosed a normal
liver; however, splenomegaly and scarce
hypoechoic  fluid. Serological study for
Leishmania was positive (1/1280). The bone
marrow examination was paramount in the
patient’s diagnosis, revealing hemophagocytis and
amastigote forms of Leishmaniasis. A diagnosis of
infectious hemophagocytic syndrome secondary to
visceral leishmaniasis was established.

Treatment  with  intramuscular ~ meglumine
antimoniate (Glucantime®) was instituted for 21
days. By day 7, the child condition gradually
improved, the fever disappeared. There was a good
response to treatment and the infant was discharged
home. During follow-up, his blood values
improved markedly (Table 1).

Table 1: patient characteristics at onset and outcome

Biological parameters Before
treatment

White blood cells (/mm?) 1560
Neutrophiles (/mm?®) 440
Hemoglobin (g/dl) 7
Platelets (/mm?®) 93000
SGT/SPT (UI/L) 420/150
PAL (UI/L) 990
GGT (UI/L) 104
PT (%) 92
Triglyceridemia (mmol/I) 3,7
Ferritinemia (pg/1) 1000

After treatment

Day 7 Day 15
3360 4250
1280 1510
8.4 10.7
378000 267000
71/24 40/24
400 380
40 39
95 94
1,2
240
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DISCUSSION

Visceral leishmaniasis remains an important public
health problem in Tunisia [6]. It is among the most
commonly identified causes of HS in children in
endemic areas including North Africa [3,6].

HS is a life-threatening clinicopathological entity,
which results from defective apoptic pathways
activity. The overstimulation of the immune system
leads to numerous organ infiltration, mainly the
reticuloendothelial system and the central nerve
system [1-2].

The typical clinical presentation of HS includes
acute onset of fever unresponsive to antibiotics,
hepatosplenomegaly, rapid deterioration of general
condition [1]. Our patient experienced almost all of
these signs.

HLH is diagnosed on the basis of Henter et al’s
guidelines [2]. five criteria were required from the
following: (a) fever, (b) splenomegaly, (c)
bicytopenia (hemoglobin < 9 g/dl, platelets
<100x10%1,  neutrophils <1~ x10%1),  (d)
hypertriglyceridaemia (>3  mmol/l)  and/or
hypofibrinogenaemia (<15 a/l) (e)
hyperferritinemaemia (>500 ug/l), (f) increased
plasma concentration of the interleukin-2 receptor
(s CD25) (>2400 Ul/ml), (g) impaired natural killer
cells activity and (h) hemophagocytosis in bone
marrow, liver, spleen or lymph nodes [2]. The
pathological hallmark of HLH is the presence of
benign histiocytes phagocyting the hematopoietic
cells [1,2]. Our patient had 6 criteria for HS
diagnosis. He presented with 3 common signs to
HS and VL (fever, splenomegaly and
pancytopenia). Similitude features between HS and
VL may delay the diagnosis [5,7-9]. Moreover,
serologic testing for Leishmania may be negative at
the onset of the disease [5].

Liposomal Amphotericin B represents the
treatment of choice for HS associated with VL [3-
5, 10]. It supplanted antimonials, previously
considered as the treatment of reference of VL, as
it proved to be effective, provides favorable
efficacy/tolerance ratio and seems to control the
disease [5]. Intravenous immunoglobulin seems to
have a positive effect on refractory cases [10]. Our
patient has received meglumine antimoniate, the
only drug available in Tunisia. No further
aggressive therapy was added and the evolution
was quiet favorable.

The majority of cases associated with Leishmania
reported in the literature had a successful outcome
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[9]. Patients may require intensive care unit
admission because of multiple organ dysfunction
[10]. The non specificity of symptoms is
responsible for delayed diagnosis and treatment
initiation, resulting in low curability of the disease
and fatal outcome [5, 10].

In conclusion, diagnosis of VL associated with HS
may be difficult, fatal if untreated and continues to
elude physicians. It should be considered in all
children with fever, splenomegaly and cytopenia.
Early and well-conduced medical treatment
achieves a good outcome.
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Résumé

La compression de la neuvieme paire cranienne (IX : nerf glossopharyngien) par une méga artére est une
cause rare de névralgie du 1X secondaire.

Nous rapportant un cas rare d’une névralgie du IX secondaire a la compression de la racine du
glossopharyngien par une méga artére vertébrale.

Un patient a4gé de 52 ans nousa consultés pour des douleurs cervicales au niveau de la région sous angulo-
mandibulaire gauche. Les acces algiques, apparus depuis huit ans, étaient paroxystiques durant quelques
secondes. Elles survenaient par des crises stéréotypées pouvant étre déclenchées par la parole ou la
déglutition. L’examen de la sphere ORL ainsi que I’examen neurologique étaient normaux. Le diagnostic
d’une névralgie du glossopharyngien était retenu. Une IRM de I’angle ponto cérébelleux a mis en évidence
une méga artere vertébrale gauche comprimant la face latérale du bulbe et de la jonction bulbo
protubérantielle, responsable d’une compression du nerf glossopharyngien gauche.

La névralgie glossopharyngienne (NVG) est une entité clinique rare. Les formes secondaires sont liées a une
anomalie du nerf IX le long de son trajet. Parmi ces lésions, il peut s’agir d’une compression du 1X par une
meéga artére vertébrale, comme dans notre cas. A notre connaissance, il n’existe que 3 cas similaires
rapportés dans la littérature depuis 1956 jusqu’au nos jours. L’exploration radiologique des ces patients doit
comprendre des séquences d’IRM 3D-T1 sans et avec injection de gadolinium, 3D-T2-haute résolution et
ARM-TOF. Le traitement de la névralgie du IX secondaire a un conflit vasculo-nerveux est médico-
chirurgical : les antiépileptiques et la décompression microchirurgicale.

Mots clés : douleur du cou, paires craniennes.

Summary

The compression of the ninth cranial nerve (IX glossopharyngeal nerve) by a mega artery is a rare cause of
secondary 1X neuralgia.

We report a rare case of secondary IX neuralgia due to the glossopharyngeal nerve root's compression by a
mega vertebral artery.

A 52- year-old patient presented to our department for eight years history of upper laterocervical pain. The
patient complained of paroxysmalpain, the duration of these episodes was few seconds. The pain was
triggered by speech or swallowing. The ENT and neurological examination were normal. The diagnosis was
a glossopharyngeal neuralgia. A MRI of the angle ponto cerebellar highlighted a mega left vertebral artery
compressing the side of the bulb and the ponto medullary junction, causing a compression of the left
glossopharyngeal nerve.

The IX Neuralgia is a rare clinical entity. Secondary forms are associated with an abnormality of theninth
nerve along its path. Among these injuries, it may be a compression of 1X by a mega vertebral artery, as in
our case. To our knowledge, there are only three similar cases reported in the literature since 1956 until
today. Exploration of these patients should include 3D-T1 MRI sequences with and without gadolinium, 3D-
T2-high resolution TOF-MRA. The treatment of 1X neuralgia due to a neurovascular conflict is medical and
surgical: antiepileptics drugs and microsurgical decompression.

Keywords: neck pain, cranial nerve
J1. M. Sfax, N°23; Juillet 16 : 52 - 56 52



ACCES DOULOUREUX AU NIVEAU DU COU

gaidla

el o) gall 3 QU QYY) (e 5ol e g adiim (38 Bk (e (e sall) SLlll) anlil) sl Cuasl) e daxall

e;md‘)ﬁu\.})&éﬂ\)ku‘:&&\@#\M\Jh@éﬁ&\&&\@mﬂ\é&\uABJJL:;U\AuceSj);J

b s Al die Gl eV Geds | e bl Glall i Adlaial) 8 A8l VY Wil jias 35w 52 s jee (s je
Ol e seail) 3o Al Al csanl) Gandl) 3 jaiall s o) pand jelal a5l 23S Lgans dlaaill il 3 U85

osalll SLalll Cuanll e dakia adia (58 (L )l @Mﬂgmlal_mll

lale aa e lills 4 guuhmg)ssugyw a0 ,ﬁug)ﬁydgs@&m\gjm 4 B YY)
) $Y 58 (30 eladY) aiiil Jady of ity o5l s 1956 ple die < 55 Alae Va3 (5 gus 22 0 ¥

A el

a3l Cuaall (A I 2V tliall clalsl)

J1.M. Sfax, N°23; Juillet 16 : 52 - 56 53



I.ACHOUR et al.

INTRODUCTION

La dolichoectasie artérielle intracranienne est un
artériopathie caractérisé par une augmentation de la
longueur et du diametre artériels [1]. Les courbes et
les boucles artérielles qui en résultent, peuvent
comprimer les structures nerveuses, les paires
craniennes a proximité [1].Dans ce cadre, la
compression de la neuvieme paire cranienne (IX:
nerf glossopharyngien) par une méga artére est une
cause exceptionnelle d’une névralgie du
glossopharyngien secondaire.

Nous rapportant un cas rare d’une névralgie du 1X
secondaire a la compression de la racine du
glossopharyngien par une méga artére vertébrale.

OBSERVATION

Il s’agit d’un patient &gé de 52 ans sans antécédents
pathologiques particuliers qui a consulté pour des
douleurs cervicales au niveau de la région sous
angulo-mandibulaire gauche. Les accés algiques,
apparus depuis huit ans, étaient paroxystiques
durant quelques secondes. La douleur était trés
intense et strictement localisée a gauche. Elle
survenait par des crises stéréotypées pouvant étre
déclenchées par la parole ou la déglutition. On ne
notait pas de signes végétatifs associés. L’examen
de la sphere ORL ainsi que I’examen neurologique
étaient normaux. Le diagnostic d’une névralgie du
glossopharyngien était retenu. Une IRM de I’angle
ponto cérébelleux réalisée, a exploré la jonction
bulbo protubérantielle par des coupes axiales
pondérée T2 et T1 sans et avec gadolinium,
coronales T2 et Tlavec et sans gadolinium. Elle a
mis en évidence une méga artere vertébrale gauche
comprimant la face latérale du bulbe et de la
jonction bulbo protubérantielle, responsable d’une
compression du nerf glossopharyngien gauche
(figure 1).

DISCUSSION

La névralgie glossopharyngienne (NVG) est une
entité clinique rare, qui touche environ 0.7/100.000
personnes de la population mondiale [2]. Comparée
a la névralgie du trijumeau, elle ne représente dans
la littérature que 1% de cette derniére [3].
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Fig. 1: IRM cervicale en coupe axiale séquence
T2 : méga artére vertébrale gauche

Son incidence augmente avec I’age et elle touche
surtout les sujets de sexe masculin agés de plus 50
ans [4].Les accés algiques liés a ce syndrome
douloureux sont brefs, strictement unilatéraux,
paroxystiques et stéréotypés chez le méme patient.
Ils peuvent intéresser un ou plusieurs points de
projection du territoire sensitif du nerf
glossopharyngien [5]. Le diagnostic positif d’une
NVG repose sur la classification officielle des
céphalées adoptée par I’ « International Headache
Society (IHS) » [6].

Sur le plan étiologique, I'IHS a distingué deux
types de NVG : idiopathique et symptomatique. La
NVG idiopathique est caractérisée par une douleur
intermittente avec un examen clinique normal et un
bilan radiologique normal.La NVG
symptomatique, ou secondaire, associe avec les
acces paroxystique un fond douloureux persistant,
et parfois un trouble de la sensibilité du territoire
du nerf IX a I’examen neurologique [6]. Ces
formes secondaires sont liées a une anomalie du
nerf 1X,au niveau de son trajet allant depuis la
médullaire jusqu’au foramen jugulaire [3]. Parmi
ces lésions, il peut s’agir d’une compression du
glossopharyngien par une méga artére vertébrale,
comme dans notre cas. Il s’agit d’une cause rare de
malformation vasculaire responsable d’un tableau
de conflit vasculo- nerveux (VN) avec le nerf IX.
A notre connaissance, il n’existe que 3 cas
similaires rapportés dans la littérature depuis 1956
jusqu’au nos jours [7-9].
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Une meéga artére vertébrale est un artériopathie
appartenant a I’ensemble des dolichoectasies
artérielles  intra  craniennes. La  maladie
dolichoectasique artérielle intra cranienne est
définie par une augmentation de la longueur et du
diamétre  artériel [10]. Elle intéresse
essentiellement le tronc basilaire, les arteres
vertébrales et plus rarement les artéres carotides et
cérébrale moyenne [10]. Son incidence varie entre
0.06-5.8% de la population générale [11]. Par
conséquent, les méga artéres vertébrales ne peuvent
toucher que moins de 0.05% de la population
générale [12]. Plusieurs personnes ayant cette
malformation sont asymptomatiques. En fait, un
conflit vasculo-nerveux n’est responsable d’une
névralgie des paires cranienne que lorsque la
compression s’exerce sur la racine du nerf et plus
précisément au niveau de la zone entrée/sortie
(REZ : Root Entry/exit zone) [13]. Cette zone
correspond a une région d’hyper réactivité et
d’hyperexcitabilité, localisée anatomiquement au
niveau de la zone de transition entre la myéline
centrale et la myéline périphérique [14]. La rareté
des névralgies du glossopharyngien peut étre
expliquée par la différence de siege de la REZ zone
entre les nerfs craniens [14]. Au niveau du
glossopharyngien, la zone myélinisée centrale est
de faible longueur et volume, mettant donc a I’abri
la REZ zone d’un éventuel conflit vasculo-nerveux
[14].

Le diagnostic  positif de la  maladie
dolichoectasique artérielle en général et d’une
méga artere vertébrale, n’est pas aisément reconnu
par les radiologues vu la fréquence des variations
normales de la longueur et du diamétre artériel.
Avec l'avénement dela tomodensitométrie (TDM),
la résonance magnétique(IRM) cérébrale et
I'imagerie vasculaire, la méga artére vertébrale peut
étre diagnostiquée de fagcon non invasive.
L’exploration radiologique doit comprendre
desséquences d’IRM 3D-T1 sans et avec injection
de gadolinium, 3D-T2-haute résolution et ARM-
TOF [15]. Cette exploration permet didentifier le
conflit VN, préciser le degré de compression du
nerf, prévoir les difficultés chirurgicales, le suivi
évolutif de la maladie et de caractériser le degré de
compression du nerf [15, 16]. Les séquences 3D-T1
et 3D-T2-haute résolution donnent un bon
contraste entre le liquide cérébrospinal et des
structures vasculo-nerveuses.

L’ARM-TOF en coupes natives et reconstruction
vertebro-basilaire, montre les structures vasculaires
artérielles ectasiques en hypersignal, permettant
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ainsi de bien différencier les vaisseaux des nerfs
craniens [15]. En effet, la sensibilité de I'IRM est
estimé de 97% et sa spécificité de 100 % pour la
détection d’une compression vasculo-nerveuse
[15]. Cependant, on n’a pas retrouvé dans la
littérature  d’évaluation  spécifique de la
sensibilité/spécificité de I’IRM pour la détection
d’une méga artere vertébrale. Malgré les avancés
techniques radiologiques, il n’existe pas de criteres
radiologiques quantitatifs acceptés pour un
diagnostic positif de la dolichoectasie de I’artére
vertébrale [10]. Pour cette raison, certains auteurs
proposent que le diagnostic d’une méga artére
vertébrale symptomatique soit retenu devant des
signes cliniques évocateurs de dysfonctionnement
vasculaire de la circulation postérieur associé a une
artere vertébrale ectasique visible a I’imagerie,
c'est-a-dire une artére vertébrale de diametre
>4mm, en absence de toute autre anomalie de la
circulation postérieure pouvant expliquer la
symptomatologie [9, 12]. Actuellement,
I’artériographie n’est indiquée que si un geste
neuroradiologique est envisagé [16].

Le traitement de la névralgie du glossopharyngien
secondaire a un conflit vasculo-nerveux est
meédico-chirurgical. Le traitement médical repose
essentiellement  sur  les  antiépileptiques :
carbamazépine, gabapentine, phénytoine...
L’administration de I’anti coagulation a long terme,
et un contrdle strict de la tension artérielle ne sont
pas recommandés de fagon systématique [5, 17].
Un traitement chirurgical est indiqué en cas

d’intolérance, d’allergie, ou d’inefficacité du
traitement médical [5]. Plusieurs techniques
chirurgicales  sont  disponibles, mais la

décompression microchirurgicale reste la technique
de choix [4, 18].
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d’appel (chiffres romains) selon [l'ordre
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