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Résultats	  attendus	  

O  Exérèse de tout le segment aganglionnaire 

O  Transit régulier spontané 

O  Arrêt du nursing / fermeture de la stomie 

O  Sans souillure 



Évolution	  possible	  
O   Résultat parfait : 1-3 selles moulées/jour spontanées 

O   Évolution marquée par :  
O Troubles du transit 

O  Consistance des selles : pâteuse / liquide 

O  Fréquence augmentée / constipation 

O  Odeur des selles nauséabonde 

O  Distension abdominale 

O   Entérocolite 

O Soiling  

O  Pseudo-incontinence sur fécalome, constipation 

O  Incontinence anale vraie 

O   « Intolérance alimentaire » 

O   Retentissement sur la qualité de vie  

O Retentissement psychosocial (Mills 2008) 
 



Techniques	  d’évaluation	  
O   Scores :  

O Krickenbeck, Wingspread SS, BFS, Holschneider score, Ann Arbor score, PICSS, … 

O GIQLI, HAQL / SF36 health survey, TACQOL, … 

O   Ciley & Coran (1994) et Fortuna (1996) : 100% de bons résultats  

O   Sherman et al 1989 : 195 patients (Swenson) suivis >15ans = 90% absence de 
trouble du transit 

O   Bourdelat et al 1997 : 2430 pts (Duhamel) suivis > 15ans = bonne à  excellente 
continence 

O   Hartman et al 2008: 316 MAR/HD enfants et ado. QOL similaire aux contrôles voir 
meilleure ! 

O   Aworanti 2012 : évaluation par questionnaire et sur dossier de 51 patients. 
Incontinence et constipation : 74 et 31% vs 14 et 10% 
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Facteurs	  influençant	  l’évolution	  
O  Longueur aganglionnaire:  

O  pronostic HCT < HRS 

O  Anomalie neurologique associée :  

O  Plus de constipation 

O  Entérocolite préopératoire :  
O  ì le risque d’EC postopératoire et de lésions 

périnéales 

O  Facteur génétique de susceptibilité : certains 
haplotypes du gène ITGB2 associés à l’EC 

O  Reprise chirurgicale  

Prato et al 2008, Moore et al 2008 



Résultats	  fonctionnels	  chez	  l’enfant	  
O  Soiling/incontinence : 10-80% 

O  Constipation : 15-60% 

O  HAEC : 5-67% variable selon la technique et la définition 
de l’EC 

O  Stensrud 2010 : 56% soiling, 21% constipation, 15% 
HAEC; 15% lavements pour être propre 

O  Awaronti 2012 
O  51 enfants (35 Soave, 17TERPT), age 71mois 
O 75%/71% soiling, 34%/25% constipation 

Awaronti et al 2012, Mills et al 2008, Moore et al 2008, Stensrud 2010 



O  Première phase étude prospective de cohorte RATPCR : 
O   88 enfants interrogés en 2010 

O   Investigateur neutre 

O   Âge médian : 7ans et 2 mois (3,5-15) 

O   Recul médian : 6 ans et 7 mois 

O   Krickenbeck (Holschneider et al 2005) et score d’Ann Arbor (El Sawaf 
et al 2007) 

Résultats	  fonctionnels	  chez	  l’enfant	  



Critères de 
Krickenbeck 

Ensemble de la cohorte 
N = 88 

Cohorte des plus de 8 ans à 
l’interrogatoire 

N = 35 

Pas de défécation 
volontaire 47 53% 18 51% 

Souillures 
 

Souillures 
quotidiennes 

77 
 
 

47 

87,5% 
 
 

53% 

29 
 
 

18 

83% 
 
 

51% 

Constipation 
 

Nécessitant un 
traitement 

28 
 
 

13 

32% 
 
 

15% 

12 
 
 
6 

34% 
 
 

17% 

Score de  Ann 
Arbor 

Ensemble de la cohorte 
N = 88 

Cohorte des plus de 8 ans à 
l’interrogatoire 

N = 35 

Score excellent 26 29,5% 10 28,5% 

Score bon 40 45,5% 13 37% 

Score moyen 19 21,5% 10 28,5% 

Score mauvais 3 3,5% 2 6% 



Évolution	  avec	  l’âge	  
Athanasakos et al. (2006) 

Niramis et al (2008) 

Mills et al 2008 



Evolution	  avec	  l'âge	  
O   Conway 2007 

O   étude prospective 40 patients opérés entre 1980-1991, évalués en 1997 et 
2005 

O Mean Rintala functionnal outcome score amélioré de 14.9 à 16.4 (p=0.02) 

O MAIS mean score < 10°% et 54% de jeunes adultes avec résultat non 
satisfaisant 

O   Grandstrom 2013 
O   Étude prospective sur 27 LAPT 

O   âge moyen aux 2 évaluations: 4 et 7ans 

O   interview par personne neutre 



Résultats	  chez	  l’adulte	  
O  toutes les études HD vs contrôles : (Rintala SPS 2010) 

O  Altération de la fonction intestinale  avec trouble de la continence 
O  manométrie moins bonne 

O  problèmes psycho-sociaux 

Rintala 2010, Rintala 2012 
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Résultats	  chez	  l’adulte	  
O  toutes les études HD vs contrôles : (Rintala SPS 2010) 

O  Altération de la fonction intestinale  avec trouble de la continence 
O  manométrie moins bonne 

O  problèmes psycho-sociaux 

O  Dernière amélioration fonctionnelle : puberté 

O  Ré augmentation de la constipation à l’âge adulte (>10%) 

O  Troubles urinaires et sexuels : énurésie, 10% troubles 
mictionnels, 11% dysfonction sexuelle (dyspareunie, troubles 
érectiles, infertilité) (Moore 1996) 

Rintala 2010, Rintala 2012 



O  Jarvi 2010 
O  92 adultes /pop contrôle 

O  âge moyen : 43 ans  

O  BFS global < contrôles 

O  53% BFS < limite inf normale chez les contrôles 

Résultats	  chez	  l’adulte	  



O  Jarvi 2010 
O  92 adultes /pop contrôle 

O  âge moyen : 43 ans  

O  BFS global < contrôles 

O  GIQLI < contrôles (p=0,058) 
O  Analyse multivariée 

O  Âge croissant = seul prédicteur  

de mauvais résultat fonctionnel  

O  Âge croissant associé à fonction 

 altérée 

Résultats	  chez	  l’adulte	  



O  Ieiri et al 2010 
O  184 pts > 17y. 43 inclus (23%) 

O  évaluation sommaire diarrhée, constipation, 
incontinence, soiling 

O  âge moyen 33ans. Suivi moyen = 31ans 

Résultats	  chez	  l’adulte	  



O  Ieiri et al 2010 
O  184 pts > 17y. 43 inclus (23%) 

O  évaluation sommaire diarrhée, constipation, 
incontinence, soiling 

O  âge moyen 33ans. Suivi moyen = 31ans 

O  QOL :  
O  45% mariés  

O  31/42  avec métiers 

Résultats	  chez	  l’adulte	  



O  Gunnarsdotir et al. 2010 : 
O  42/51 patients, opérés entre 69-89 

O  Âge médian : 28 ans 

O  Dernier suivi à 7,1 ans 

O  4 en stomie terminale 

O  32% soiling, 13% constipation, 18% entérocolite 

O  QOL SF36 et GIQLI 

O  QOL superposable au groupe contrôle 

O  QOL femme < homme 

O  GIQLI < (p=0,01) avec soiling, constipation, entérocolite 

O  GIQLI diminue si forme colique totale 

Résultats	  chez	  l’adulte	  



Retentissement	  psychosocial	  
O  Athanasakos et al 2006 

O   72/131 pts de 1-24 ans 

O   Fonctionnel : 80% soiling,, 69% diarrhée, 60% constipation 

O   31% contexte familial Ψ (dépression, OH, schizo, suicide) 

O   50% >12y dépression, mal être, anxiété 

O   Impact sur la famille : 
O  28% en difficulté financière (37%<12y) 

O  13% impact sur le couple 

O  32% parents dépressifs 

O  46% parents expriment un mal être 

O  56% parents anxieux 

O  Mais 80% forte cohésion familiale 



Retentissement	  psychosocial	  
O  Athanasakos et al 2006 

O  72/131 pts de 1-24 ans 

O  Ψ : 18% enfants dépressifs, 24% état anxiété 
élevé, 56% signes d’anxiété, 

O  >12Y plus dépressif et anxieux que <12y 

O  <12y plus de pbs relationnels, troubles du 
comportement 

O  51%<12y manquent l’école / 4% 



O  Première phase étude prospective de cohorte RATPCR : 
O  Vécu de la maladie: 

O  Par les parents: 
O  Vie professionnelle:48% 

O  Vie sociale : 45% 

O  Vie familiale : 58% (33% fréquent) 

O  Vécu de l’enfant: 
O  Gêné, malheureux ou triste : 61% 

O  Vie scolaire : 58% 

O  Sport adapté ou inexistant : 30%  

O  Gêné pour faire des activités : 30% 

O  Relations perturbés avec autres enfants : 43% 

O  Moqueries : 57% 



Régime	  alimentaire	  
O  athanasakos et al :  

O  53%<12y / 22%>12y 
O  Pas de bonbons, agrumes, sucres, boissons 

sucrées, produits laitiers, .. 

O  Première phase étude prospective de 
cohorte RATPCR : 
O  64% régime alimentaire particulier 



TCA	  
O  pas d’étude chez adulte  

O  adolescence  
O  Résultat inferieur : > 1/3 incontinence fécale 

O  Entérocolites récurrentes plus fréquentes  

O  Fréquence des selles diminue lentement avec le temps  

O  Complications métaboliques 

O  retard de croissance surtout pondérale 

O  1/5 finissent avec une iléostomie permanente 

Rintala & Pakarinen 2010 



Down	  syndrom	  
O  pronostic discuté 

O  Plus mauvais pronostic 
O   Contrôle digestif plus lent à acquérir (Rintala 2010) 

O   Constipation sévère plus fréquente (55%vs22%, Travassos 2011) 

O   Amélioration lente avec l’âge 

O   87% d’incontinence à 12ans (Cato-Smith 2006) 

O   Entérocolite chronique avec risque de développer une IBD (Rintala 2012; 
Levin 2012) 

O   incidence augmentée d’HAEC (45%vs31%, Travassos 2011) , de fuite 
anastomotique, d’incontinence (Engum 2004) 



Down	  syndrom	  
O  Pronostic proche 

O   Hackam 2003 

O   Morabito 2006 ….. 

O  173 enfants dont 17 DS 

O  continent 85%/53%, soiling 9%/27%, incontinent 6%/20% p<0,05 



Take	  home	  message	  

O  Suivi au long cours difficile  

O  Évaluation difficile  

O  Nécessité de standardiser les scores et 
les techniques d’évaluation 



Take	  home	  message	  

O  Résultats préoccupants 

O  Amélioration avec l’âge, jusqu’à la puberté 

O  Phase de plateau à l’âge adulte voir d’altération 
fonctionnelle 

O  Facteurs de mauvais pronostic : TCA, forme syndromique 



Take	  home	  message	  

O  Prise en charge multidisciplinaire 
O  Diététique 

O  Gastro-pédiatrique 

O  Chirurgicale 

O  Psychologique et pédo-psychiatrique 

O  Sociale 

O  Suivi régulier et au long cours +++ 
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