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L’entérocolite ulcéro-nécrosante est avant tout I’apanage du nouveau né prémature
(incidence=2 & 4%) (Neu). Elle est d’origine multifactorielle et malgré les nombreuses études
faites sur le sujet, il reste difficile d’en déterminer, clairement, la cause principale .

Aussi, elle peut toucher des enfants nés a terme, présentant certains facteurs de risque ,
comme {entre autres), I’asphyxie périnatale, le retard de croissance intra-utérin, les détresses
respiratoires, I’exsanguino-transfusion, la présence d’un cathéter ombilical artériel ou veineux

ainsi que les cardiopathies congénitales (51, 2, 55,47, 44, 66, 61, 5, 35).

Au CHU de Nantes, de 1998 a 2000, nous avons observé quatre cas d’entérocolite ulcéro-
nécrosante chez des enfants a terme atteints de cardiopathie congénitale cyanogéne ce qui
représente une incidence, non négligeable, de 3 % dans le groupe des enfants cardiopathes

congénitaux nés pendant cette période. Or cette association a rarement €té rapportée .

Dans cette thése, nous rappellerons les principales caractéristiques de ’entérocolite uicéro-
nécrosante chez le prématuré d’une part, chez le nouveau-né a terme d’autre part et enfin chez
I’enfant atteint de cardiopathie congénitale, en particulier cyanogéne. Puis nous décrirons les
observations d’entérocolite ulcéro-nécrosante, survenues chez ces quatre nouveau-nés. Nous
analyserons les différents facteurs de risques, retrouvés dans cette population. Ensuite, nous
discuterons des hypothéses physiopathologiques de cette association. Enfin, nous
envisagerons les possibilités thérapeutiques et les moyens de prévention de 1’entérocolite

ulcéro-néerosante, chez les enfants atteints de cardiopathie congénitale cyanogene.
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L’ENTEROCOLITE
ULCERO-NECROSANTE,

REVUE DE LA LITTERATURE.
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L’ENTEROCOLITE ULCERO-NECROSANTE : PREMATURE
ET NOUVEAU-NE A TERME

L’ECUN est I'urgence chirurgicale la plus fréquente de la période néo-natale. Elle a été
décrite pour la premiére fois au 198™ sigcle et a été reconnue comme véritable pathologie du
nouveau-né dans les années 60. Depuis de nombreuses études ont été publiées sur le sujet,
toutefois, les liens physiopathologiques qui aboutissent a ceite pathologie demeurent
controverses.

L entérocolite est une pathologie du prématuré. Néanmoins, elle touche aussi des nouveau-nés
a terme présentant certains facteurs de risque. Dans ce chapitre, nous tentons de dégager les

points communs et les différences de I entérocolite, de ces deux groupes.

1-Epidémiologie

L’ECUN est fréquente, puisqu’elle atteint un 4 trois enfants pour mille naissances vivantes.
C’est essentiellement une pathologie du prématuré : 90% des enfants atteints ont moins de 36
SA.

Son incidence est de 25 & 50 %o chez les prématurés contre 0,17 %o chez les enfants nés a
terme, soit 150 fois plus fréquente chez le prématuré (59).

L’age de début est inversement proportionnel a I’Age gestationnel et au poids de 'enfant (61,
66, 5). Les entérocolites peuvent survenir trés tardivement chez les grands prématurés (en
moyenne 21 jours), alors qu’elles sont beaucoup plus précoces chez le nouveau-né a terme (en
moyenne 48 heures) (66).

La mortalité est de 10 & 30% selon les centres ; elle est de 20 4 40% chez le prématuré contre
5% a 10%, chez le nouveau-né a terme (2). Elle augmente lorsque ’age gestationnel et /ou le
poids de naissance diminuent (44).

L’ECUN, chez le prématuré, serait corrélée a la survenue de handicap psychomoteur,
indépendamment du poids de naissance, de la leucomalacie péri-ventriculaire et de
’hémorragie intra-ventriculaire (12).

Tl existe aussi des formes épidémiques d’entérocolite, elles touchent alors des enfants souvent

plus matures (27).
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Elle peut toucher aussi des enfants de plus de un mois et de jeunes adultes. Kurbegov et al,
Moss et al avaient recherché les facteurs de risque possibles, chez 25 enfants 8gés de 6 mois
a 17 ans, décédés d’ECUN, prouvée par I’examen anatomo-pathologique (35, 47). Les deux
principaux facteurs de risque, retrouvés étaient la présence d’une cardiopathie congénitale et

un chiffre de globules blancs inférieur 4 500/ mm3 (35).

2-Anatomo-pathologie,

La Iésion primitive est une ischémie iléo-colique d’intensité variable selon les cas, ailant de
’ulcération a la nécrose. Chez le prémature, les l€sions intéressent 1’iléon terminal dans 78%
des cas, le colon (surtout le caecum) dans 30 & 50% des cas {53). L’association iléo-caecale
est fréquente, mais des atteintes multiples sont possibles. Chez les nouveau-nés i terme, les
lésions toucheraient plus volontiers le colon (38).

La nécrose est de type ischémique ou hémorragique, plus ou moins étendue en superficie et en
profondeur. Il y a parfois des aspects pseudo-membraneux. Parfois on retrouve une thrombose
de I’ artére mésentérique supérieure, qui peut étre a I’origine d’une ischémie ou d’une nécrose
atteignant la totalité du gréle et le colon droit ; I’ischémie non obstructive touche phutét le
colon (46). Dans les cas moins graves (ischémie de durée inférieure & 8 heures), la paroi
intestinale peut se régénérer mais dans les cas graves, la muqueuse intestinale cicatrise par
fibrose progressive d’ou la formation de sténoses, voir méme d’atrésies (27).

Il s’y associe un aspect inflammatoire de la paroi digestive, dans la plupart des cas.

Quand il y a pneumatose, la présence de gaz peut étre visible sur les lames d’histologie sous
forme de bulles disséquant la paroi intestinale, dans la sous-muqueuse, la sous-séreuse et dans
le mésentére. La pneumatose peut aussi intéresser le systeme porte. Elle est due a la libération

de toxines bactériennes (27, 53).
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3-Physiopathologie

L’entérocolite est d’origine multifactorielle et malgré les nombreuses études faites sur le sujet,
il est difficile d’en déterminer la cause principale. La prématurité est le seul facteur de risque
indiscutable. C’est probablement la réponse, d’un tube digestif immature, a des agressions

d’origine infectieuse, vasculaire et alimentaire (schéma 1).

Chez le nouveau-né prématuré le systéme immunitaire est immature, favorisant ainsi les
infections. Aussi, les enzymes protéolytiques de la lumiére intestinale sont incapables
d’hydrolyser certaines toxines bactériennes. De plus, immaturité du systéme nerveux
autonome est a origine d’une diminution de Ja motricité digestive, pouvant aussi faire le lit

de Pinfection, par stase (48, 49).

I’infection joue probablement un rdle important dans la genése de I’entérocolite comme en
témoigne la survenue d” épidémies d’entérocolite dans les unités de réanimation néo-natales
(33). De méme, il a été décrit des cas d’entérocolite survenant chez des enfants ayant des
déficits immunitaires, dont la leucocytose était inférieure a 500 / mm?3(47).

L’>administration de selles de prématurés, atteints d’ECUN, et de lactose, a des cailles,
modifie la flore intestinale et déclenche une ECUN dans 100% des cas (en augmentant la
population des closfridinm et des E.Coli ) (14, 10). L’apport d’oligofructose chez ces animaux
permet une diminution de 50% des cas d’entérocolite et est en cours d’évaluation chez le
prématuré (10, 14).

De multiples microorganismes ont pu étre isolés dans le sang, le liquide péritonéal et les
selles, d’enfants atteints d’entérocolite. Les bacilles gram négatifs sont les plus fréquents : en
téte £.Coli puis Klebsiella Prnenmoniae, Pseudomonas Aeruginosa, mais on retrouve aussi des
germes anaérobies tels que Clostridium perfringens et des virus (rotavirus avant tout) (33).
L’infection entraine la séerétion d’endotoxines qui déclenchent la cascade inflammatoire (49,
11, 17). Ces médiateurs de Iinflammation sont diminués par I’administration anténatale de

glucocorticoides, qui entraineraient ainsi une baisse de I’incidence de ’entérocolite (4).

I infection seule ne peut étre responsable de la survenue de I"entérocolite comme en
témoigne les examens anatomo-pathologiques des piéces opératoires, qui ont bien mis en

évidence la présence de lésions ischémiques (63).
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L’ischémie entraine une diminution des capacités d’extraction locale d’oxygene. Ceci est
responsable une souffrance de la muqueuse digestive, en effet, le débit vasculaire
splanchnique est nettement diminué chez les nouveau-nés a risque d’entérocolite par rapport a
un groupe d’enfants sans facteurs de risque (18).

Cetie ischémie intestinale peut étre due a plusieurs facteurs : une hypoxie, un bas débit

mésentérique, une embolie artérielle.

e En cas d’hypoxie, il se produit une vasoconstriction mésentérique (16, 42). Ceci
permettrait de favoriser la perfusion cérébrale et cardiaque, au détriment d’autres
circulations y compris digestives : phénoméne du « diving reflex », décrit par Walsch (64,
34, 32). Ainsi les accidents néonataux, aboutissant a une hypoxie : souffrance feetale
aigile, détresse respiratoire, RCIU, cardiopathie congénitale, utilisation par la mere de
cocaine sont des facteurs de risque d’entérocolite ulcéro-nécrosante (59, 5, 6).
De plus, chez le hamster, aprés une hypoxic severe entrainant une vasoconstriction
mésentérique, la ré-oxygénation n’est pas immédiatement suivie d’une augmentation de
Pextraction d’oxygeéne, probablement par altération des fonctions cellulaires du tractus
digestif ; ¢’est pourquoi, aprés ré-oxygénation chez un enfant ayant présenté une asphyxie
périnatale, I’introduction de ’alimentation doit étre prudente (16, 6).

e Plusieurs causes de bas débit mésentérique peuvent Etre  retrouvées:

Tout état de choc (quelque en soit la cause) peut étre a Porigine d’un bas débit
mésentérique(56).
Un canal artériel symptomatique, par vol vasculaire, peut entrainer une hypoperfusion
mésentérique (29, 52, 34, 19). L’Indocid® serait un facteur de risque chez le prématuré
par diminution du débit splanchnique (19). La polyglobulie, définie par un hématocrite
supérieure & 65% et I’exsanguino-transfusion seraient par ce mécanisme également un
facteur de risque d’entérocolite (33, ,44, 59).

¢ Chung et al ont pu déclencher une entérocolite chez le hamster par simple occlusion de
Partére mésentérique supérieure (17). Les cathéters ombilicaux peuvent entrainer la
formation de caillots autour du cathéter ; ces emboles pourraient migrer ensuite dans les
vaisseaux mésentériques (38, 17, 3, 34).

Tout comme I’infection, I’ischémie stimulerait la synthése de PAF (platelet activating factor),

qui 4 son tour déclencherait la cascade inflammatoire (11) .
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00% des enfants présentant une entérocolite sont alimentés, ceci laisse supposer que
|’alimentation a un rble dans la survenue de la maladie. En fait, il a été montré que,
I’augmentation des rations de plus de 20 Kcal/ Kg/ jour est associée a une augmentation de
Pincidence de I’entérocolite. En revanche, la précocité de 1’alimentation orale n’est pas un
facteur de tisque ; elle contribuerait méme a une accélération de la maturation digestive et
éviterait les complications de I’alimentation parentérale (53).

Le lait maternel frais jouerait un réle protecteur, probablement en raison de la présence d’IgA,
de facteurs de croissance, d’hormones et de macrophages (48). L”étude de Lucas a montré que
Pincidence de entérocolite est de 7.5% chez des nouveau-nés noufris avec du lait artificiel

contre 1.2% avec du lait maternel exclusif (40).

En résumé, il semble que le facteur « ischémie » soit prépondérant dans la genese de
I’entérocolite chez le nouveau-né & terme, comme en témoigne la fréquence de facteurs de
risque, alors que chez I"enfant prématuré, on retrouve peu de facteurs de risques , en dehors
de leur prématurité et des consequences qu’elle induit (schéma 1). L’administration
d’Indocid® et la présence d’un RCIU sont des situations & haut risque d’ECUN chez le
prématuré (52, 66). Dans ce cas, I'ischémie est sans doute le mécanisme prépondérant et le

mécanisme de 1’entérocolite s’apparente a celui du nouveau-né a terme.
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SCHEMA 1. PHYSIOPATHOLOGIE DE I’ECUN,
SELON CAPLAN (11)

[gA
enzymes

défences immunitaires

Bactérie 44— Alimentation ISCHEMIE

PAF

modulateurs de I"'inflammation

ECUN
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4-Diagnostic

La classification clinico-radiologique de Bell (tableau 1), ultérieurement modifi¢e par Walsh
(tableau 2), a un intérét diagnostic, pronostic et thérapeutique : toutes les formes peuvent se

voir allant de la simple suspicion, a ’entérocolite fulminante (27, 64).

L’age de début est inversement proportionnel a 1’age gestationnel. La date de survenue de
Ientérocolite est plus précoce chez le nouveau-né 4 terme que chez le prématuré (5).

Les signes digestifs sont identiques chez le nouveau-ne a terme et chez le prématuré. Les plus
fréquents sont, le ballonnement abdominal (90%), les rectorragies (80%) et les vomissements
(70%) ou I’augmentation de volume des résidus gastriques ( voire méme des résidus bilieux
chez les enfants alimentés par sonde gastrique) (33). A un stade ultérieur, il peut y avoir un
arrét du transit. Aussi, on observe, parfois, un érythéme de la paroi abdominale, qui serait un
signe de péritonite ; on peut palper une masse abdominale (27).

Aux signes digestifs peuvent s’associer des signes systémiques tels qu’un état de choc, des
apnées, des bradycardies et une instabilité thermique. Ces signes systémiques peuvent étre
isolés, rendant alors le diagnostic difficile et semblent moins fréquents chez les nouveau-nés a

terme que chez les prématurés (51).

Les examens radiologiques sont une aide importante au diagnostic. L’ASP de face et de profil
peut montrer une simple distension d’une anse intestinale ou sa fixité sur plusieurs clichés
successifs (d’ou "importance de répéter les clichés), une pneumatose périportale ou digestive,
un pneumopéritoine. L échographie peut mettre en ¢vidence la pneumatose ; elle peut aussi
révéler une ascite (22). Dans certains cas, lorsque I’ASP est normal, elle peut confirmer un
diagnostic d’entérocolite suspectée cliniquement. Le debit sanguin de ’artére mésentérique
supérieure est modifié chez les enfants atteints ’ECUN et ceci peut étre objectivée par le
doppler (31). L’IRM serait aussi un outil diagnostic intéressant chez le prématuré, mais ne
semble pas supérieure & ’ASP, dans la mesure ou I’entérocolite n’est pas diagnostiquée plus
précocément, et pose un probléme de transport chez des enfants souvent instables (41).

Ii n’y a pas de parallélisme entre la gravité des signes cliniques et I’importance des signes
radiologiques (53). Chez le nouveau-né & terme, les signes radiologiques habituels

d’entérocolite seraient moins fréquents (55, 51).
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Biologiquement, il n’existe pas de signes spécifiques : les marqueurs de I’inflammation (en
particulier la CRP) peuvent étre augmentés mais parfois tardivement. La NFS peut montrer
une hyperleucocytose, une leuconeutropénie, un pourcentage élevé de cetlules souches
médullaires ou une thrombopénie. Ces anomalies seraient moins fréquentes chez ’enfant &
terme (44, 51, 55). Le bilan d” hémostase peut montrer une coagulation intra-vasculaire
disséminée, dans les formes sévéres ; elle serait aussi plus fréquente chez le prématuré .

Les hémocultures sont positives dans environ 30% des cas et doivent étre systématiquement
réalisées dés que il y a suspicion d’entérocolite (33). Toutefois, il y a autant d’hémocultures

positives chez le prématuré que chez le nouveau-né a terme (55, 51).
Les principaux diagnostics différentiels sont I’iléus secondaire a une septicémie, les

anomalies congénitales de Dintestin (tels que fe volvulus du gréle ou la maladie de

Hirschprung) et la colite ecchymotique (53, 51).
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Tableau 1. CLASSIFICATION DE BELL.

Stade Clinique radiologique traitement
I : suspicion d’ Distension Tléus Médical
ECUN* abdominale
vomissements
Anorexie
I : ECUN* confirmée Signes précédents + Pneumatose Meédical
Hémorragies intestinale et/ ou
digestives portale
I1I : ECUN* Signes précédents +  Signes précédents +  Médical et chirurgical
compliquée choc pneumopéritoine

( ECUN=entérocolite ulcéro-nécrosante)
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Tableau 2. CLASSIFICATION DE BELL, MODIFIEE PAR
WALSH ET KLIEGMAN.

Stade Signes systémiques  Signes digestifs Signes radiologiques
LA Somnolence Ballonnements Tléus
(suspicion d> ECUN*) Instabilité thermique ~ Résidus gastriques
Apnée, bradycardie .
augmentes ou
vomissements
1B
(suspicion d” ECUN*)}  Signes précédents Selles sanglantes Héus
LA Signes précédents Arrét du transit +/ - Pneumatose

(ECUN* probable)

Acidose modérée +/ -
thrombopénie

ILB
(ECUN* certaine)

LA Etat de choc

( ECUN* sévere)

II.B Signes précédents

( ECUN* perforée)

douleur
Abolition des bruits
hydro-aériques

Douleur +/ -

cellulite de la paroi

Signes précédents

Signes précédents

Pneumatose portale
ou non
+/ - ascite

Signes précédents

Pneumopéritoine

(ECUN*= entérocolite ulcéro-nécrosante)
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5-Complications

Le pronostic de I’entérocolite s’est considérablement amélioré ces 30 derniéres années
puisque le taux de mortalité globale est passé de 40 a 20%. Ce dernier est étroitement corréle
4 I’age gestationnel et au poids de naissance : on estime 4 70% le taux de mortalité des enfants
de poids de naissance inférieur & 750g, alors que chez le nouveau-né a terme, elle est de 5 2
10% (33). Les causes de décés sont le choc, la défaillance multiviscérale et la coagulation
intravasculaire disséminée (53).

Chez le prématuré, 50% des enfants avec stade III, déceédent (53).

D’autre part 10% des enfants prémarurés qui survivent ont des séquelles digestives ; il y a peu

de données concernant le nouveau-ne a terme.

e Les sténoses digestives sont la complication la plus fréquente de P’entérocolite (20% des
cas environ) (27). Leur formation a lieu lorsque I’ischémie ne touche qu’une partie de la
muqueuse intestinale : il n’y a pas de perforation mais il se produit une fibrose. Elles
surviennent soit sur la cicatrice d’un fragment digestif exclu apres perforation digestive,
soit sur un fragment de gréle ou de colon, atteint d’entérocolite traitée médicalement.
Dans 30% des cas, il existe des sténoses multiples. Les sténoses sont de survenue précoce,
c’est pourquoi on préconise une opacification digestive avant toute reprise de
I’alimentation , aprés une entérocolite évoluant depuis trois semaines. Elles peuvent aussi
survenir plusieurs mois aprés I’épisode d’entérocolite initiale. Le colon est atteint dans
70% des cas contre 15 % pour le gréle. Elles se manifestent par un syndrome occlusif,
plus franc si elles touchent le gréle. De plus, les sténoses peuvent elles mémes se

compliquer de septicémie par pullulation microbienne en raison de la stase digestive (53).

e L’entérocolite peut aboutir & la constitution d’un gréle court dans 10% des cas, apres une
résection chirurgicale importante ; il s’agit de la complication la plus grave. Il y alors
malabsorption et dénutrition. Lorsque Piléon distal est enlevé, il se produit une altération

du cycle entéro-hépatique conduisant a une diarrhée avec stéatorrhée (53).
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e Les anomalies du péristaltisme sont une autre complication possible ; elles consistent en
des épisodes sub-occlusifs récidivants avec ballonnement, vomissements et arrét du
transit, obligeant dans certains cas le maintien d’une alimentation parentérale. 1l peut s’y

associer une pullulation microbienne, responsable de décharges bactériennes.

e Les stomies peuvent étre a I’origine de troubles hydro-éléctrolytiques

e L’alimentation parentérale peut étre source de cholestase. Par ailleurs, cette nutrition
parentérale nécessite le recours 3 un cathéter veineux central qui peut se compliquer de
sepsis et/ou de thrombose veineuse profonde, surtout s’il est laiss¢ en place de fagon

prolongee.

Parmi les complications & long terme, il faut citer :

e Le retard de croissance staturo-pondérale, qui est possible dans les formes trés sévéres
méme si globalement il apparait qu’a I’age de 1 an, ces enfants ont une croissance
normale par rapport & un groupe controle (53).

e Le retard psychomoteur serait plus fréquent chez le prématuré, surtout en cas

d’entérocolite sévére, indépendamment des séquelles neurologiques induites par la

prématurité (58). En revanche, il n’y a pas de données concernant le nouveau-né a terme.
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6-Traitement

Le trattement d’une entérocolite comporte trois a quatre étapes :

arrét de toute alimentation
maintien d’un état hémodynamique et nutritionnel satisfaisant
lutte contre ’infection

éventuellement intervention chirurgicale, selon le stade de ’entérocolite

Tout en sachant qu” un enfant peut passer d’un stade I ou II & un stade III en quelques heures ;

il faut donc réevaluer trés réguliérement Iétat clinique, les radiographies d’abdomen sans

préparation et le bilan biologique (recherche d’une acidose métabolique ou d’une

thrombopénie : signes de détérioration) .

Schématiquement, la prise en charge thérapeutique découle du stade de ’entérocolite (27, 53,
64).

Pour les enfants classés en stade 1, selon la classification de Bell, I’ alimentation orale est
arrétée, une aspiration digestive est mise en place & ’aide d’une sonde gastrique, une
antibiothérapie comportant céphalosporines, aminosides et anti-anaérobies, est débutée,
apres réalisation des divers prélévements bactériologiques ; elle est poursuivie 72 heures
(temps nécessaire a la réalisation des cultures); a ce terme, si les signes clinico-
radiologiques ont disparu et si les cultures sont négatives, I’alimentation est reprise et les

antibiotiques sont arrétés.

En cas d’entérocolite de stade 1T, le traitement est le méme et doit étre poursuivi pendant

quinze jours a trois semaines . La surveillance est capitale a ce stade.

Le stade I1I bénéficie des mémes mesures, citées précédemment et du traitement actif du
choc septique. Les indications opératoires reconnues sont le pneumopéritoine et
Pabscence d’amélioration malgré une réanimation bien conduite (64). La chirurgie
consiste, dans la plupart des cas, en une résection de la zone nécrosée puis une mise en
décharge . Si les lésions sont massives, il semble raisonnable de refaire une deuxiéme
laparotomie pour permettre de faire la part des Iésions ischémiques, des lésions

nécrotiques (64).

Le traitement devrait €tre le méme chez le nouveau-né a terme (61).
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7-Prévention

Plusieurs aspects sont & envisager en raison de la physiopathologie multifactorielle de

I’entérocolite ulcéro-necrosante .

o Il faut lutter contre le risque infectieux par des mesures d’aseptie rigoureuses, bien
établies et connues de tous, dans les services de maternité et de néonatologie : éviter le
manuportage est primordial. 1 antibioprophylaxie orale semble dangereuse car elle
bouleverse P’établissement de la flore digestive du nouveau-né, ainsi que 1’écologie
microbienne du service ou elle est pratiquée pouvant induire une épidémie d’entérocolite
(62, 48). La lutte contre le risque infectieux passe aussi par le renforcement de
Pimmunité ; Penfant prématuré devrait pouvoir béneficier de lait maternel de pool ou au
mieux du lait frais de sa propre mére (car la lyophilisation fait perdre au lait maternel ses
propriétés immunogeénes) (48). L’apport d’hydrolysats, enrichis en IgA et 1gG
polyvalentes, diminuerait I’incidence de I’entérocolite (12). L’apport de Bifidobactéries,
chez le rat asphyxié, réduit Iincidence de I’entérocolite en limitant la cascade

inflammatoire, par équilibration de la flore digestive (11, 13, 48, 49).

o II faut également lutter contre les etats hémodynamiques précaires au besoin avec des
drogues inotropes et vasoactives. Aussi, il faut pouvoir corriger rapidement une hypoxie,

soit par oxygénothérapie, soit par ventilation assistée.

o Ii faut éviter I’utilisation de cathéters ombilicaux, plus particuliérement artériels.

e Il est inutile de différer le début de I’alimentation une fois les troubles hémodynamiques
corrigés, d’autant plus que Ialimentation contribue 4 la maturation digestive,
L alternative serait de commencer I’alimentation entérale de 20Kcal/Kg/j, a faible débit
en complément de la nutrition parentérale, avec des volumes de 10 2 20ml/Kg /j, chez le

prématuré et chez le nouveau-né a terme ayant des facteurs de risque.

e la cascade inflammatoire aboutissant & l‘entérocolite pourrait étre modulée par la
stimulation de PAF acethyl-hydrolase et administation de PUFA (polyunsaturated fatty
acid) (11).
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s Chez le prématuré, ’administration de glucocorticoides en période anté-natale, permettra
une accélération de la maturation digestive. La prévention de l’entérocolite passe

également par la prévention de la prématurité (36).

Le tableau 3 synthétise les différences et les points communs de !’entérocolite uicéro-

nécrosante chez le prématuré et chez le nouveau-né a terme,
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Tableau 3. POINTS COMMUNS ET DIFFERENCES DE
L’ENTEROCOLITE ULCERO-NECROSANTE DU PREMATURE
ET DU NOUVEAU-NE A TERME.

ECUN*

Incidence

Physiopathologie

Facteurs de risque

Localisation
Date de début

Signes cliniques

Signes radiologiques
Traitement

Prévention

Mortalité

Morbidité

Prématuré

Infectiont++ Alimentationt+
Ischémie +

Immaturité digestive

Iléon +++
21 jours

Début insidieux
Signes digestifs +
Signes systémiques

R
Médical ou médico-chirurgical

De la prématurité
Corticothérapie anténatale
Mesures d’asepsie
Lait maternel frais
Hydrolysats d’IgA ?
Modulateurs de I’inflammation ?

202440 %

10 %

T UV T

Nouveau-né a terme

R

Ischémie +++, Alimentation +
Infection +

SFA*/ RCIU*
Etat de choc
Polyglobulie
EST
Cardiopathies congénitales
Cocaine anténatale
Cathéters ombilicaux

Colon +++
48 heures

Début brutal
idem mais moins de signes
systémiques

+
Idem

Alimentation prudente aprés
RCIU*, SFA*, hypoxie,
choc, EST*

Eviter les cathéters ombilicaux
artériels
Modulateurs de Pinflammation ?

5a10%

?

transfusion)

(SFAﬂ'souﬂ'ranc'e fetale aigﬁé; RCIU=retard de croissance intra-utérin ; ESTﬁexsanglgi;c;w
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ENTEROCOLITE ULCERO-NECROSANTE ET
CARDIOPATHIE CONGENITALE.

Les caractéristiques de Pentérocolite du nouveau-né a terme sont différentes de celies du
prématuré, en particulier en ce qui concerne les mécanismes physiopathologiques supposés de
celle-ci. (tableau 3).

Les cardiopathies congénitales sont citées depuis longtemps comme un des facteurs de risque
possibles d’entérocolite ulcéro-nécrosante chez le nouveau-né a terme (55, 2, 66, 44, 51, 47,
35, 9).

Nous aborderons, dans ce chapitre 1’épidémiologie, physiopatholologie, le traitement et le

devenir des enfants atteints de cardiopathie congénitale.

1-Epidémiologie

L’incidence de PECUN chez les enfants atteints de cardiopathie congénitales est de 3.3 % a7
%, selon les études de McElhinney, Cheng, et Leung (45, 15, 39).

Elle serait seulement deux fois moins fréquente que chez le grand prémature.

Elle peut donc constituer un réel probléme de morbidité voir de mortalité, indépendamment

de leur pathologie cardiaque.

2-Physiopathologie

Les facteurs de risque d’entérocolite chez P’enfant atteint de cardiopathie congénitale sont

exposés ci-dessous.

Le risque de développer une entérocolite est inversement proportionnel & 1’4ge gestationnel ;
la prématurité, surajoutée 4 la cardiopathie congénitale, est sans doute le seul facteur de risque

certain. McElhinney et al retrouvaient que la prématurité ¢tait significativement associée a la
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survenue d’une entérocolite, en analyse multivariable (45). Leur étude incluait 643 nouveau-
nés, atteints de cardiopathies congénitales, prouvées par échographie (le canal artériel isolé
était exclu, ainsi que les shunts gauche droit minimes). Le diagnostic d’entérocolite ¢tait
défini par la classification modifiée de Bell (les stades I étaient exclus). Ils ont recherché chez
21 de ces enfants ayant développé une entérocolite les facteurs de risque. Iis se sont intéressés
aux facteurs anténataux (I’existence d’un diagnostic anténatal), aux facteurs périnataux (age
gestationnel, souffrance fietale aigué) et post-nataux (type de la cardiopathie, anomalies
congénitales associées, détresse respiratoire, présence d’un canal artériel, utilisation de
prostaglandines, épisodes de bas débit systémique, utilisation de drogues inotropes, nécessité
d’un cathétérisme cardiaque, « histoire » alimentaire, utilisation de cathéters artériels
ombilicaux) et & la chronologie de I’entérocolite par rapport & une éventuelle chirurgie
cardiaque. (Cette liste n’est pas exhaustive).

Ceci était confirmé par I’étude de Dees et al: le prématuré avec cardiopathie congénitale
présentait une entérocolite dans 9.5 % des cas contre 5.7 % seulement chez I"enfant & terme

(23).

Le bas débit systémique était un facteur de risque, retrouvé également par McElhinney et al,

comme pour le nouveau-né & terme indemne de toute cardiopathie (45).

L’utilisation de prostaglandines, en période néonatale immédiate, est trés fréquente dans les
cardiopathies ducto-dépendantes. Ses effets secondaires connus sont : des hypotensions et des
bradycardies, des apnées ou des épisodes d’hypoxie, la survenue d’ECUN ; ceux-ci seraient
plus fréquents chez le prématuré et sont majorés en cas de « bolus » (43).

Dans leur série, Leung et al retrouvaient la Prostine® comme facteur de risque chez les
enfants atteints de cardiopathies congénitales (39). Pour eux, I’entérocolite était directement
liée aux apnées et a I’hypotension, induites par la Prostine®. Cependant, ils signalaient que,
dans leur expérience, ils n’avaient pas observé d’épisodes apneiques ou hypotensifs avec des
doses de prostaglandines inféricures ou égales & 0.05 pg/ kg /mn. 1l faut noter que les
posologies utilisées n’étaient pas mentionnées, ni la date de survenue de I'entérocolite par
rapport a leur introduction. Les apnées et les hypotensions observées pourraient €tre des
signes systémiques d’entérocolite et non des effets secondaires de la Prostine®.

D’ailleurs, McElhinney et al ne confirmaient pas {’administration de Prostine® comme un

facteur de risque d’entérocolite, en analyse multivariée (45).
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3-Traitement

Le traitement médical de ’ECUN de 1’enfant avec cardiopathie congénitale n’est pas différent
de celui de I’enfant prématuré ou de P'enfant a terme. Les mesures citées précédemment
doivent étre appliquer y compris Iantibiothérapie, car on ne peut exclure une cause
infectieuse, d’autre part I’ischémie intestinale peut favoriser la pullulation microbienne et
endommager la barriére digestive avec survenue d’une bactériémie par un mécanisme de
translocation bactérienne (45).
En ce qui concerne le traitement chirurgical de I’entérocolite, il semblerait que fa chirurgie
des stades TLA, ILB et IIL A (tableau 2 ) soit associ¢e & une moindre mortalité : 75%, chez les
non opérés contre 44% chez les opérés, dans I’étude de Cheng (15) . Ces nouveau-nés
eutrophes seraient plus résistants au stress de I’intervention chirurgicale.
La traitement préventif devrait s efforcer de :

_utter contre I’état de choc avec Dutilisation de drogues inotropes, si nécessaire, voire
méme chirurgie cardiaque palliative ou non.

_utiliser des doses minimales efficaces de prostaglandines et de corriger leurs effets

secondaires rapidement en évitant les bolus.

4-Pronostic

1l y a peu de données concernant le pronostic des enfants atteints de cardiopathie congénitale

et ayant développé une entérocolite.

En ce qui concerne la mortalité, Cheng et al retrouvaient 57% de mortalité dans ce
groupe, quelque soit le stade de I’entérocolite, ce qui est nettement supérieur, non seulement a
la population des nouveau-nés a terme, mais aussi a celle des prématurés (20 a 40%), alors
que McElhinney rapportait 20% de décés directement attribuables a ’entérocolite (45, 15). 1l
faut souligner que, dans 1’étude de Cheng, 25% des enfants ayant développé une entérocolite

étaient prématurés (15).
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11 semblerait que le pronostic soit moins favorable que celui des nouveau-nés a terme avec
d’autres facteurs de risque, en terme de morbidité a court terme . En effet, dans 1’étude de
McEthinney et al, la durée d’hospitalisation était significativement plus élevée chez les
enfants avec entérocolite que chez les témoins (45). Il n’y a pas d’étude concernant les

complications & long terme, digestives et neurologiques.

Comme pour le nouveau-né & terme, l’entérocolite du nouveau-né avec cardiopathie
congénitale survient dans toutes les circonstances qui peuvent aboutir & une ischémie
mésentérique. Le diagnostic et le traitement sont les mémes.

La principale différence entre ces deux groupes est sa fréquence (tableau 4).
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Tableau 4. L’ENTEROCOLITE : NOUVEAU-NE A TERME,
NOUVEAU-NE ATTEINT DE CARDIOPATHIE CONGENITALE.

ECUN Nouveau-né a terme Nouveau-né avec cardiopathie
congénitale
Incidence 0.17 %o 3% o
Facteurs de risque SFA* Prématurité
Etat de choc Etat de choc
RCIU* Troncus arteriosus, fenétre aorto-
Polyglobulie puimonaire et hypoplasie du cceur

Exsanguino-transfusion
Cathéters ombilicaux artériels
Cardiopathie congénitale

Ischémie +++
Alimentation ++
Infection +

Physiopathologie

Diagnostic Début brutal et précoce
Signes digestifs +++,
peu de signes systémiques
ASP#* peu contributif

Traitement Meédico-chirurgical>>médical

Mortalité 5810%

gauche
Cathétérisme cardiaque
Prostine / canal artériel

Idem

Idem

Chirurgie : stade IT.a, ILb, IIia et IILb

20a57%

(SFA=souffrance foetale aigué ; RCIU=retard de croissance intra-utérin ; ASP=abdomen sans

préparation)
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ENTEROCOLITE ET CARDIOPATHIES CONGENITALES
CYANOGENES.

Parmi les facteurs de risque de PECUN cités dans la littérature, on retrouve les cardiopathies
congénitales, en général, ou les cardiopathies congénitales cyanogénes exclusivement (33, 9,
65). Ce sous groupe semblerait donc particuliérement & risque d’entérocolite (9, 65, 30, 60,
55).

1-Epidémiologie

Les cardiopathies congénitales cyanogénes représentent environ la moiti¢é des cas
d’entérocolites chez les enfants atteints de cardiopathies congénitales, dans la plupart des
études , entre 33 et 57% (45, 15, 39).

La mortalité était plus élevée dans ce groupe par rapport aux autres cardiopathies (71% versus

39%) (15).

2- Physiopathologie

La cyanose traduit une désaturation artérielle. Dans les cardiopathies congénitales
cyanogénes, il existe une contamination du sang artériel oxygéné par le sang veineux, diie 4 la
présence d’un shunt droit-gauche.

Les cardiopathiés congénitales cyanogénes peuvent étre responsables de désaturation
artérielle plus ou moins importante, une saturation de 75 & 90% est dite modérée, entre 50 et
74%, on parle de désaturation sévére ; une saturation inférieure a 30% est 4 la limite de la
viabilité.

Or toute cause d’hypoxémie est un facteur de risque d’entérocolite, de part la vasoconstriction
mésentérique qu’elle peut induire, plus particuliérement si elle est brutale et sévere.

Une hypoxémie chronique chez ’agneau (due a une sténose pulmonaire, associée & une

communication interauriculaire) a plusieurs conséquences hémodynamiques : il se produit une
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diminution du débit sanguin intestinal, alors que les débits cardiaque et cérébral ne sont pas

modifiés (7). Elle pourrait étre & I’origine d’entérocolite de survenue plus tardive (8).

A la naissance, un certain nombre de cardiopathies congénitales cyanogénes sont ducto-
dépendantes, soit pour accroitre le débit sanguin pulmonaire (comme dans ’atrésie
tricuspide), soit pour permetire un mélange des circuits artériels et veineux (c’est le cas de la
transposition simple des gros vaisseaux).

Yang et al ont rapporté le cas de deux nouveau-nés atteints de cardiopathie congénitale
cyanogéne complexe d’une part et de transposition simple des gros vaisseaux , d’autre part.
1ls ont présenté une entérocolite & deux jours et trois jours de vie, respectivement. Ces deux
nouveau-nés avaient regu quelques heures aprés leur naissance de la Prostine® permettant une
augmentation des saturations en oxygeéne de 50 4 75%. Selon eux, la survenue d’une
entérocolite était imputable a P’hypoxie d’une part et au « vol vasculaire » par le canal

artériel , d’autre part (67) .

L’étude de Sweet et al a montré une augmentation significative de ’entérocolite chez les
enfants porteurs d’une cardiopathie congénitale cyanogéne cathétérisés par rapport aux
enfants n’ayant pas eu de cathétérisme (60).

Ils ont recherché, parmi les cyanogénes, les enfants les plus a risque d’entérocolite. Soixante-
cinq transpositions simples des gros vaisseaux étaient incluses; toutes avaient nécessite
{"utilisation de prostaglandines, aucune d’entre elles n’avaient présenté d’épisodes hypotensifs
et il n’y avait pas de différence significative d’age gestationnel, poids de naissance, saturation
en oxygéne. Le cathétérisme cardiaque multipliait par quatre le risque d’entérocolite. Les
catécholamines sécrétées pendant le cathétérisme cardiaque seraient a ’origine d’une

diminution du débit sanguin intestinal (60).

Les trois principaux mécanismes de U'entérocolite chez les nouveau-nés avec cardiopathies
congénitales cyanogenes seraient I’hypoxie, le défaut de perfusion splanchaique par vol
vasculaire gauche droit via le canal artériel, spontanément ouvert ou maintenu ouvert
artificiellement par des prostaglandines et enfin le cathétérisme cardiaque (60, 15, 67, 57).
Aussi, comme dans les cardiopathies congénitales non cyanogénes, le bas débit systémidue

était un mécanisme possible (67).
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Tableau 5. ECUN : PREMATURE, NOUVEAU-NE A TERME,
NOUVEAU-NE AVEC CARDIOPATHIE CONGENITALE,

ECUN*

Prématuré

Nouveau-né a terme

Incidence

Facteurs de risque

Physiopathologie

Diagnostic

Prévention

Mortalité

Morbidité

2535%

Immaturité digestive

Infection ++
Alimentation ++
Ischémie +

Début insidieux, tardif

signes digestifs+
+
Signes systémiques
Signes radiologiques
fréquents

De la prématurité
Cotticothérapie
anténatale
Aseptie
Lait maternel
Hydrolysats d’IgA ?
Modulateurs de
I’inflammation ?

20 4 40%

10 %

0.017 %

SFA*

Etat de choc
RCIU*
Cardiopathies
Détresse respiratoire
EST*
Polyglobulie
Cocaine anténatale
Cathéter ombilical

Ischémie +++
Alimentation ++
Infection +

Début brutal et
précoce
Signes digestifs+
+/-

Signes systémiques
Signes radiologiques
peu fréquents

Alimentation prudente
apres SFA, RCIU, état
de choc, hypoxie, EST
Restreindre cathéters
ombilicaux

Modulateurs de
Pinflammation ?
5310%

?

Nouveau-né avec
cardiopathie
congénitale

T

Prématurité
Choc cardiogénique
Hypoxie sévére
Prostine®/canal
artériel
Cathéterisme
cardiaque

Idem

Idem

Alimentation prudente
apres état de choc,
hypoxie, cathéterisme
cardiaque
Prostine®
<0.05pg/kg/mn
Modulateurs de
Pinflammation ?

20457 %

?

( *ECUN=entérocolite ulcéro-nécrosante . *SFA= souffrance foetale aiéﬁé ;*RC

croissance intra-utérin ; *EST=exsanguino-transfusion)

TU= retard&g
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OBSERVATIONS
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MATTHIEU.

Matthieu est né le 8 juillet 1998.
Sa mére était primigeste et primipare.

Dans les antécédents familiaux ,on notait une épilepsie maternelle traitée par Dépakine®. 1l

n’y avait pas eu de crises convulsives pendant la grossesse.

L’échographie anténatale, effectuée & 22 SA, mettait en évidence une Tétralogie de Fallot. Le
caryotype réalisé alors était normal et la recherche d’une microdéiétion 22q11 ¢était négative.
Au troisiéme trimestre de grossesse, une insulinothérapie était débutée pour un diabéte

gestationnel.

L’accouchement a eu lieu par voie basse, aprés un déclenchement pour toxémie gravidique

modérée, au terme de 38 SA.

L’adaptation a la vie extra-utérine était bonne avec un score d’ Apgar de 10 a une minute,10 a
5 minutes. La saturation en oxygéne était de 96%. On retrouvait un souffle systolique a
’auscultation.

Mathieu était eutrophe pour le poids et la taille et présentait un syndrome polymalformatif
associant microcéphalie(PC=32 cm), polydactylie des orteils et une dysmorphie cranio-
faciale.

Matthieu était transféré en néonatologie pour surveitlance de sa cardiopathie.

A quelques heures de vie, le diagnostic de Tétralogie de Fallot était confirme par échographie
cardiaque :large communication interventriculaire sous aortique avec présence d’une aorte 4
cheval, sténose pulmonaire infundibulaire peu serrée et un bel arbre artériel pulmonaire non
hypoplasique. Le canal artériel était largement ouvert. Il s’agissait donc d’une Tétralogie de
Fallot de bon pronostic.

En Pabsence de toute détresse vitale , Palimentation était débutée avec 6x30 ml de lait

maternel et augmentée de 60 mi/ jour.
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A 4 jours de vie , Mathieu a présenté un ballonnement abdominal et des selles sanglantes.
L’ASP mettait en évidence des anses intestinales distendues, sans pneumatose , soit un stade
II ’ECUN selon la classification de Bell.

Biologiquement, il existait un syndrome inflammatoire avec une CRP a 174 mg/ |, sans
hyperleucocytose.

Les prélévements bactériologiques, virologiques et mycologiques, effectués étaient tous
stériles.

L’alimentation était interrompue, une aspiration digestive, mise en place et une triple
antibiothérapie par Vancocyne®, Fortum® et Amiklin®, débutée. Une nutrition parentérale

était mise en route sur un cathéter jugulaire interne.

Sur le plan général, il n’y avait pas de signes de choe. Il n’était pas hypoxique (la SaO2 était
de 94%).

L’échographie cardiaque restait stable.

A 10 jours de vie, Matthieu était transféré en réanimation pour choc septique clinique et
échographique (vélocité aortique>0.25 m/ s). 11 était aussitSt intubé et ventilé ;un traitement

par Dopamine était débuté.

Une hypertension artérielle pulmonaire motivait la mise sous NO inhalé. La Sa02 éait alors a
70%.

Parallélement, I’antibiothérapie etait modifiée ; le Fortum® était remplacé par du Tienam® .
Un traitement antifungique par Fungizone® et Ancotil® était débutée, aprés de nouveaux
prélévements microbiologiques, également stériles. La CRP demeurait élevée a 82 mg/ |. Les

ASP, réalisés toutes les 6 heures, ne montraient pas de signes de perforation.

Le lendemain, malgré le traitement , I’état de choc persistait, nécessitant la mise en place
d’un traitement par Noradrénaline et de deux remplissages vasculaires, qui permettaient une
amélioration des conditions hémodynamiques et une meilleure oxygénation (Sa02-90%). Sur

le plan cardio-vasculaire, I’échographie cardiaque montrait ’apparition d’une hypertrophie
ventriculaire droite, imputable a 'utilisation de doses massives d’amines vasopressives ; il

était mis sous Prostine® a la dose de 0.05ug/kg/mn .
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A 14 jours de vie, alors que les conditions hémodynamiques restaient correctes, Matthieu
était toujours ballonné. On notait la persistance de résidus gastriques verts et de selles
sanglantes. L’ ASP montrait une pneumatose de tout le cadre colique, sans pneumopéritoine.
La CRP était élevée 4 120 mg/ 1.

A 15 jours de vie, il y avait une nouvelle dégradation hémodynamique, d’origine cardiaque

puisqu’une sténose infundibulaire apparaissait et I’hypertrophie ventriculaire droite se

majorait, Les Sa02 étaient alors aux alentours de 50%.
Parallélement, Matthieu présentait des crises convulsives généralisées, ceédant sous
Gardénal®. L'IRM cérébral montrait une atrophie pariéto-occipitale gauche. A P'examen

clinique, il présentait une hémiparésie droite.

A 24 jours de vie, la majoration brutale de la sténose pulmonaire et une situation
hémodynamique toujours trés précaire avec hypoxie profonde malgré le traitement par
Prostine®, ont conduit a la réalisation d'une anastomose systémico-pulmonaire droite . Les
suites étaient simples, permettant un arrét des amines vasopressives et de la Prostine®, ainst
qu’une extubation rapide. Sur le plan infectieux, les antibiotiques étaient arrétés. La CRP était
a57mg/l

Au plan digestif, son abdomen était souple ,les résidus gastriques étaient propres et I’ASP

était sub-normal.

A un mois de vie, alors qu’il n’était toujours pas réalimenté, Matthieu est devenu gris et
ballonné ; ses résidus étaient verts, ses selles sanglantes. La CRP était 4 207 mg/l.  Les
hémocultures étaient positives a Klebsiella et Streptococcus A. .

L’ ASP montrait des niveaux hydro-aériques coliques ; le lavement a la gastrografiine mettait
en évidence des sténoses basses étagées du colon.

Matthicu était traité médicalement, dans un premier temps ; puis il a bénéficié quelques jours
plus tard d’une colectomie totale avec anastomose iléo-rectale ; il existait une perforation

bouchée 4 la jonction, sigmoide-charniére recto-sigmoidienne.
A Page de 2 mois et demi de vie, alors qu’il était partiellement réalimenté, depuis 15 jours
avec du lait maternel, il a présenté un nouvel épisode occlusif conduisant a une résection

anastomose d’une sténose de I’anastomose iléo-rectale.
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Son troisiéme mois de vie est émaillé d’épisodes sub-occlusifs récidivants, conduisant 3 la

décision d’une iléostomie terminale.

A 8 mois, une cure compléte de sa Tétralogie de Fallot était réalisée. Les suites étaient
simples.

I a bénéficié d’une fundoplicature de Niessen et d’une gastrostomie, compte tenu de
difficultés alimentaires et d’une mauvaise croissance, a I’dge de 1 an. A ’dge de 18 mois, il a
bénéfici¢ d’une remise en continuité digestive ; les suites ont été simples.

Actuellement ,Matthieu est 4gée de 4 ans, il n’a aucun signe de défaillance cardiaque. Il
présente un retard psychomoteur important et une épilepsie.

Il pése 12 kg 800 (-2 DS) et mesure 97 cm (-1 DS), il s’alimente pour 2/3 de sa ration

journaliére, les restes sont gavés sur sa gastrostomie,
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ALEXIS.

Alexis est né le 8 septembre 1999,

Sa meére était deuxiéme geste et deuxiéme pare. La grossesse s’est déroulé sans probleme
particulier jusqu’au terme de 32 SA ou I’échographie anténatale a montré une sténose

valvulaire pulmonaire et une hypoplasie du ventricule droit. Le caryotype foetale était normal.
1 accouchement a eu lieu spontanément, par voie basse, au terme de 39 SA.

L’adaptation & la vie extra-utérine était bonne { Apgar 10/10 ).

Alexis était eutrophe. L’examen clinique retrouvait un souffle systolique 4/6™™ et une absence
de détresse respiratoire. La Sa0; était & 95%. Il n’y avait pas d’autres anomalie.

T était hospitalisé en néonatologie pour surveillance de sa cardiopathie.

L’échocardiographie, réalisée a quelques heures de vie, confirmait la présence d’une sténose
valvulaire pulmonaire critique et d’une hypoplasie du ventricule droit ; le canal artériel était
ouvert et shuntait gauche droit . Un traitement par Prostine® était mis en route, sur une voie
veineuse périphérique, & la dose de 0.03ug/kg/mn de fagon systématique, ce qui permettait de
maintenir la Sa0; a 95%. Une valvuloplastie percutanée était programmée a une semaine de
vie.

Sur le plan digestif, I’alimentation était débutée par du lait sec premier age :6 tétées de 20 mi,
Sur le plan général, on notait un teint discrétement gris, qui motivait la réalisation d’un

premier bilan infectieux, négatif.

A 2 jours de vie, I’alimentation était suspendue devant I’apparition de vomissements verts,
alors que le premier méconium était émis. L’ ASP était normal.

Alexis était par ailleurs parfaitement stable sur le plan hémodynamique et ventilatoire.

Dans Uhypothése d’une infection materno-foetale, Alexis était traité par Clamoxyl®,
Claforan® et Netromycine®, aprés un deuxiéme bilan infectieux, également négatif : les deux
hémocultures étaient stériles, la CRP a 4 mg/ 1 et la NFS était normal . La Prostine® était

poursuivie, la Sa0, était 4 95 % ; un cathéter épicutanéo-cave était mis en place.
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Au troisiéme jour de vie, Alexis était ballonné, ses résidus gastriques étaient verts. Un
pneumopéritoine était soupgonné sur I’ASP et le lavement a la gastrograffine confirmait la
perforation, colique droite.

Sur le plan général, il existait une défaillance multiviscérale avec hypotension artérielle,
hypoxie et insufFisance rénale oligo- anurique.

Le bilan biologique montrait une CRP & 46 mg/l, une leucopénie & 950/mm3 et une
thrombopénie & 53000/mm?. Des prélévements bactériologiques centraux et périphériques
étaient effectués et une antibiothérapie par Vancocyne®, Fortum® et Amiklin®, était
débutée. Tous les prélévements microbiologiques étaient stériles.

Aprés une bréve réanimation, une intervention chirurgicale était décidée, en urgence, devant
ces signes ’ECUN de stade 111, selon Ia classification de Bell. Elle a consist¢ en un drainage
péritonéal et une iléostomie . L’examen macroscopique montrait une nécrose du colon droit
et de la partic initiale du colon transverse. Le caecum, I'iléon et I'appendice était respecté.
L’examen anatomo-pathologique de la piéce opératoire n’a pas été fait.

Les prélévements bactériologiques per-opératoires de liquide péritonéale n’ont pas été faits.
Les prélévements sur cicatrice de laparotomie était positifs 4 Candida tropicalis et Alexis était
traité par 21 jours de Triflucan®.

Les suites post opératoires étaient simples.

A 6 jours de vie, la situation hémodynamique était bonne, Alexis était extubé et la SaO; était a
95% sous 0.015pg/kg/mn de Prostine® . Parallélement, le syndrome inflammatoire

s’amendait.

A 1 mois de vie, Alexis a bénéficié d’une valvuloplastie pulmonaire percutanée, completée
par une anastomose systémico-pulmonaire droite, en raison d’une prostaglandino-dépendance
persistante. Sur le plan digestif, il a été réalimenté quelques jours plus tard et la remise en
continuité digestive, avec résection d’une petite section de gréle sténosée, s’est faite le 28
octobre 1999, L’examen anatomo-pathologique notait des remaniements inflammatoires aigus

ulcéro-nécrotiques avec un aspect pré-perforatif.
Actuellement, Alexis est agé de 3 ans. Il est eutrophe et son anastomose systémico

pulmonaire droite a été embolisée le 11 juin 2002, compte tenue de la normalisation de son

anatomie cardiaque. Son développement psychomoteur est normal.
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CHLOE.

Chloé est né le 21 juin 2000 a Vannes.
Sa mére était dgée de 26 ans | elle était primigeste et primipare.
La grossesse s’est déroulé sans probléme particulier.

Ses parents sont d’origine caucasienne. Sa mére avait été opérée dans I’enfance d’une fente

labio-palatine.
I’accouchement a eu lieu, spontanément, par voie basse au terme de 38 SA.

L’adaptation 4 la vie extra-utérine était bonne, avec un score d” Apgar a 10/10.
Chloé était eutrophe.

6™ chez une enfant ne

L’examen clinique mettait en évidence un souffle systolique 3/
présentant aucun symptdme de défaillance cardiaque. On notait, par ailleurs, une asymétrie du

visage, qui évoquait une agénésie du muscle triangulaire des levres.

Chloé a été vue a 6 jours de vie par un cardiologue, alors qu’elle allait parfaitement bien et
prenait réguliérement du poids avec une ration de 6x90 ml de lait sec premier age.

L’échographie cardiaque montrait une vaste communication interventriculaire, une
dextroposition de I’aorte, une atrésie de la valve pulmonaire et la persistance d’un petit canal

artériel alimentant des artéres pulmonaires séverement hypoplasiques.

A 8 jours de vie, elle etait hospitalisée & Nantes pour somnolence, mauvaise prise de ses
biberons, vomissements verts et selles sanglantes.

Sur le plan digestif, ’examen clinique montrait un ballonnement abdominal et des
rectorragies. L’ASP mettait en évidence des anses trés dilatées. L’échographie abdominale
confirmait cette dilatation, éliminait un volvulus du gréle et un embole vasculaire au Doppler.
L’alimentation a alors été interrompue et une sonde naso-gastrique avec aspiration digestive a
été mise en place. La nutrition parentérale s’est effectuée sur un catheter épicutanéo-cave.
Dans I’hypothése d’une infection materno-fostale, une antibiothérapie par Clamoxyl®,

Claforan®, Nétromycine® et Flagyl®(compte tenu des symptomes digestifs), a été débutée,
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aprés avoir effectué des prélévements périphériques et centraux ; ceux-ci étaient tous stériles
aprés cing jours de culture. Biologiquement, il n’y avait ni syndrome inflammatoire ni
thrombopénic. On notait une hypocalcémie a 1,8 mmoles /1.

Sur le plan cardio-vasculaire, ’examen clinique notait une saturation en oxygene a 94 % , une
fréquence cardiaque & 120/mn, une pression artérielle moyenne & 45 mm de hg, une fréquence
respiratoire 4 35/mn et un souffle systolique 3/6°™ L’échographie cardiaque confirmait le
diagnostic d’atrésie pulmonaire & septum ouvert, sévére, les artéres pulmonaires €étaient trés
petites et il y avait trois collatérales systémico-pulmonaires.

Sur le plan général, I’association cardiopathie congénitale, agénésie du muscle triangulaire
des lévres, petite bouche, insuffisance vélaire et hypocalcémie faisait suspecter le diagnostic
syndrome de di George. Ce diagnostic a été confirmé par la recherche positive de
microdélétion 22q11 chez Chioé, Cette microdélétion était également mise en évidence chez
sa meére,

Par ailleurs le dosage des sous-populations lymphocytaires ¢tait normal pour Chio€.

Le lendemain, Chloé était améliorée, sur le plan général, par le traitement mis en place. En
revanche, I’ASP montrait une pneumatose, soit une entérocolite de stade II, selon la
classification de Bell. La CRP était 4 46 mg/ | et la NFS était normale. Les antibiotiques

étaient poursuivis dix jours.

A 18 jours de vie, alors que Chloé était toujours & jeun , elle a présenté une hémorragie
digestive haute ,sans signes de choc, associant résidus sanglants et méléna, nécessitant une
transfusion de culots globulaires et la mise sous Azantac®. Ce traitement a été efficace et a
permis une stabilisation sur le plan digestif.

Sur le plan cardio-vasculaire, Chloé restait stable, avec des SaO; aux alentours de 87%.

A 3 semaines de vie, I’alimentation a pu étre reprise avec du Peptijunior®. Quelques jours
plus tard, elle présentait un iléus conduisant & un nouvel arrét de ’alimentation. L’ASP
montrait une dilatation colique importante, sans pneumatose. L’échographie abdominale
mettait en évidence un épaississement net de la paroi colique droite avec vasodilatation
artérielle et veineuse, évoquant une entérocolite. La CRP était & 13 mg/ |, les globules blancs
a 12730/mm>, les prélévements bactériologiques restaient stériles, L’alimentation était reprise

dés le lendemain en petite quantité ; il s’agissait probablement d’une récidive d’entérocolite.
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Sur le plan cardio-vasculaire, a la suite & la fermeture de son canal artériel, la cyanose s’ était

majorée, avec des Sa0; aux alentours de 75%.

Actuellement, Chloé est dgée de 2 ans. Sur le plan digestif, elle s’alimente normalement et
elle a un développement staturo-pondérale normale. La situation cardio-vasculaire est
inchangée, clle reste trés cyanoseée.

Son développement psychomoteur est dans les limites de la normale.
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CLOTILDE.

Clotilde est né le 26 juillet 2000.

Dans les antécédents obstétricaux maternels, on retrouvait un interruption thérapeutique de

grossesse pour cardiopathie feetale sévere a type d’isomérisme gauche, en 1999.
Les antécédents familiaux étaient sans particularité.

Sa mére était troisiéme geste et deuxiéme pare. La grossesse s’est déroulé sans probleme
jusqu’au terme de 22 SA ol I’échographie feetale retrouvait une cardiopathie congénitale
complexe sur isomérisme gauche :

» foie médian
estomac a droite
aorte et veine cave inférieure A droite de la ligne médiane
large canal auriculo-ventriculaire avec fuite de la valve auriculo-ventriculaire unique
hypoplasie du ventricule gauche
ventricule droit & double issue

malposition vasculaire avec transposition des gros vaisseaux

YV ¥V ¥V ¥V ¥V ¥V VY

retours veineux pulmonaires mal vus

L’accouchement a cu lieu spontanément, par voie basse, au terme de 38 semaines

d’aménorrhée. L adaptation a la vie extra-utérine était bonne (Apgar 10/10 ).

Clotilde était eutrophe. L’inspection montrait une cyanose, avec une Sa0; a 85 %, sans
détresse respiratoire. L’auscultation retrouvait un souffle systolique 2/6°™ | entendu a tous les
foyers. Il n’y avait pas d” hépatomégalie. Les constantes hémodynamiques étaient bonnes.
L’échocardiographie, a quelques heures de vie montrait :
> une veine cave inférieure interrompue et une agénésie de la veine cave supérieure
droite ; le réseau veineux cave inférieur se drainait par I'intermédiaire d’une grosse
veine Azygos dans une veine cave supérieure gauche
» des veines pulmonaires se drainant par un gros collecteur sur la partie gauche du

massif auriculaire
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» une trés large oreillette droite, située a gauche, communiquant par une large
communication interauriculaire de type ostium primum avec une petite oreillette
gauche, située a droite

une valve auriculo-ventriculaire unique trés dysplasique et trés fuyante

A2

un ventricule gauche situé a droite, sévérement hypoplasique

Y

les deux vaisseaux sortant du ventricule droit situé & gauche étaient mal posés : ’artére
pulmonaire était postéro-droite par rapport a ’aorte

¥ un canal artériel en voie de fermeture

Cette cardiopathie complexe se résumait donc a un canal atrio-ventriculaire avec fuite
auriculo-ventriculaire importante, associée a un ventricule droit & double issue et une
hypoplasie du ventricule gauche.

En I’absence de toute détresse vitale, I’alimentation était débutée par du lait sec premier dge :
6x20 ml.

A 2 jours de vie, Clotilde était stable sur le plan cardio-vasculaire : les SaO, étaient a 85%.
Une échographie abdominale était réalisée afin de préciser la position des différents viscéres:
le foie était médian, la rate et ’estomac étaient dans I’hypochondre droit. Ces données

confirmaient le diagnostic de situs inversus abdominal associé au situs inversus thoracique.

A quatre jours de vie, il y avait une défaillance cardiaque qui était bien contrdlée par un
traitement anti-congestif (Lasilix® et Digoxine®). L’échographie cardiaque montrait un

obstacle sous-pulmonaire en voie de constitution.

A 17 jours de vie, alors qu’elle était alimentée par 6x100 ml de lait sec premier dge, Clotilde a
présenté un ballonnement abdominal, alors qu’elie avait toujours des selles normales. De plus,
elle était tachycarde et hypoxique (Sa0;=70%).11 n’y avait pas d’hépatomégalie et la
radiographie thoracique ne montrait pas de surcharge vasculaire pulmonaire. L’ ASP montrait
des parois digestives épaisses, associée a une aérogrélie et une aérocolie, soit une ECUN de
grade I, selon la classification de Bell . 1l n’y avait pas de syndrome inflammatoire ; les
prélévements bactériologiques étaient négatifs,

Le traitement de cette entérocolite ulcéro-nécrosante consistait en une simple aspiration
digestive et un arrét d’alimentation de 3 jours. Par ailleurs, les Sa0, s’étaient améliorées sous

0,5 litres d’oxygéne.
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Actuellement, Clotilde est agée de 2 ans. Sur le plan digestif, elle s’alimente normalement
mais elle est hypotrophe : -4 DS pour le poids et —2 DS pour la taille. Cela est imputable a sa
cardiopathie.

Sur le plan cardio-vasculaire, il s’est constitué une sténose sous-pulmonaire qui a protégé les
poumons de I’hypertension artérielle pulmonaire. En revanche la cyanose s’est majorée,
conduisant le 8 janvier 2000 a la réalisation d’une anastomose monocavo-bipulmonaire
associée a une valve auriculo-ventriculaire mécanique,

Ce geste n’a pas conduit 4 une franche amélioration et a été complété quelques jours plus tard
par une anastomose systémico-pulmonaire de Blalock droite, permettant d’ obtenir des SaO,
aux alentours de 80%.

Sur le plan neurologique, elle présente essentiellement un retard moteur secondaire a son

hypotrophie.
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Tableau 6.TABLEAU RECAPITULATIF DES QUATRE

Observations

~ Diagnestic =~

anténatal

Type de
cardiopathie

Age gestationnel

Souffrance
feetale aigle

RCIU
Alimentation
avant

entérocolite

Utilisation de

prostaglandines

avant
entérocolite

Signes de choc
avant
entérocolite

Sa02 avant
entérocolite

Canal artériel
ouvert avant
entérocolite

Cathéter
ombilical

Chirurgie
cardiaque

Chloé

Atrésie
puimonaire a
septum ouvert

OBSERVATIONS.
Mathieu Alexis
Tétralogie de Fallot Sténose
valvulaire
pulmonaire
critique
38 SA* 39 SA*

Lait 1¥ 4ge
6x50 ml

94 %

Lait maternel

95 %

38 SA*

Lait 1% age
6%90 ml

94 %

Clotilde

Cardiopathie
complexe=
ventricule unique

38 SA*

Lait 1¥ age
6x100 mi

83 %



Observations

Pathologies
congénitales
associées

Age au début de
I’entérocolite

Stade de
I’entérocolite

Microbiologie :

-bactériologie
-virologique
-mycologique

Traitement :
-arrét
d’alimentation
-antibiothérapie
-chirurgie

Devenir digestif :

-sténoses
-gréle court
-développement
staturo-pondéral

Développement
psychomoteur

Chirurgie
cardiaque

Mathieu Alexis
Embryofoetopathie
a la Dépakine -
J4 12
1I.B I
- + 4 Candida
sur cicatrice de
laparotomie
> 21 jours >21 jours
21 jours 21 jours
non oul
oui oul
non non
eutrophe eutrophe
anormal normal
curative curative

( SA*= semaines d’aménorrhee)

Chloé

Syndrome de

di George

J8

ILA

15 jours
15 jours
non

non
non
eutrophe

subnormal

non

trés cyanosée

Clotilde

J17

1B

3 jours
non
non

non
non
hypotrophe

retard moteur

palliative
trés cyanosée
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DISCUSSION
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1-Points communs et différences des quatre observations

Nous avons rapporté quatre observations d’ECUN chez des nouveau-nés atteints de
cardiopathie congénitale cyanogéne de juin 1998 a juillet 2000 (tableau 6). Pendant cette
période, cent soixante nouveaux-nés atteints de cardiopathie congénitale, ont été admis au
CHU de Nantes. L’incidence de I’entérocolite dans cette population a donc été de 3%. Ce
chiffre, non négligeable, est comparable & Pincidence retrouvée par Mc Ethinney et Cheng .
(McElhinney) (Cheng).

Les points communs, retrouvés dans ces quatre observations, sont nombreux,

L’4ge gestationnel des quatre nouveau-nés était supérieur a 37 SA.

A la naissance, aucun d’entre n’a présenté d’asphyxie périnatale ; aucun n’avait un retard de
croissance intra-utérin,

En ce qui concerne les événements ayant précédé ’entérocolite :

e ]ls ont tous ét¢ alimenté

e lls n’ont pas présenté d’épisodes d’hypoxie sévére avant ’entérocolite

¢ Leurs constantes hémodynamiques étaient parfaites

¢ Tous avaient un canal artériel ouvert

e Ils n’ont pas eu besoin d’un cathétérisme cardiaque

* Aucune intervention chirurgicale n’a été pratiquée pour leur pathologie cardiaque

¢ La pose d’un cathéter artériel ombilical n’a pas été nécessaire

Tous les prélevements bactériologiques, périphériques et centraux, réalisés au début de
’entérocolite, étaient négatifs.

Tous ont survécu a leur entérocolite.

11 faut souligner, toutefois, quelques différences.

Alexis a reu de la Prostine®, a la dose de 0.05 pug / Kg /mn, avant le début de ’entérocolite.
Mathieu et Chloé présentaient d’autres anomalies congénitales associées 4 leur cardiopathie :
un syndrome polymalformatif & la Dépakine et un syndrome de di Georges.

Clotilde était la seule a avoir un diagnostic d’entérocolite incertain {stade I).

La morbidité a été importante pour Alexis et pour Mathieu : ils ont présenté tous deux des

sténoses ayant nécessité une intervention chirurgicate.
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2-Caractéristiques de I’entérocolite dans nos quatre observations

Parmi les quatre observations, on ne retrouve aucun facteur de risque de I’entérocolite du
nouveau-né a terme (souffrance feetale aigué, RCIU, état de choc, cathéter ombilical,
polyglobulie, exsanguino-transfusion), en dehors de leur cardiopathie congénitale,

En revanche, on retrouve deux facteurs de risque d’entérocolite du nouveau-né avec
cardiopathie congénitale : un canal artériel perméable, avant I’entérocolite, pour nos quatre
enfants et |’utilisation de Prostine® pour Alexis. Il faut souligner que I’on ne retrouve pas des
facteurs de risque tels que: la prématurité, I’état de choc, 'hypoxémie sévere et le
cathétérisme cardiaque.

Chloé, dans le cadre de son syndrome de di George, aurait pu avoir un déficit immunitaire et
cela aurait pu étre un facteur de confusion mais le dosage de ses sous-populations
lymphocytaires était normal.

Il n’y a pas, 4 notre connaissance, de déficits immunitaires dans les embryofoetopathies a la
Dépakine® , pour le cas de Mathieu (26).

Le début de ’entérocolite est tardif pour Chloé et surtout pour Chlotilde, leur dge gestationnel
supérieur a 37 SA, aurait été compatible avec un début précoce (5) .

Les complications digestives ont été majeures pour Mathieu et Alexis, alors que la correction
chirurgicale de leur cardiopathie a été simple. McElhinney avait une durée d’hospitalisation
significativement plus longue chez les enfants avec entérocolite, par rapport au groupe témoin
(36 +/-22 jours versus 19 +/-14 jours) (45).

Pour Mathieu, un traitement chirurgical de son entérocolite aurait peut &tre contribué a limiter
ses complications digestives. Cheng, rapporte une mortalité moins importante chez les enfants
opérés, que chez les non opérés pour un méme stade d’entérocolite (15). En revanche, leur
entérocolite ne s’est pas compliquée de gréle court, complication la plus redoutée et tous les
deux ont un développement staturo-pondéral normal. Dans le cas de nos quatre observations,
il n’y a donc pas eu de complications digestives, a long terme. Toutefois, le petit nombre de
patients ne nous permet pas de tirer de conclusion.

11 en est de méme pour ce qui concerne leur développement psychomoteur. Seul Mathieu a un
retard mental important mais i présente deux facteurs de confusion majeurs:
Pembryofoetopathie & la Dépakine® et I’anoxie cérébrale conséquence de son état

hémodynamique précaire et de son hypoxie profonde 4 la phase aigué de son entérocolite.
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3-Hypotheéses physiopathologiques

Le «vol» vasculaire sanguin systémique vers la circulation pulmonaire, décrit par de
nombreux auteurs, a pu entrainer une diminution de la perfusion mésentérique et favoriser
I’entérocolite (29, 57, 60, 18). Ce mécanisme parait vraisemblable chez deux de nos enfants.
Le premier, Alexis, était sous Prostine® de fagon systématique. La vasodilatation pulmonaire,
induite par la Prostine® a pu accroitre le shunt gauche droite par le canal artériel et entrainer
un vol vasculaire suffisamment important pour diminuer le débit mésentérique (57, 29, 52).
En revanche, I"hypothése d’effets secondaires de la Prostine®, tels que les apnées et les
hypotensions, qui ont été rendu responsables de la survenue d’entérocolite, semble peu
probable dans la mesure ol nous ne les avons pas observées chez Alexis. La deuxiéme enfant
pouvant avoir souffert d’un vol vasculaire est Chloé, qui avait une atrésie pulmonaire a
septum ouvert dont I’arbre artériel pulmonaire sévérement hypoplasique était alimenté par un
canal artériel, en voie de fermeture certes, mais également de nombreuses collatérales aorto-
pulmonaires ayant les mémes conséquences hémodynamiques qu’un canal artériel. Par contre,
I’hypothése d’un vol vasculaire important parait peu probable dans le cas de Clotilde, chez qui
le début des troubles digestifs a été relativement tardif (J17) et dont le canal artériel était par

conséquent déja en voie de fermeture.

Des épisodes d’hypoxie sévére peuvent accompagner les cardiopathies congénitales
cyanogénes entrainant une vasoconstriction mésentérique et aboutissant 4 ’entérocolite (16,
64, 34). Toutefois, aucun de nos quatre nouveau-nés n’a présenté de désaturation artéricile

inférieure a 83 % avant ’entérocolite.

Aucun des enfants n’avait développé d’état de choc dans les jours précédant I’entérocolite. Ce
mécanisme a été décrit comme faisant partie des situations les plus propices a la survenue
d’une entérocolite chez I’enfant atteint de cardiopathie congénitale, tout comme chez le
nouveau-né a terme (45, 48). Sans étre en état de choc, Clotilde était I’enfant dont
I’hémodynamique était la moins stable avant le début des trouble digestifs, avec ’apparition
de signes de défaillance cardiaque nécessitant I’institution d’un traitement digitalo-diurétique,
C’est également Penfant dont la saturation était la plus basse (85%). Dans le cas de cette
enfant, il est possible que la combinaison de I’insuffisance cardiaque débutante et de

I’hypoxie, méme peu sévére, ait favorisé la survenue d’un bas débit mésentérique.



Une autre hypothése, qui n’a jamais été rapportée a notre connaissance, serait la survenue
d’emboles migrant dans les vaisseaux mésentériques, créant une ischémie mésentérique . En
effet, chez le hamster une simple occlusion de I’artére mésentérique aboutit a 1’ entérocolite
(17). Les examens anatomo-pathologiques des piéces opératoires et des autopsies d’enfants
atteints d’entérocolite ont montré des thromboses des artéres mésentériques (46, 27, 38).

Or, les cardiopathies congénitales cyanogeénes avec shunt droite-gauche peuvent se
compliquer de thromboses artérielles paradoxales, dans tous les territoires, y compris
mésentérique (54, 20, 25). Cela serait du a une augmentation de la synthése de thromboxane
A2 (vasoconstricteur) par rapport & la synthése de prostacycline (vasodilatateur), conduisant a
des agrégats plaguettaires, favorisant les thromboses (1).

Le doppler des vaisseaux mésentériques pourrait infirmer ou confirmer cette hypothése, dans
fe cas d’emboles situés sur des gros troncs mésentériques, et conduire & un arrét de
’alimentation au moindre symptome digestif, afin d’empécher I’évolution vers une forme
fulminante d’entérocolite (21, 22). L’hypothése de I’embolie artérielle paradoxale, dans le cas
bien particulier des cardiopathies congénitales cyanogénes, pourraient étre un mécanisme
supplémentaire aboutissant 4 P’entérocolite.

L’anatomie de la malformation cardiaque peut influencer le risque d’embolie artérielle
paradoxale. Lorsque I’aorte représente la voie d’éjection exclusive ou quasi-exclusive du
ventricule droit, tout thrombus veineux est & haut risque d’embolisation dans la circulation
systémique. Or, cette anatomie était retrouvée chez trois de nos enfants : Clotilde (ventricule
droit a double issue), Chloe (atrésiec pulmonaire & septum ouvert), et Mathieu (tétralogie de
Fallot, dont I’'une des composantes est la dextroposition de ’aorte, 4 cheval sur les deux
ventricules). En ce qui concerne Clotilde et Chloé, nous avons mentionné plus haut qu’elles
avaient d’autres facteurs de risque. En revanche, dans le cas de Mathieu, ’hypothése de
I"embolie artérielle paradoxale nous parait raisonnable en raison de P’absence de tout autre
facteur de risque : Sa02 supérieure a 95% avant le début de I’entérocolite, hémodynamique
parfaite, petit canal artériel en voie de fermeture, belle forme de tétralogie de Fallot. Enfin,
Iexistence d’un accident ischémique dans un autre territoire systémique (AVC) chez
Mathieu constitue un dernier argument pour soutenir ["hypothése de ’embolie artérielle
mésentérique chez Mathieu. Si cette hypothése physiopathologique était confirmée, ’acide
acétyl salycilique, & posologie anti-agrégante pourrait étre un moyen préventif intéressant. De

méme, la chirurgie curative de leur cardiopathie, empécherait ce mécanisme.
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4-Traitement et prévention

La prise en charge thérapeutique de ’entérocolite de ’enfant avec cardiopathie congénitale
cyanogeéne et non cyanogeéne est la méme que pour le prématuré ; toutefois, il semblerait que
la chirurgie devrait avoir lieu pour des stades plus précoces de ’entérocolite, ceci diminuerait
la mortalité (15).

La place des modulateurs de 'inflammation reste a définir tout comme chez le prématuré.

Les moyens de prévention de [’entérocolite chez les enfants ayant une cardiopathie

congénitale cyanogene découlent des mécanismes physiopathologiques, qui en sont la cause.

A la naissance, le canal artériel peut étre vital pour certaines cardiopathies congénitales
cyanogenes. Sa persistance, naturelle ou induite par la Prostine®, pourra donc étre
responsable de vol vasculaire. On ne peut donc pas envisager la fermeture du canal artériel
comme moyen préventif | en revanche on peut préconiser des doses minimales de
prostaglandines (inférieures a 0.05pug/kg/mn), puisque les données sur ses effets secondaires

restent contradictoires (39, 45, 57).

Il semble licite de limiter le plus possible les épisodes hypoxiques: en ouvrant le canal
artériel, en ayant recours a la ventilation assistée ou en ayant recours a une chirurgie

cardiaque palliative ou curative.

1I est important de maintenir un état hémodynamique satisfaisant au besoin avec ’aide de

drogues inotropes (53, 37).

Enfin I"alimentation devrait é&tre interrompue pendant quelques jours aprés une hypoxie
prolongge et sévere, un épisode d’hypotension prolongée ou un cathétérisme cardiaque (60).

Sa reprise devra étre trés prudente; I’allaitement maternel devrait étre encouragé (40) .

Il semble logique, chez les enfants avec cardiopathie congénitale de limiter les autres
principaux facteurs de risque, susceptibles de diminuer le débit splanchnique (souffrance
foctale aigué ou chronique, polyglobulie, cathétérisme ombilical), méme si ceux-ci ne

semblent pas étre des facteurs de risque dans les principales études réalisées (39, 45) .
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La prématurité, associée a la cardiopathie, constitue sans doute le facteur de risque le plus
important (45). Celle-ci devrait étre évitée par les moyens de prévention habituels ; si elle est

inévitable, une corticothérapie anténatale devrait étre réalisée (36).
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CONCLUSION




Le devenir des enfants atteints de cardiopathie congénitale cyanogéne ne cesse de
s’améliorer. Avant [Patrioseptotomie de Rashkind, la plupart des enfants atteints de
transposition simple des gros vaisseaux mourrait dans leur premier mois de vie. Le défi
thérapeutique, chez ces enfants consiste donc a réduire la morbidité, liée 4 ses complications.
Or, Pincidence de P’entérocolite ulcéro-nécrosante des enfants atteints de cardiopathie
congénitale est évaluée a 3%, soit seulement deux fois moins que chez le grand prématuré.

Le principal mécanisme de [’entérocolite ulcéro-nécrosante, chez les enfants atteints de
cardiopathie congénitale, serait 1’ischémie mésentérique (tout comme pour I’entérocolite du
nouveau-né a terme) , alors qu’elle est d’origine multifactorielle chez le prématuré.

Chez I’enfant atteint de cardiopathie congénitale non cyanogéne, le principal mécanisme est
probablement le bas débit systémique. Alors que pour les cardiopathies congénitales
cyanogénes, les circonstances favorisantes les plus fréquentes conduisant a entérocolite
seraient I’hypoxie sévére et prolongée, le vol vasculaire (spontané ou induit par la Prostine®)
et le cathéterisme cardiaque.

La prévention de I’entérocolite, chez les enfants atteints de cardiopathie congénitale
cyanogéne deécoule de ces mécanismes physiopathologiques: traitement meédical ou
chirurgical d’une défaillance cardiaque, d’une hypoxie sévére, utilisation de doses minimales
efficaces de prostaglandines et enfin reprise prudente de I’alimentation, aprés un cathétérisme
cardiaque , un état de choc et /ou une hypoxie, prolongés. Enfin, il faut également insister sur
I’importance de {a prévention de la prématurité chez les nouveau-nés atteints de cardiopathie
congénitale cyanogene.

Dans ce travail, nous avons rapporté quatre cas d’entérocolite ulcéro-nécrosante, survenues
chez des nouveaux-nés atteints de cardiopathies congénitales cyanogenes, de juin 1998 a
juillet 2000, au CHU de Nantes. Ce qui représentait 18% des entérocolites survenues pendant
cette période.

Un seul cas présentait un facteur de risque d’entérocolite (la Prostine®). L’hypothése
d’emboles vasculaires, chez ces enfants a haut risque thrombogéne, pourrait avoir été le
mécanisme initiateur de Pentérocolite des trois autres enfants. Le doppler des vaisseaux
mésentériques serait un outil intéressant pour objectiver ces emboles, ainsi que ’examen
anatomo-pathologique des picces operatoires. L’Aspegic®, & dose anti-agrégante,

constituerait un outil thérapeutigue, si cette hypothése s’avérait .
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ABREVIATIONS
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ABREVIATIONS

ASP : abdomen sans préparation

CRP : ¢ reactive proteine

ECUN : entérocolite ulcéro-nécrosante

EST : exsanguino-transfusion

IgA : immunoglobuline A

1.1 : interleukine 1

NFES | numération formule sanguine

NO : monoxyde d’azote

PAF : platelet activating factor

PUFA : polyunsatured fatty acid

RCIU ; retard de croissance intra-utérin

Sa02 :saturation artériclle en oxygéne

SFA : souffrance feetale aigué

TNF : tumor necrosis factor
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NOM : Catllaux PRENOM : Gasglle

Titre de Thése : Entérocolite ulcéro-nécrosante et cardiopathie congénitale cyanogéne, a

propos de quatre cas.

RESUME

L’entérocolite ulcéro-nécrosante est fréquente chez les enfants atteints de cardiopathie
congénitale (incidence : 3%). Sa principale cause serait 1’ischémie mésentérique. Dans le cas
particulier des cardiopathies congénitales cyanogénes, 1’hypoxie, le vol vasculaire et le
cathétérisme cardiaque sont les situations les plus fréquentes aboutissant a une ischémie
mésentérique, I’état de choc étant moins fréquent. La prévention de I’entérocolite, chez ces
enfants, découle de ses mécanismes physiopathologiques : traitement médical ou chirurgical
d’une hypoxie, doses minimales efficaces de prostaglandines et introduction prudente de
I’alimentation au décours d’hypoxie, d’état de choc et de cathétérisme cardiaque. L’analyse
des quatre observations que nous rapportons, nous a conduit & évoquer I’hypothése

d’emboles vasculaires dans cette population 4 haut risque thrombogéne.
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