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INFORMATIONS GENERALES



La journée nationale de Pédiatrie se déroulera à l’Hôtel Golden Tulip El Mechtel de Tunis .

· L’inscription est à 40 dinars .
· Les modalités d’inscription : 
· L’inscription donne droit  à l’accès aux salles, documents, cartables,  déjeuner, pauses café et cocktail.

· Les posters seront affichés à partir de 8 heures 30  pour la séance du matin et seront récupérés à la fin de la matinée et les posters de l’après midi seront affichés à partir de 14 h et seront récupérés à la fin de la journée.  Nous vous prions d’être près de vos posters à la pause café.

· Les attestations de travaux seront délivrées à la fin de chaque séance par le coordinateur de la séance.

· Les attestations de présence seront délivrées à la fin de la Journée.

· Le port de badge est obligatoire sur les lieux de la Journée. 

· Une salle de visionnage est mise à votre disposition.







LISTE DES CONFERENCIERS
	


	Nom des conférenciers 
	Pays


	R.  BOUSSOFFARA
	Tunisie


		H . CHELLY
	Maroc 


	S. HADDED
	Tunisie


	B. CHABROL
	France

















	Samedi 15 Novembre 2014

	8 h – 9 h  Accueil et inscription des participants 

	Matinée 	
	Salle 1
	Salle 2

	9 h - 10 h 
	Communication orales
C1 à C9
	Communications orales
C10 à C19

	10 h – 30 – 11 h 
	Pause café  et séance de posters
P1 à P20

	11 h – 12 h 
	Cas cliniques
Première séance
	Cas cliniques
Deuxième séance

	Après midi 
	Salle 1
	Salle 2

	 14 h 30 - 15 h 
Conférence 1	
	Immunothérapie spécifique
 R. BOUSSOFFARA
	 

	15 h – 15 h30 
Conférence 2
	Les otites moyennes aigues de l’enfant : bien comprendre pour mieux traiter 
H. CHELLY
	 

	15 h 30 – 16 h 
Conférence 3	
	Les céphalées  de l’enfant
B. CHABROL
	 

	16 h  – 16 h  30                                     Pause café  et séance de posters
          P21  à P42

	
	Salle 1 
	Salle 2 

	16 h 30 – 17 h
Conférence 4  
	  Les surdités de l’enfant : du diagnostic au traitement
H. CHELLY
	 

	17 h – 17 h 30 
Conférence 5
	Les méningoencéphalites
 S. HADDED
	 

	17 h 30 – 18 h 
Conférence 6
	Le développement  de l’enfant
 B. CHABROL
	 

	18 h – 19 h 
	Assemblée générale élective 


	19 h – 20 h 00 
	Cocktail dinatoire et clôture de la journée






 (
Programme scientifique
)


SAMEDI 15 NOVEMBRE 2014

Matinée : 8 h – 9 h 	Accueil et inscription


Communications orales 
9 h 00 – 10 h 30
Salle 1
Divers 

Modérateurs :     T. Gargah   - H. Azzouz –  S. Halioui –  M. Khemiri 

C1 -  9 h 00		Apport de la pHmétrie oesophagienne dans les malaises du nouveau-né                               Z. Khlayfia, N. Siala, O. Azzabi, I. Fetni, I. Selmi, S. Briki, Y. Dridi, O. Rebah, S. Halioui, A. Maherzi 
C2  - 9 h 05		Thromboses veineuses profondes accompagnant des tumeurs pédiatriques                    N.Kloula, F.Fedhila, S.Rhayem, A.Ben Mansour, K.Kazdaghli, M.Khemiri, S.Barsaoui
C3 – 9 h 10 	Greffe de moelle osseuse : Traitement alternatif au traitement enzymatique substitutif dans la maladie de Gaucher ?                                                             H. Ben Turkia, M. Jlassi, A. Ben Chehida, R. Ben Abdelaziz, H. Boudabbous, H. Azzouz,   S. Ladab , F. Mellouli , C. Caillaud ,T. Ben othman, M. Bejaoui, N. Tebib	               
C4 – 9 h 15 	Syndrome d’Evans : à propos de 5 cas pédiatriques.                                                                Ouederni M, Hassouna R, Ben Khaled M, Dhouib N, Haoua A,  Thraya S,  Mellouli F,  Béjaoui 	                 	                        	                                                                                                                                
C5 - 9 h 20 	La transition en pédiatrie. Expérience pionnière en diabétologie.                                                       L. Essaddam, C. Dallali, N. Missaoui,Z. Turki, R. Guedri, Z. Fitouri,               C. Ben Slama , N. Mattoussi, S. Ben Becher		 		 
C6 – 9 h 25 	La prise en charge psychologique des adolescents en hémodialyses                                                K . Abidi, A. Oueslati, M. Jallouli, O. Naija, C. Zarrouk, T. Gargah.	
C7 - 9h 30	Syndromes néphrotiques congénitaux d'origine génétique: étude de 14 cas                            S.Mabrouk, S.Wannes, M.Tfifha, H.Ajmi, I.Benhaj Mbarek, H.Ajmi, J.Chemli S.Hassayoun, N.Zouari, A.Omezzine, Bouslama.A, S.Abroug   	
C8 – 9 h 35 	Les accidents domestiques de l’enfant de 0 à 14 ans : à propos de 231 cas                                  Maaloul I, Hsairi M, Bel fitouri Y, Chabchoub I, Kamoun F, Aloulou H, Kamoun Th, Hachicha M
C9 – 9 h 40	Place de la cystographie lors d’une première pyélonéphrite aigue à échographie rénale normale chez le nourrisson de moins d’un an                                                                                     S. Hammami, A. Ben Salah Ben Salah, Hammami S, T. Khemiss, A.Zrig, A.Ksiaa,  S.Haddad, MN.Guédiche                                               	 
9 h 50 		Discussion 
SAMEDI 15 NOVEMBRE  2014

Communications orales
9 h 00 – 10 h 30
Salle 2
 Divers 
Modérateurs : Z. Fitouri  –  E. Ben Hamida  – S. Kacem 
C10 - 9 h 00	 Anomalies congénitales du système nerveux central : circonstances diagnostic  M. R. Boukhris, I . Ayadi Dahman, E . Ben Hamida. A. Bezzine, Z. Marrakchi 
C11  - 9 h 05    Rubéole congénitale                                                                                                                          		N. Kloula, M. Chéour,N. Ben Ameur, I. Ksibi, A. Ben Mansour, A. Ayari,  		M. Ben Amara, S. Kacem                          
C12  - 9 h 10   Syndrome de Rubinstein Taybi : étude clinique et cytogénétique de 13 patients. 
                        R. 	BenMefteh, R. Meddeb, L. Kraoua, F. Maazoul, M. Trabelsi, I.H .Chaabouni 	
		
C13 -   9 h 15    Profil  évolutif de la cholestase néonatale transitoire     
S.Rekaia, S. Yahyaoui, M. Assidi, S. Mrad, S. Boukthir,                                             O. Bouyahia, A. Sammoud                                       
C14 – 9 h 20 	 Evaluation de la prise en charge de l’infection materno-fœtale au Centre de Maternité de Monastir : étude prospective                                                                                         Ben Hamida. H, Ben Ameur. K, Mihiri. K, Ben Khelifa. N, Chioukh. FZ, Bizid. M, Monastiri. K.
C15 – 9 h 25 	Schizencéphalie de type II : une méta-analyse de 45 cas.                                  H. Ben Daamar , H. Ben Hamouda , A. Rassas, H. Mhamed ,  H. Soua ,               K. Ben Rhouma , H. Hamza , M.T. Sfar
C16 – 9 h 30	Manifestations neurologiques au cours  des infections à virus West Nile  chez l’enfant : étude de 12 cas.
A.Mnari, S. Hadded,  T. Khemiss, A. Ben Salah, L. Ghedira, Ch. Ben Meriem S. Hammami, MN. Gueddiche
C17 – 9 h 35	La maladie de Kawasaki : à propos de 10 cas.
N. Kahloul, A. Werdani, N.Soyah, O. Guesmi, S. Tilouche, A. Mlika, A. Tej,   J. Bouguila, L. Boughamoura 
C18 – 9 h 40	Traitement des pathologies pulmonaires chez l’enfant par voie thoracoscopique : à propos de 37 cas.
	S. Belhassen, S. Ammar, R. Laamiri, N. Hmidi, A. Ezzi, A. Ksia, I. Krichene, L. Sahnoun, M. Belghit, M. Mekki, A. Nouri
C19 – 9h45	Place de la scintigraphie digestive au pertechnétate 99 m (99m Tc) dans le diagnostic  du diverticule de Meckel en Pédiatrie 
	H. Charfi, M. Ben Frej, H. Regaieg, T. Kammoun, R. Sfar, M. Nouira,            K. Chatti, N. Ayachi, M. Guezguez, H. Essabah
9 h 50 	Discussion  
10 h 30 – 11 h 	Pause café et séance de Posters :  P1 - P20
______________________________________________________________
Modérateurs :  S.  Gannouni – N . Siala –  A. Bouziri
P1 	Syndrome de Turner : à propos de 5 observations.                                                                    O. Gasmi, A. Mlika, D.Zouari, S.Tilouche, N. Kahloul, N. Soyah, J. Bouguila,            L. Boughamoura
P2	Prise en charge de l’anasarque foeto-placentaire compliquant le flutter atrial congénital diagnostiqué en anténatal (à propos de trois observations)                                            Kh. Ben Ghriba, M. Charfi, A. Ben Thabet, M. A. Ghamgui, A. Bouraoui,                           A. Ben Hamad, L. Walha, R. Regaieg, N. Hamida, A. Gargouri
P3	Révélation inhabituelle d’un lupus érythérmateux aigue disséminée                                            A. Borgi, N. Ghali, H. Mansouri,  A. Hajji, S. Belhadj, A. Hamdi, A. Khaldi,                         K. Menif, A. Bouziri, N. Ben Jaballah
P4 	Emphysème lobaire géant : limites de l’imagerie thoracique.                                                    W . Kallali , A. Borgi, N. Ghali, S. Belhadj, A. Hamdi, K. Menif, A. Khaldi,                           A. Bouziri, N. Benjaballah			
P5 - 	Réémergence de la coqueluche : étude de 15 cas.                                                                      B. Maalej, Y. Bahri, M. Weli, R. Guirat, L. Gargouri, N. Ben Halima, B.Mnif,            A. Hammami, A. Mahfoudh	
P6	Syringomyélie associée à une malformation d’Arnord Chiari à propos d’un cas.          B. Maalej, A. Kotti, S. Safi, R. Guirat, Y. Bahri,L. Gargouri, N. Ben Hlima,                A. Mahfoudh 
P7	Abcès du rein : une pathologie rare en pédiatrie.   A propos de 3 cas.                                                                 S. Safi, R. Guirat, L. Gargouri, Y. Bahri, N. Ben Hlima, A. Mahfoudh
P8	Le syndrome de Seckel compliqué d’un AVC ischémique : à propos d’un cas.              I. Bel Hadj, T. Benismail, M. Ben Romdhane, F. Khalsi, F. Tinsa, Kh. Boussetta
P9	Le diabète insipide central idiopathique : enquête étiologique et suivi.                          S. Yahyaoui, I. Jhawet, A. B. Rhouma, M. Assidi, O. Bouyahia, S. Mrad, S. Boukthir, A. Sammoud
P10	Syndrome de Peutz-Jeghers chez deux frères jumeaux.                                                                  N. Jemmali, M. Tfifha, H. Ajmi, S. Mabrouk, N. Zouari, S. Hassayoun, J. Chemli,     S. Abroug
P11	Bloc auriculo-ventriculaire complet congénitale chez un nourrisson révélateur d’un lupus maternel (à propos d’un cas)                                                                                             H. Dridi, H. Ajmi, S. Mabrouk, M. Tfifha, S. Hassayoun, N. Zouari, J. Chemli,                    S. Abroug. 
P12	Leucodystrophie métachromatique : à propos d’une observation pédiatrique : à propos d’une observation pédiatrique.                                                                                                    A. Mnari, S. Hadded, A. Ben Salah, I. Barboura, S. Hammami, M.N. Guéddiche 
P13	La cystinose infantile : à propos d’une observation.                                                               G. Ben Salem, S. Hammami, K. Amor, T. Khemiss, A. Ben Salah, S. Hadded,                 M.N. Guéddiche 
P14	Le syndrome de Wolfram dans sa forme hétérozygote : à propos d’une observation.  H . Masri, S. Hadded, M. Charfi, A. Ben Salah, A. Mnari, L. Ghedira, MN. Guéddiche
P15	Méningo-encéphalo-myéloradiculite : une manifestation grave de la borréliose de Lyme.                                                                                                                                            S. Yahyaoui, I. Jhawet , B. Rhouma,  M. Assidi, O. Bouyahia, S. Mrad, S. Boukthir, A. Sammoud
P16	Panniculite de Weber-Christian chez une fille atteinte de déficit en α-antitrypsine et de lupus érythémateux systémique.                                                                                             R. Ben Rabeh, S. Yahyaoui, O. Bouyahia, S. Boukthir, K. Mrad, S. Mazigh Mrad,                A. Sammoud
P17	Embryofoetopathies à cytomégalovirus : à propos de 6 observations.                                     M. Jelassi, H. Ben Turkia, A. Ben Chehida, H. Boudabbous, R. Ben Abdelaziz,                     H. Azzouz, N. Tebib
P18	Traitement enzymatique substitutif dans la maladie de Pompe infantile : expérience de service de Pédiatrie la Rabta : à propos de 3 cas.                                                                      H. Ben Turkia, M. Jlassi, A. Ben Chehida, H. Boudabbous, R. Ben Abdelaziz, H. Azzouz, N. Tebib.
P19	Syndrome de Smith Lemli Opitz : à propos d’une observation.  					I. Ben Fraj, A. Bezzine, M. Chammem, E. Ben Hamida, Z. Marrakchi
P20 	 Micropénies : difficultés et écueils. Expérience d’une unité d’endocrinologie  pédiatrique  	                                                                                                                          L. Essaddam, H. Ahmed, R. Guedri, Z. Fitouri, N. Mattoussi, S. Ben Bécher 
11 h – 12 h 30 	Première séance de cas cliniques 
 Salle 1 
Cas N° 1                        M. Khémiri 
Cas n° 2		 I. Chabchoub
Cas n° 3 		N. Soyah


11 h – 12 h 30 	Deuxième séance de cas cliniques 
Salle 2 	
Cas n° 1                 S. Gannouni
Cas n° 2		N. Zouari
Cas n° 3 		R. Ben Abdelaziz
Après midi  :		Conférences :  première séance 
14 h30  – 15 h _____________________________________________________________
Modérateurs :  M.T.Sfar – S. Barsaoui -    ______________________________________________________________________	  
14 h 30 – 15 h 
· C1 – Immunothérapie spécifique
R. BOUSSOFFARA -Tunisie
15 h – 15 h 30	
· C2 -  Les otites moyennes aigues de l’enfant : bien comprendre pour mieux traiter
H. CHELLY – Maroc 
15 h 30 – 16 h 
· C3 – Les céphalées de l’enfant 
B. CHABROL - France
16  h 00 – 16 h30	 	Pause café et séance de Posters : P21- P43 ________________________________________________________________
Modérateurs :  H. Ben Turkia – S. Hammami    ___________________________________________________________________________
P21	Leishmaniose viscérale chez un nourrisson de 1 mois : la transmission est-elle post-natale   ou congénitale ?
            H. Mnasri, H. Besbes, A.K. Ayedi, R. Boussoffara, H. Ben Hammouda, H. Soua, M. T. Sfar
P22	Les endocardites infectieuses en pédiatrie : étude de 5 observations.                                                      M. Hsairi, I. Maaloul, S. Alibi, I. Chabchoub, K. Baklouti, F. Kammoun, Th. Kammoun, M. Hachicha
P23	N’oubliez pas que le syndrome d’activation macrophagique peut compliquer la fièvre typhoide  et la rickettsiose !                                                                                                                                   S. Alibi, M. Hsairi, I. Maaloul, Y. Belfitouri, K. Baklouti, A. Znazen, B. Chabchoub,                        A. Hammami, M. Hachicha
P24	Hypo-parathyroidie chez l’enfant : à propos de quatre cas.                                                                             C. Zayed, H. Ajmi, M. Tfifha, S. Mabrouk, S. Hassayoun, J. Chemli, A. Bouslama, A. Harbi, N. Zouari, S. Abroug.
P25	Le deficit en protéine C : à propos de 3 cas.                                                                                        H. Khaskhoussi, M. Tfifha, S. Mabrouk, H. Guedri, H. Ajmi, S. Hassayoun, N. Zouari,                        J. Chemli, H. Skouri, S. Abroug
P26	Puberté précoce secondaire à l’hamartome hypothalamique : aspects cliniques, radiologiques et thérapeutiques : à propos d’un cas.                                                                                                    D. Dharhri, N. Mama, M. Tfifha, A. Ammar, K. Kadri, S. Abroug, K. Tlili.
P27 	Amylose rénale : à propos de six observations pédiatriques. 				A. Oueslati, M. Jallouli, K. Abidi, E. Beltaief, O. Naija, C. Zarrouk, T. Gargah 
P28	Le syndrome d’Apert (à propos de deux cas).                                                                                      E. Jbabli, N. Kasdallah, H. Kbaier, I. Jridi, A. Kefi, M. Fares, H. Ben Salem, S. Blibech,  M. Douagi                                                                                                 
P29 	Le syndrome de Shwachman : à propos d’un cas.                                                                                      M. Charfi, N. Siala, O. Azzabi, Z. Khlayfia, I. Fetni, S. Briki, Y. Dridi, O. Rebah, S. Halioui, A. Maherzi
P30 	Myotonie de Steinert néonatale révélant l’atteinte maternelle.                                                             F.Z. Chioukh, K. Mhiri, H. Hmida, K. Ben Ameur, N. Ben Khlifa, D. Hmida, M. Bizid,  A. Saad, K. Monastiri
P31 	La sclérose en plaque de l’enfant : à propos de 6 observations.                                                          K. Amor, S. Hadded, A. Mnairi, T. Khemis, S. Hammami, MN Guéddiche

P32	La hernie diaphragmatique congénitale à révélation tardive : les pièges diagnostiques (étude  d’un cas)                                                                                                                                                   H. Mnasri, S. Hadded, K. Lajmi, A. Mneri, S. Hammami, Ch. Ben Meriem, L. Ghédira,  M.N. Guéddiche
P33	La maladie de Basedow de l’enfant : à propos de deux observations.                                                            S. Yahyaoui, I. Jhawet, A Ben Rhouma, M. Assidi, O. Bouyahia, S. Mrad, S. Boukthir,          A. Sammoud
P34	Tumeur juvenile de la granulosa : une cause rare de puberté précoce.                                                   R. Ben Rabeh, M. Assidi, S. Yahyaoui , S. Boukthir, K. Mrad, S. Mazigh Mrad,         O. Bouyahia , A. Sammoud
P35  	Intérêt de la transposition des vaisseaux polaires inférieurs par voie laparoscopique dans le traitement du syndrome de la jonction pyélo-urétérale chez l’enfant.                                    S. Ammar,S. Belhassen, A. Ksia, S. Ben Youssef, R. Laamiri, N. Hmidi, L. Sahnoun,                        I. Krichène, M. Belghit, M. Mekki, A. Nouri
P36	Kyste paraurétral chez la fille : à propos d’un cas.                                                                                              S. Ammar, S. Hidouri, S. Aloui, A. Ezzi, N. Hmidi, R. Laamiri, S. Belhassen J. Chahed,  M. Belghith, M. Mekki, I. Krichène, A. Nouri
P37 	Entérocolite ulcéro-nécrosante chez le nouveau-né à terme (à propos de 2 cas).                                Kh. Ben Ghriba, A. Ben Thabet, S. Loukil, A. Bouraoui, M. Charfi, A. Ben Hamad, L. Walha, R. Regaieg, N. Hamida, A. Gargouri
P38	Efficacité du Propanolol dans le traitement de l’hémangiomatose hépatique :                                       à propos d’un cas.                                                                                                                          I. Maaloul, H. Aloulou, S. Haj Hmida, S. Belfitouri, F. Kammoun, Th. Kammoun,                     M. Hachicha
P39 	Un kyste dermoide associé à un sinus  dermique de la fosse postérieure  compliqué d’une méningite purulente : à propos d’une observation.                                                                             M. Hsairi, I. Maaloul, I. Chabchoub, S. Alibi, F. Kammoun, H. Aloulou, Th. Kammoun,  M. Hachicha
P40 	Place de la thoracoscopie dans le traitement des doubles arcs aortiques :                        à propos de 4 cas . S. Belhassen, S. Ammar, A. Ksia, S. Ben Youssef, R. Laamiri, N. Hmidi, I. Krichène, L. Sahnoun, MM. Belghith, M. Makki, A. Nouri

P41 	Spectre étiologique des AHAI chez l’enfant                                                                  F.Khalsi, A.Ghedamsi, S.Hamouda, I.Belhadj, I.Brini, F.Tinsa,K.Boussetta
P42     Pseudohypoparathyroidie : à propos de 3 cas   H. Rouchou,  
H. Bachrouche, H. Manai, N. Kolsi, R. Kolsi, A. Allagui,  K. Aissa, R. Mustapha,                A. Bouaziz
P43 	La cytostéatonécrose du nouveau-né.                                                                               R. Kolsi, A. Allagui, N. Kolsi, H. Manai,H. Chourou, H. Bachrouche, K. Aissa,         W. Kraiem, R. Mustapha, A. Bouaziz
 
16 h30 – 18 h 		Conférences : 2ème séance 
________________________________________________________________
Modérateurs :  A. S. Sahloul – N. Gandoura   ___________________________________________________________________________
16 h 30 – 17 h 		
· C4  	Les surdités de l’enfant : du diagnostic au traitement
		H. CHELLY - Maroc 
17 h – 17 h 30 
· C5 - 	Les méningoencéphalites 
S. HADDED- Tunisie 
17 h 30 – 18 h 
· C6 - 	Le développement de l’enfant 
B. CHABROL- France
18 h – 19 h 	Assemblée générale élective 	

19 h 30 	Cocktail dinatoire 
20 h 			Clôture de la journée	               




























RESUMES DES COMMUNICATIONS ORALES









C1 - APPORT DE LA PHMÉTRIE OESOPHAGIENNE DANS LES MALAISES DU NOUVEAU-NÉ
Z. Khlayfia, N. Siala, O. Azzabi, I. Fetni, I. Selmi, S. Briki, Y. Dridi, O. Rebah,                S. Halioui,  A. Maherzi 
Service de Pédiatrie. Hôpital Mongi Slim La Marsa.

Introduction :Le malaise du nouveau-né est une  pathologie fréquente dont les étiologies sont diverses. Parmi ces étiologies le reflux gastro-oesophagien (RGO) occupe une place non négligeable. Cependant, le RGO physiologique étant fréquent chez le nouveau-né, seule la pHmétrie des 24 heures  permet le diagnostic du RGO pathologique. 
Objectif : Déterminer l’apport de la pHmétrie oesophagienne dans les malaises du nouveau-né. 
Patients et méthodes :Etude rétrospective de 18 nouveau-nés hospitalisés au service de pédiatrie et de néonatologie de l’hôpital Mongi Slim La Marsa pour malaise et qui étaient explorés par pHmétrie pendant la période de novembre 2007 jusqu’à novembre 2012. Nous avons étudié les caractéristiques cliniques et les données pHmétriques.
Résultats :Il s’agit de 9 filles et 9 garçons. L’âge moyen au moment du malaise était de 10 jours (1-30 j). Tous les patients étaient nés à termes. Aucun nouveau-né n’a présenté une asphyxie périnatale, 3 avaient un retard de croissance intra-utérin et aucun ne présentait des vomissements ni de régurgitations. Il s’agissait dans tous les cas d’un accès de cyanose qui était associé à une  hypotonie (N=3), à une hypertonie (N=3) et à une bradycardie (N=2). L’examen somatique et en particulier l’examen neurologique était normal dans tous les cas. Le bilan étiologique était normal. La pHmétrie a objectivé un index de reflux (IR) > 5% dans 12 cas (66%). Chez ces enfants, l’IR moyen était de 11% (5,8-27,3). Quatre enfants (22%) présentaient un IR>10%. Chez ces enfants présentant un RGO sévère, l’IR moyen était de 18,8% (12,2-27,3).
Tous les nouveau-nés ayant un RGO pathologique étaient mis sous Inhibiteurs de la pompe à proton.  L’évolution était favorable dans tous les cas avec absence de récidive des malaises.
Conclusion :
Le RGO pathologique est fréquemment associé aux malaises su nouveau-né. Il est cependant important d’éliminer une autre cause infectieuse, neurologique cardiaque ou respiratoire  avant d’imputer la responsabilité du RGO.


C2 - THROMBOSES VEINEUSES PROFONDES ACCOMPAGNANT DES TUMEURS PÉDIATRIQUES
N.Kloula, F.Fedhila, S.Rhayem, A.Ben Mansour, K.Kazdaghli, M.Khemiri, S.Barsaoui
Sercice de médecine infantile A  de l'hôpital d'enfants  Béchir Hamza de Tunis

Introduction: La thrombose veineuse profonde est une complication peu fréquente  des tumeurs malignes. Sa survenue rend le traitement difficile d'autant plus que l'effet thrombogène de certaines chimiothérapies constitue un facteur surajouté.Nous rapportons 8 observations de thromboses veineuses profondes survenues chez des enfants porteurs de néoplasies. Nous nous proposons, en comparant avec la littérature, de relever les néoplasies les plus pourvoyeuses de thrombose veineuse profonde ainsi que la conduite à tenir dans ces situations. 
Patients et méthodes: Ont été colligés dans cette série 8 cas d'enfants suivis pour  néoplasie dans l’unité d'oncologie du service de médecine infantile A de l'hôpital d'enfants de Tunis  sur une période de 5 ans de septembre 2009 à septembre 2014 et qui ont présenté au cours de leur suivi des thromboses veineuses profondes. 
Résultats:Notre série a colligé 3 filles et 5 garçons dont l’âge médian était de 5 ans avec des extrêmes allant de 6 mois à 14 ans. La thrombose veineuse profonde était due à :
-Une extension locorégionale de la maladie chez 3 malades (un nephroblastome, un neuroblastome envahissant la veine rénale et un hépatoblastome ).
-Une complication de la chimiothérapie (L-Aspa) dans deux cas de leucémies aigues.
-Une compression veineuse par la masse tumorale dans un cas de lymphome de burkitt abdominal.
-La nature thrombogène de la maladie dans 1 cas de lymphome B cérébral à petites cellules.
-Le cathéter veineux central dans 1 cas ( rhabdomyosarcome orbitaire).

Le traitement par HBPM a été institué chez 6 sur 8 enfants parallèlement à la chimiothérapie:
-2 leucémies aigues lymphoblastiques avec reperméabilisation progressive de la veine dans les deux cas.
- un neuroblastome suite à la survenue d'une embolie pulmonaire avec persistance toutefois du thrombus malgré le traitement, ce qui a nécessité une thrombectomie dans le même temps opératoire que la tumorectomie.
-deux lymphomes avec une amélioration clinique nette sous traitement.
-Un rhabdomyosarcome orbitaire avec persistance du thrombus malgré le  traitement par HBPM ayant nécessité l'ablation de la chambre.

· Conclusion: La thrombose est une complication fréquente chez les patients atteints de tumeurs malignes. La présence  de cathéters veineux centraux, l'utilisation de stéroïdes d'une façon concomitante à la L asparaginase ainsi que les anomalies de thrombophilie héréditaire sont des facteurs de risque connus pourvoyeurs de thrombose.
Le traitement par HBPM doit être institué dans les thromboses cruoriques mais reste discuté dans les thromboses tumorales. L'utilisation à titre prophylactique des anticoagulants dans  les lymphomes avec masse médiastinale importante est encore controversé



C3 - GREFFE DE MOELLE OSSEUSE : TRAITEMENT ALTERNATIF AU TRAITEMENT ENZYMATIQUE SUBSTITUTIF DANS LA MALADIE DE GAUCHER ?
H. Ben Turkia1, M. Jlassi1, A. Ben Chehida1, R. Ben Abdelaziz1, H. Boudabbous1, H. Azzouz1,     S. Ladab2 , F. Mellouli2 , C. Caillaud3 ,T. Ben othman2,M.Bejaoui2, N. Tebib1
1 Service de Pédiatrie Hôpital La Rabta  –Tunis- Tunisie                                                                            2  Centre de Greffe de la moelle osseuse, Tunis- Tunisie                                                                               3 Laboratoire de Biochimie et génétique moléculaire et d’hormonologie métabolique pédiatrique  – Hôpital Cochin- France
Introduction :La maladie de Gaucher est une maladie hétérogène associant une atteinte viscérale, hématologique et squelettique. Le traitement enzymatique substitutif a amélioré le pronostic dans les formes sévères de la maladie. L’accès au traitement enzymatique est limité vu son coût élevé. Avant l’ère du traitement enzymatique substitutif, la greffe de  moelle osseuse avait démontré une efficacité sur les atteintes systémiques chez les patients atteints. 
Buts : Nous rapportons la première expérience tunisienne de greffe de la moelle osseuse dans la maladie de Gaucher.
Matériels et méthodes : 7 patients atteints de formes sévères de la maladie de Gaucher ont été greffés par des donneurs familiaux HLA compatibles. L’évaluation  métabolique était basée sur la surveillance clinique, l’étude de l’activité enzymatique de la beta glucocerebrosidase et de chitotriosidase.
Résultats : Six enfants (3 atteints de la maladie de Gaucher type 3 et 3 atteints du type 1) et un adulte atteint du type 1 ont été greffés depuis 2007.Une splénectomie a été réalisée. L’âge médian pour la greffe de la moelle était de 7 ans chez les patients en pédiatrie (3-16 ans). Un retard de croissance était observé chez 5 des 6 patients, une atteinte neurologique a été observée chez un des 3 patients GD 3(une apraxie oculomotrice), une ostéoporose chez 4/6. Après cinq ans de suivi post-greffe, nous avons observé une stabilisation des paramètres hématologiques chez tous les patients, une augmentation de la vitesse de croissance chez tous les patients ayant un retard de croissance, une amélioration de la DMO chez les patients ayant une ostéoporose. Un patient est décédé juste après la greffe suite à une infection systémique à CMV.Un patient GD3 a présenté un échec tardif de la greffe ayant entrainé secondairement une atteinte neurologique et squelettique sévère. La maladie était stable chez un malade avec une activité enzymatique résiduelle à 11% et deux patients ont gardé une activité enzymatique stable comme étant hétérozygote avec une dégression du taux de chitotriosidase.Conclusion :
Une greffe de la moelle osseuse est un traitement efficace dans cette cohorte mais la taille restreinte de la cohorte ne permet pas de démontrer le bénéfice réel du traitement. Cette thérapeutique pose d’une part un problème éthique et ne résout pas le problème en l’absence de donneur intrafamilial compatible.


C4 - SYNDROME D’EVANS : A PROPOS DE 5 CAS PEDIATRIQUES
	
Ouederni M, Hassouna R, Ben Khaled M, Dhouib N, Haoua A,  Thraya S,  Mellouli F,  Bejaoui M
Service d’Immuno-Hématologie pédiatrique, Centre National de Greffe de Moelle Osseuse de Tunis

Introduction:
Le syndrome d'Evans (SE) est rare. Il associe une anémie hémolytique auto-immune(AHAI) et un purpura thrombopénique auto-immun (PTAI). Le traitement est complexe et reste non standardisé.
Matériels et méthodes :
Il s'agit d'une étude rétrospective sur 10 ans. Les critères d'inclusion ont été un âge inférieur à 15 ans, une anémie hémolytique avec un test de Coombs direct positif et une thrombopénie.
Résultats :
Cette étude a colligé cinq cas (1 garçon et 4 filles). L’âge moyen au moment du diagnostic était de 2 ans 5 mois. Une consanguinité parentale a été rapportée dans 4 cas. L’anamnèse n'a pas retrouvé d'antécédents familiaux de troubles de l'immunité. Aucun de nos patients n'a présenté de manifestations cliniques auto-immunes. Une splénomégalie a été retrouvée chez 4 patients, dont 2 avaient également une hépatomégalie. Les auto-anticorps antiérythrocytaires étaient de type IgG (4 cas) et lgG + cornplément C3d (1 cas). Les auto-anticorps antiplaquettaires étaient tous des IgG. La recherche des anticorps antinucléaires était négative. Aucun des nos patients n'avait un déficit immunitaire. Les myélogrammes étaient tous normaux. Outre les transfusions sanguines et plaquettaires, les principales thérapeutiques utilisées étaient: les irnmunoglobulines, la corticothérapie et les autres immunosuppresseurs et la splénectomie. Nous ne déplorons aucun décès.
Conclusions:Le traitement du syndrome d'Evans primitif de l'enfant est encore mal codifié. Il requiert une thérapeutique non dénuée d'effets indésirables. D'autres études sont nécessaires pour standardiser la conduite thérapeutique.
 C5 – LA TRANSITION EN PEDIATRIE :                                                                EXPERIENCE PIONNIERE EN DIABETOLOGIE 
L. Essaddam, C. Dallali, N. Missaoui,Z. Turki, R. Guedri, Z. Fitouri, R. Guedri,             Z. Fitouri, ,  C. Ben Slama , N. Mattoussi, S. Ben Becher	
	    
 INTRODUCTION :
 Le diabète de type 1 de l’enfant, de l’adolescent comme toutes les maladies chroniques, est lourd de  répercussions pour le patient et sa famille. Une relation particulière lie l’enfant à l’équipe soignante pédiatrique. Le passage de ces diabétiques devenus adolescents voire jeunes adultes en diabétologie adulte est un moment délicat à annoncer et à réaliser. Jusqu’à une date récente, ce changement de l’équipe soignante était vécu comme un déchirement pour le jeune adolescent avec un sentiment d’abandon.
OBJECTIFS : Le but de ce travail est d’identifier les caractéristiques épidémiologiques et cliniques des jeunes diabétiques arrivant à l’âge de la transition et de montrer l’intérêt de la transition de la diabétologie  pédiatrique à la diabétologie adulte aussi bien sur le plan clinique que le plan psychologique par une expérience pionnière en Tunisie.
PATIENTS ET METHODES : 40 patients suivis dans notre service, ayant atteint l’âge de transition ont été colligés lors de 5 réunions de transition (2012 à 2014) ayant eu lieu au service PUC  de l’hôpital d’enfants Béchir Hamza en présence des équipes médicales et paramédicales du service PUC et du service d’endocrinologie B de l’Institut National de Nutrition avec  étude du profil clinique et du profil psychologique via une fiche de transition.
RESULTATS : L’âge moyen de début du diabète type 1 est de 7,6ans (2-15ans) avec une prédominance féminine (sex ratio=1,35). Le mode de révélation est variable :SPUPD ou cétose diabétique ou une acidocétose diabétique chez 17% de nos patients. Le passage au schéma multi-injections d’insuline  a été réalisé chez 37% des patients. Le taux annuel moyen d’HBA1C est de 10,3%, seuls 8% des patients présentent un taux entre 7et8%. Le  bilan de retentissement du diabète réalisé chez ces patients trouve une micro albuminurie dans un cas ,une neuropathie périphérique distale dans un autre cas . La recherche de pathologies dysimmunitaires associées trouve 1 seul cas d’hypothyroidie et 2 cas  de maladie coeliaque. Tous les diabétiques ont présenté une puberté spontanée. L’étude de leur rendement scolaire trouve des résultats scolaires pour la plupart moyens avec 5 cas de redoublements et 3 cas d’arrêt de scolarité. L’apport de la réunion de transition a été évalué chez tous les patients ; qui se sont déclarés pour la majorité d’entre eux satisfaits. Certains patients qui refusaient le passage en endocrinologie  adulte ou l’appréhendaient ont bu leur peur s’amenuiser et disparaitre. 
Conclusion : La transition en pédiatrie est une étape importante de prise en charge médicale   dans le  souci d’améliorer le  bien-être du patient diabétique et son équilibre métabolique. Elle nécessite le partenariat entre les équipes de pédiatrie et d’endocrinologie adulte. Cette expérience pionnière se veut un appel à sa réalisation à plus large échelle sur le plan national, pour le diabète mais également pour les autres maladies chroniques à début pédiatrique.
C6 - LA PRISE EN CHARGE PSYCHOLOGIQUE DES ADOLESCENTS EN HÉMODIALYSES


ABIDI.K. OUESLATI.A. JALLOULI.M. NAIJA.O. ZARROUK.C. GARGAH.T
Service de pédiatrie Hôpital CHARLES NICOLE, TUNISIE

Introduction et objectif:
L’insuffisance rénale chronique représente un problème majeur de santé public en Tunisie comme dans la plus part des pays. Ce travail a pour objectif d’évaluer  la prise en charge psychologique des adolescents hémodialysés.
Méthodes :
Il s’agit d’une approche quantitative transversale. L’étude s’est déroulé dans le service pédiatrie de l’hôpital Charles Nicolle « à l’unité d’hémodialyse » .On a utilisé un questionnaire composé de 20 questions dirigées pour les adolescents en hémodialyse. L’étude a  concerné un échantillon de 16 adolescents.
Résultats :
Notre étude a été réalisée auprès de 16 patients hémodialysés âgés en moyenne  de 15.75 avec des extrêmes de 10 à 19 ans de sexe ratio 1,2. La majorité de nos patients (81%) sont de niveau socioéconomique bas et le reste (19%) sont de niveau socioéconomique moyen.  L’âge moyen au passage en IRC était de 6.64 ans. L’ancienneté de l’hémodialyse était en moyenne de 51.5 mois.  En interrogeant nos patients, 44% des adolescents n’ont pas été informé par le passage à l’hémodialyse.  Parmi nos 16 adolescents, 31% souffrent de l’anxiété et 44% sont désespéré et pessimistes. Plus que la moitié des interrogés ne sont pas totalement satisfaits de leur apparence physique. 63% de nos patients avaient des problèmes scolaires.  
Conclusion :  Pour les patients hémodialysés, l'hémodialyse constitue une contrainte lourde difficilement acceptée, que subissent leurs corps, leurs vies personnelles, familiales et sociales... Ces perturbations sont à l'origine de difficultés d'adaptation et de détresse psychologique.

C7 - SYNDROMES NÉPHROTIQUES  CONGÉNITAUX D'ORIGINE GÉNÉTIQUE: ÉTUDE DE 14 CAS
S.Mabrouk*, S.Wannes**, M.Tfifha*, H.Ajmi, I.Benhaj Mbarek***, H.Ajmi*, J.Chemli*, S.Hassayoun*, N.Zouari*, A.Omezzine***, Bouslama.A***, S.Abroug*
*Service de pédiatrie, CHU – Sahloul (Sousse)
** Service de pédiatrie, CHU – Tahar Sfar (Mahdia)
*** Laboratoire de Biochimie, CHU Sahloul (Sousse)

Introduction: 
Le syndrome néphrotique congénital est une maladie rénale rare. Il est associé dans la majorité des cas à une anomalie des composants de la barrière de filtration glomérulaire et en particulier la néphrine et la podocine. 
Objectifs: analyser les aspects cliniques, histologiques, génétiques et de prise en charge des syndromes néphrotiques congénitaux d’origine génétique. 
Introduction: Le syndrome néphrotique congénital est une maladie rénale rare. Il est associé dans la majorité des cas à une anomalie des composants de la barrière de filtration glomérulaire et en particulier la néphrine et la podocine. 
Objectifs: analyser les aspects cliniques, histologiques, génétiques et de prise en charge des syndromes néphrotiques congénitaux d’origine génétique. 
Matériels et Méthodes: Il s'agit d'une étude rétrospective des cas de syndrome néphrotique congénital, colligées dans 5 centres de pédiatrie, durant 18 années (Janvier 2014 – Décembre 2011).
Résultats:14 patients appartenant à 11 familles, étaient colligés. Il s’agit de  3 filles et 11 garçons. L'âge moyen au diagnostic était de 45 jours. La consanguinité était retrouvée dans 72,7% des familles. La présentation clinique était dominée par les œdèmes. La biopsie rénale était réalisée dans  11 cas, elle a montré un SNC de type Finlandais dans 63,6% des cas et une sclérose mésangiale diffuse dans 36,4% des cas. 7 parmi les 11 familles avaient bénéficié d'une étude génétique, avec identification de 6 mutations, dont trois sont nouvelles. Une mutation de NPHS1 était retrouvée dans 3 familles/6 et  une mutation de LAMB2 dans 2 familles/5. Aucune mutation des gènes NPHS2, WT1 ou PLCE1 n'avait été identifiée. La majorité de patients avaient présenté des complications sévères du syndrome néphrotique (infections, thromboses), et 41% étaient en insuffisance rénale chronique à un âge moyen de 5 mois et 22 jours. La mortalité était de 92,8%.
Conclusion: Les SNC d’origine génétique sont rares, mais associés à une mortalité infantile élevée en l'absence d'un traitement agressif. La progression vers l'insuffisance rénale terminale est la règle. 
C8 - LES ACCIDENTS DOMESTIQUES DE L’ENFANT DE 0 À 14 ANS :                             À PROPOS DE 231 CAS


Maaloul I, Hsairi M, Bel fitouri Y, Chabchoub I, Kamoun F, Aloulou H, Kamoun Th,      Hachicha M
 Service de pédiatrie. CHU Hédi Chaker.Sfax. 	

[bookmark: _GoBack]Introduction : les accidents domestiques (AD) sont  les accidents qui se produisent  à la maison ou dans ses abords immédiats. Ils représentent une cause majeure de mortalité et de morbidité infantile. Le but de ce travail est d’établir un état des lieux des AD enregistrés dans un service de pédiatrie générale et les moyens de prévention adaptés.
Patients et méthodes : étude rétrospective de 231 cas d’enfants âgés entre 0 et 14 ans, victimes d’AD, hospitalisés durant une période de 5 ans (entre janvier 2008 et décembre 2012).
Résultats : les AD représentent 1,37% des admissions. Nos patients étaient répartis en 124 garçons et 107 filles soit un sex-ratio de 1,15. L’âge moyen était de 2 ans (1 jour-14 ans). La fréquence la plus élevée des AD se situait dans la tranche d’âge entre 1 et 4 ans (64,1%).   L’intoxication représentait le principal mécanisme accidentel (45,5%), suivie par l’ingestion et/ou inhalation de corps étrangers (27,4%), les traumatismes (12,1%), envenimation scorpionique (11,2%), noyade (2,1%). Les caustiques étaient  responsables de 31,4% des intoxications suivis par les médicaments (26,7%). Pour les intoxications, l’évolution était favorable dans 66,7%. Pour les corps étrangers aéro-digestifs, l’évolution était émaillée par la survenue de broncho-pneumopathies à répétition dans 36% des cas. L’évolution était favorable pour tous les patients ayant subi un traumatisme. On notait un décès par brûlure dans un cas, secondaire à un sepsis sévère et un retard psychomoteur profond dans un cas  suite à une noyade.
Conclusion : la pathologie accidentelle de l’enfant reste dominée par les intoxications, notamment aux caustiques, suivies par les ingestions et/ou inhalation de corps étrangers. La prévention est pluridimensionnelle et multidisciplinaire, elle implique non seulement les parents mais la société entière. 

 -  - 
   
C9 - PLACE DE LA CYSTOGRAPHIE LORS D’UNE PREMIÈRE PYÉLONÉPHRITE AIGUE À ÉCHOGRAPHIE RÉNALE NORMALE CHEZ LE NOURRISSON DE MOINS D’UN AN
S. Hammami, A. Ben SalahBen Salah, Hammami S, T. Khemiss, A.Zrig¹, A.Ksiaa² S.Haddad, MN.Guédiche 
Service de pédiatrie. EPS Fattouma Bourguiba. Monastir
¹Service d’imagerie médicale. EPS Fattouma Bourguiba. Monastir
²Service de chirurgie pédiatrique. EPS Fattouma Bourguiba. Monastir

Introduction : Les infections urinaires (IU) peuvent être favorisées par l’existence d’un reflux vésico-urétéral (RVU). La cystographie est l’examen de référence pour le diagnostic. Cette technique n’est pas dénuée de risques (irradiation, infection, hématurie) et les sociétés savantes recommandent sa 
Résultats : réalisation uniquement en cas des RVU de haut grade. 
Objectifs : Evaluer l’intérêt de la réalisation d’une cystographie d’anomalie échographique ou d’IU récidivantes. La place de la cystographie est d’autant plus débattue que plusieurs études récentes ont montré l’intérêt d’une prise en charge active uniquement systématique après un premier épisode de pyélonéphrite aigüe (PNA)  chez les nourrissons  de moins de un an. 
Méthodologie : Étude rétrospective menée au Service de pédiatrie de Monastir  incluant tous les patients âgés entre 1  et 12 mois ayant bénéficié d’une cystographie rétrograde après un premier épisode de PNA entre Janvier 2000 et Juillet 2013. 
Nous avant colligés 203 cas. L'âge moyen était de 5,69 mois avec un pic de fréquence entre 3 à 6 mois (45,8%). Le sex- ratio était de 1 ,03. La  symptomatologie  clinique  de  la PNA chez les nourrissons était dominée par les signes généraux. Les  germes  retrouvés  à  la  culture  ont  été  dominés  par  les  BGN (Escherichia  Coli  chez 83 %   des cas) . La CRP a dépassé le seuil de 20 mg/L chez 88,6 % des patients, avec une moyenne de 95mg /L. L’échographie rénale était réalisée en première intention dans la totalité des cas. Elle était  anormale dans 57 cas.  La dilatation pyélocalicielle était l’anomalie prédominante. La cystographie était réalisée chez 24 enfants. Elle a montré  21 cas de RVU (10,3%) et trois cas de résidus post mictionnel. 14 patients avaient un reflux de haut grade. Un reflux de bas grade (RBG) a été noté chez 6 nourrissons. Une intervention chirurgicale a été réalisée chez 11 nourrissons dont 5 pour un RVU isolé compliqué de cicatrices rénales ou de récidives multiples et chez 6 nourrissons pour RVU associé à une autre uropathie malformative. Le recul moyen de suivi  est de 61 mois.
Conclusion : Les données récentes de la littérature concernant les indications thérapeutiques dans le RVU de l’enfant et les données de notre étude concernant les performances de l’échographie pour éliminer les RVU de haut grade, nous conduisent à proposer une nouvelle stratégie d’imagerie après un premier épisode de PNA, limitant ainsi les indications de la cystographie aux patients ayant une échographie rénale anormale ou en cas d’IU récidivantes. 
C10 - ANOMALIES CONGÉNITALES DU SYSTÈME NERVEUX CENTRAL : CIRCONSTANCES DIAGNOSTIC
Boukhris Med Riadh, Ayadi Dahmane Imene, Ben Hamida Emira, Bezzine Ahlem, Marrakchi Zahra.
Service de néonatologie. Hôpital Charles Nicole de Tunis.
Introduction :
Les anomalies congénitales du système nerveux central (SNC) surviennent chez 3 à 5 pour 1000 naissances et sont responsables de 5 à 10% de la mortalité fœtale et néonatale précoce. Le diagnostic anténatal a bénéficié du développement des techniques d’imagerie permettant un diagnostic précoce et une prise en charge adaptée depuis la période fœtale.
L’objectif de ce travail est de déterminer la prévalence des anomalies congénitales du système nerveux central et d’étudier les circonstances du diagnostic périnatal.
Population & Méthodes : Etude rétrospective colligeant toutes les anomalies congénitales du système nerveux centrale enregistrées au service de néonatologie de l’Hôpital Charles Nicole de Tunis sur une période de deux années allant du 1er Janvier 2012 au 31 Décembre 2013.
Nous avons réparti l’anomalie congénitale en majeure et mineure, isolée et associée selon le « Guidelines for case classification for the national birthdefectspreventionstudy 2003 ».
Résultats : Nous avons colligés 25 anomalies congénitales du système nerveux central, soit 22,3% des anomalies congénitales majeures avec une prévalence de 3,2‰ naissances. Le sexe ratio H/F était de 0,92. L’âge maternel moyen était de 32,5 ans ±5,7. Dans deux cas nous avons noté des antécédents d’anomalies congénitales dans la fratrie (un cas d’hydrocéphalie et un cas de syndrome polymalformatif). Comme facteur de risque nous avons retrouvé le diabète gestationnel dans 5 cas (20%) dont un cas de diabète préexistant, la toxoplasmose congénitale dans un cas, le traitement antiépileptique maternel a été incriminé dans un cas.Le diagnostic anténatal a été posé dans 76% des cas, il était fait au deuxième trimestre de la grossesse dans tous les cas. Il y a eu recours à l’interruption médicale de la grossesse dans 2 cas. L’anomalie était classée majeure dans 80% des cas et entrant dans le cadre d’un syndrome polymalformatif dans 28% des cas.
L’hydrocéphalie était l’anomalie la plus fréquente (48% des cas). Les anomalies de fermeture du tube neural dans 24% des cas. Les anomalies de la ligne médiane ont été diagnostiquées dans 16% des cas. Nous avons noté 2 cas pour chacune des malformations suivantes : anencéphalie, tératome sacro-coccygien. Un seul cas d’agénésie cérébelleuse, syndrome d’Arnold Chiari, syndrome de Dandy Walker, syndrome de régression caudale, microcéphalie, holoprosencéphalie, kyste du septum pellicidum ont été diagnostiqués. 
Les anomalies congénitales du SNC était associée à une mortalité périnatale de 48% (12 cas) dont 24% (6 cas) de mortinatalité et 24% (6 cas) de mort néonatale précoce.
Conclusion : Les anomalies congénitales du SNC sont préoccupantes tant pour l’obstétricien que pour le pédiatre vu leur pronostic réservé responsables d’une lourde mortalité néonatale et infantile et d’handicap. 
  C11 -  RUBÉOLE CONGÉNITALE


Kloula N, Chéour M, Ben Ameur N , Ksibi I, Ben Mansour A ,Ayari A , Ben Amara M, Kacem S.
 Service de réanimation néonatale , La Rabta , Tunis
Le Syndrome de Rubéole congénitale, SRC, désigne l’ensemble des anomalies présentées par un nouveau né à la suite d’une infection maternelle par le virus de la Rubéole pendant la grossesse, suivie d’une infection fœtale par voie transplacentaire.  La prévalence du SRC est basse vue qu’il existe une vaccination anti Rubéole et que de ce fait la séroconversion durant la grossesse est minime.
Les anomalies principales sont un RCIU, une surdité, des anomalies cardiovasculaires, des anomalies oculaires et des anomalies cérébrales pouvant aller jusqu’à la déficience intellectuelle. Le risque de l’atteinte congénitale est maximal pour le 1ier mois de grossesse et se réduit au-delà du 1ier trimestre.
Objectif : Etudier les différentes présentations cliniques de SRC objectivés au CMNT durant la période allant du janvier 2012 au décembre 2013 et de suivre leur évolution post natale  pendant une durée de 6 mois au moins.
Résultat : Durant cette période, nous avons recensé  9 cas de SRC , le DAN a été porté sur  8 cas
Le diagnostic post natal a été porté dans 1 cas. 5 nouveaux nés sont nés prématurés. Les tableaux cliniques post nataux étaient variés. Le signe clinique le plus commun a été la microcéphalie,   7 cas avaient un RCIU,2 cas avaient une catarcte, 1 cas de cardiopathie, 2 cas avaient une thrombopénie.  3 nouveaux nés ont dus être hospitalisés. Les nouveaux nés ont été revus à la consultation externe de façon régulière : 2 opérés pour cataracte, 2 opérés pour canal artériel, L’IRM cérébrale a été pratiquée chez un bébé, et l’examen neurologique a objectivé des signes d’IMC minime chez  un nné . 
Conclusions : Le SRC est faiblement diagnostiqué en anténatal malgré le fait que la sérologie est facilement disponible, le tableau clinique varie d’un nouveau né à un autre et la prise en charge peut être lourde avec des séquelles tout aussi lourdes. La persistance aujourd’hui du SRC notamment chez des femmes multipares parait difficilement acceptable vue qu’il existe un vaccin facilement accessible et efficace.

C12 - SYNDROME DE RUBINSTEIN TAYBI : 
ÉTUDE CLINIQUE ET CYTOGÉNÉTIQUE DE 13 PATIENTS

R. Ben mefteh, R. Meddeb, L. Kraoua, F. Maazoul, M. Trabelsi, I. Ouertani, H. Chaabouni, M. Chaabouni,  R. Mrad
 Service des maladies héréditaires et congénitales, Hôpital Charles Nicolle Tunis


Introduction :
Le syndrome de Rubinstein Taybi est un syndrome rare caractérisé par un retard mental constant, un retard de croissance, une microcéphalie, une dysmorphie faciale caractéristique et des orteils et/ou des pouces larges et aplatis. Plusieurs anomalies congénitales peuvent êtres associées ainsi qu’une forte présomption de développer des cancers. Il s’agit dans la plupart des cas de formes sporadiques.
A ce jour deux gènes, CREBBP  et  EP300 sont impliqués dans ce syndrome. La microdélétion de la région 16p13.3, présente 10% des cas, constitue un des mécanismes génétiques en cause.
Objectif :
Etude clinique et cytogénétique d’une série de patients chez qui le diagnostic de syndrome de Rubinstein Taybi a été retenu.
Patients et Méthodes :
Il s’agit d’une étude descriptive de 13 patients adressés à la consultation externe du service des maladies héréditaires et congénitales de l’EPS Charles Nicolle pour un syndrome polymalformatif. 
Un caryotype sanguin a été pratiqué chez tous les patients.
Une étude par la technique d’hybridation fluorescente in situ  (FISH) a été réalisée chez 11 patients à la recherche d’une microdélétion du gène CREBBP.
Résultats : 
Il s’agit de 8 garçons et 5 filles soit un sex ratio de 1.6. L’âge moyen à la première consultation était de 5,8 ans (9j à 13ans).
Tous nos patients présentent les principaux critères cliniques du syndrome de Rubinstein Taybi à savoir un retard mental qui était présent chez 11 patients soit 84%, les deux autres patients, âgés de moins de trois ans, avaient un retard psychomoteur ; une dysmorphie faciale a été notée chez tous les patients comportant une obliquité anti mongoloïde des fentes palpébrales (10cas), un hypertélorisme (4 cas), un épicanthus (8 cas), des sourcils arqués (9cas), des oreilles mal ourlées et bas implantées (9 cas), un nez en bec avec une columelle saillante (11 cas) et latérodévié (4cas), un palais ogival étroit (11cas), une micrognathie (7 cas) ; une  microcéphalie  était présente chez 10 patients soit 77% des cas. Des anomalies de l’implantation dentaire ont été notées chez 8 patients et des anomalies oculaires à type de strabisme (7 cas) et de ptosis chez 2 cas.
Les anomalies des extrémités étaient présentes chez tous les patients à type de pouce et/ou orteil larges et aplatis chez tous les patients, un orteil bifide a été noté chez 4 patients, et un hallux valgus chez 4 patients.
 Le retard de croissance était présent chez 7 patients soit 53% des cas. Des anomalies cardiaques ont été rapportées chez deux patients, il s’agit d’une CIA dans un cas et d’une CIA avec sténose pulmonaire dans l’autre cas. L’examen cutané a noté un hirsutisme chez 10 patients, des naevi cutanés multiples chez 4 patients et des keloides chez 4 patients. 5 patients avaient une cryptorchidie et deux avaient un hypogonadisme.
Une forme familiale avec atteinte d’une paire de germains de sexe différents a été retrouvée dans notre étude.
Le caryotype sanguin était normal dans tous les cas. L’analyse par FISH, réalisée chez 11 patients  n’a pas identifié une microdélétion du gène CREBBP. 
Conclusion :
Le diagnostic de Rubinstein Taybi a été retenu devant l’association des signes cardinaux chez tous nos patients. 
Une identification précoce des différentes malformations est recommandée pour une meilleure prise en charge qui doit être multidisciplinaire. La recherche d’une mutation des gènes CBP et EP300  permet d’apporter une confirmation moléculaire chez les patients non délétés et de proposer un diagnostic prénatal pour les prochaines grossesses. 

 

   	 

 


 
 
 
 

C13 – PROFIL DE LA CHOLESTASE NÉONATALE TRANSITOIRE 

S. Rekaia, S Yahyaoui, M.Assidi, S. Mrad, S. Boukthir, O. Bouyahia, A. Sammoud	
 Service de Médecine Infantile C, Hôpital d’Enfants de Tunis.

Introduction : la cholestase néonatale bénigne (CNB) est une cause rare de cholestase néonatale,  l’étiopathogénie est multifactorielle dominée  par la souffrance  hépatique au cours de la période néonatale précoce. Le but de notre travail est de rapporter les caractéristiques cliniques, biologiques et évolutives des nourrissons suivis pour CNB. 
 Matériels et Méthodes : nous avons inclus dans cette étude rétrospective 10 nourrissons, deux  filles et cinq garçons, suivis pour CNB entre janvier 1995 et décembre 2010. Le diagnostic a été retenu devant une cholestase à début précoce dont le bilan étiologique a éliminé, chez  tous les patients, une atrésie des voies biliaires, un obstacle extra hépatique, un syndrome d’Alagille, une embryofetopathie et une cholestase récurrente fibrogène. Le diagnostic a été confirmé après une normalisation clinique et biologique spontanée et durable après un recul minimum d’une année. 
 Résultats : les CNB  représente 20% des cholestases du  nourrisson dans notre série. Un antécédent de souffrance fœtale aiguë a été  noté  dans 6 cas et un retard de croissance intra utérin dans  4 cas. L’ictère, motif d’admission chez tous les patients,  a été constaté entre l’âge de huit et de 30 jours. L’examen a montré un ictère sans hépato splénomégalie avec des selles normo colorées chez tous les patients.  Le bilan hépatique a objectivé une cholestase à γ GT élevée associée à une cytolyse modérée  sans insuffisance hépatocellulaire dans les 10 cas. La biopsie hépatique n’a pas été indiquée. L’ictère a disparu au bout de 3 mois en moyenne avec une  normalisation clinique et biologique durable. Après un recul moyen de 26 mois, on ne note aucune anomalie hépatique clinique ni biologique ce qui confirme à posteriori le diagnostic.
Conclusion : la  CNB n’est pas rare dans notre série, cette étiologie doit être reconnue afin d’éviter, dans nombreuses situations, le recours à des examens invasifs.	

C14 - EVALUATION DE LA PRISE EN CHARGE DE L’INFECTION MATERNO-FŒTALE AU CENTRE DE MATERNITE DE MONASTIR. ETUDE PROSPECTIVE
  Ben Hamida. H, Ben Ameur. K, Mihiri. K, Ben Khelifa. N, Chioukh. FZ, Bizid. M, Monastiri. K. 
Service de Réanimation et de Médecine Néonatale, CHU Monastir.

Introduction: L’infection materno-fœtale (IMF) est l’une des pathologies néonatales les plus fréquentes. La prise en charge des nouveau-nés à risque d’IMF pose un problème de diagnostic devant des signes cliniques non spécifiques et parfois tardifs d’où le recours au dosage sérié de la concentration sérique de la protéine C réactive (CRP)  à partir de H12 de vie fait par la plupart des équipes de néonatologie. Un dosage de la CRP à H0 de vie est rarement pratiqué.
 Objectifs: Evaluer l’efficacité de protocole de prise en charge de l’IMF dans notre service de néonatologie et déterminer la rentabilité de la CRP H0 de vie en terme de diagnostic précoce d’IMF.
Matériels et méthodes: Nous avons mené une étude prospective au service de néonatologie de Monastir durant une période de un mois entre le 15 mai et le 15 juin 2014, incluant toutes les naissances vivantes ; tout nouveau-né in born suspects ou non d’IMF, hospitalisés ou non. Les nouveau-nés inclus et suspects d’IMF sur des critères anamnestiques et/ou cliniques, sont mis en observation ou traités; ils ont eu des CRP sériées (H0 ; H12 ; H24); le feedback est recueilli concernant l’évolution de ces nouveau-nés à J5-J8 après la sortie du service (par téléphone). 	
Résultats: Nous avons recensé 579 nouveau-nés dont 237 cas ont été hospitalisés. Le diagnostic d’IMF a été retenu chez 60 nouveau-nés. Ainsi, l’incidence de l’IMF était de 10,36  % des naissances vivantes. L’incidence hospitalière de l’IMF retenue était de 25,31%. L’anamnèse infectieuse était positive chez 247 nouveau-nés (42,66%). Les éléments anamnestiques étaient dominés par la modification d’aspect du liquide amniotique (n= 131; 53%), la RPM ≥ 12 H (42,5%) et la SFA inexpliquée (14,97%). Environ le un dixième (1/10) (14,79%) (n=35) des nouveau-nés hospitalisés étaient symptomatiques dont 17 cas (7,17%) ont présenté des signes cliniques différés (intervalle libre moyen était de 25 heures, extrêmes de 2 à 48 H). Les signes cliniques étaient dominés surtout par la DRNN (40%), l’intolérance digestive (14,3%) et la détresse neurologique (14,3%). La cinétique de la CRP était positive chez 22,05% des nouveau-nés (n=58) avec une sensibilité de 96,7% et une spécificité de 100% pour le diagnostic d’IMF. Deux nouveau-nés considérés infectés malgré une cinétique CRP négative représentaient le taux de faux négatifs sous diagnostiqués par la CRP (2/205 =1%). Les 2 nouveau-nés étaient symptomatiques avant sortie et/ou avaient  des signes hématologiques d’infection. La positivité de la CRP  reste corrélée à une symptomatologie positive (P=0,002). La CRP à H0 de vie n’était positive chez aucun nouveau-né. La CRP à H12 de vie était positive chez 4 nouveau-nés (1,7%) avec une sensibilité de 7% et une spécificité de 99,4% pour le diagnostic d’IMF. La positivité de la CRP à H24 de vie (n= 46 ; 17,69 %) avait une sensibilité de 82,14% et une spécificité de 100% dans le diagnostic d’IMF. La VPP de la CRP H24 était de 100%. La VPN de la CRP H24 était de 95,32%.
Les nouveau-nés asymptomatiques et qui avaient des valeurs de la CRP<60mg/l étaient traités par ampicilline et gentamycine en intramusculaire (44,2%) avec une durée moyenne d’antibiothérapie de 4,09 ± 1,5 jours. Aucun de ces nouveau-nés n’a présenté des signes cliniques d’IMF après sortie. Les nouveau-nés symptomatiques étaient traités par céfotaxime, ampicilline et gentamycine par voie intraveineuse (55,8%(16,3% KT)) avec une durée moyenne d’antibiothérapie de 4,09 ± 2,29 jours. La durée moyenne d’hospitalisation était de 4,91 ± 6,28 jours. Nous avons eu 5 décès, soit une mortalité hospitalière globale de 2,11 % (5/237) et une mortalité néonatale de 8,6 ‰ (5/579) naissances vivantes dans le centre. Aucun cas de décès par IMF n’a été retenu. Le feedback ne retrouve pas des nouveau-nés malades à J5-J8 de sortie dans 86,2%, 12,6% non joignable et 0,2% (n=1) des nouveau-nés qui ont été réadmis au service et non pour IMF. 
Conclusion: La prise en charge de l'IMF est basée essentiellement sur la recherche précoce des signes biologiques de l'infection chez les nouveau-nés présentant des facteurs de risque afin de raccourcir la durée du traitement antibiotique et minimiser les complications.              L’analyse des données de prise en charge diagnostique, thérapeutique et après recueil de feed-back et l’évaluation du devenir des nouveau-nés sans aucun facteur de risque connu (faux négatifs) a montré une efficacité de pratique surtout avec la voie intramusculaire et la non utilité de la CRP H0 de vie pour la prise en charge d’IMF. 






 
C15 - SCHIZENCÉPHALIE DE TYPE II : UNE MÉTA-ANALYSE DE 45 CAS

H. Ben Daamar 1, H. Ben Hamouda 1, A. Rassas1, H. Mhamed 1, H. Soua 1, K. Ben Rhouma 2, H. Hamza 2, M.T. sfar 1
1 Service de pédiatrie et de néonatologie, Hôpital Tahar Sfar de Mahdia
2 Service de radiologie, Hôpital Tahar Sfar de Mahdia
Introduction : La schizencéphalie de type II est une malformation cérébrale rare, mais potentiellement grave et pourvoyeuse de séquelles neurosensorielles variables. Le but de notre travail est d’étudier les aspects épidémiologiques, cliniques, thérapeutiques et évolutifs de cette affection.
Patients et méthodes : Il s’agit d’une méta-analyse de 45 cas de schizencéphalie de type II, dont 36 cas publiés dans la littérature sur Pub Med entre 1983 et 2009, et 9 cas colligées au service de pédiatrie et de néonatologie de l’Hôpital Tahar Sfar de Mahdia entre 1993 et 2009.
Résultats : Nous avons noté une prédominance masculine avec un sex-ratio de 1,8. Parmi les 45 cas, 7 sont familiaux. La schizencéphalie de type II a été découverte par l’échographie anténatale dans 14 cas à un âge moyen de 28 SA indiquant une interruption médicale de la grossesse dans deux cas. L’accouchement est fait par césarienne dans 20 % des cas avec un taux de prématurité de 24,4 %. L’âge postnatal de découverte de la schizencéphalie de type II est variable allant du premier jour de vie à 14 ans. Les circonstances de découverte étaient une macrocrânie dans 7 cas, une microcrânie dans 8 cas, des convulsions dans 18 cas, un retard psychomoteur dans 12 cas et des déficits moteurs dans 18 cas. L’imagerie par résonnance magnétique cérébrale a permis de confirmer le diagnostic de schizencéphalie de type II dans tous les cas qui était associée à une agénésie du corps calleux dans 8 cas. La sérologie du CMV était positive dans    3 cas. Sur le plan thérapeutique, des anticonvulsivants ont été utilisés dans 9 cas et une dérivation ventriculo-péritonéale a été réalisée dans deux cas. Sur le plan pronostique, 3 patients sont décédés en postnatal à un âge moyen de 10 mois. Le recul moyen des 40 survivants est de 6 ans. Les séquelles neurologiques étaient très fréquentes avec un retard de développement psychomoteur dans 20 cas, une épilepsie dans 11 cas et un déficit moteur dans 22 cas. 
Conclusion : Notre étude souligne la grande diversité clinique et évolutive des schizencéphalies de type II avec un pronostic à long terme le plus souvent mauvais. Ceci impose un diagnostic prénatal et une prise en charge précoce en collaboration étroite entre obstétriciens, néonatologistes et neuropédiatres.
C16 - MANIFESTATIONS NEUROLOGIQUES AU COURS DES INFECTIONS À VIRUS WEST NILE CHEZ L’ENFANT : ÉTUDE DE 12 CAS
Mnari A, Hadded S, Khemiss T, Ben Salah A, Ghedira L, Ben Meriem Ch, Hammami S, Gueddich MN.
Service de pédiatrie, CHU Fattouma Bourguiba, Monastir.
Introduction :
L’infection à virus West Nile (WNV) est une arbovirose transmise de façon accidentelle à l’enfant par la piqûre d’un moustique. Le tableau clinique est très polymorphe dominé par les forme asymptomatique (80% des enfants) avec un faible pourcentage de forme neuro-invasive.
Objectifs :
Décrire les caractéristiques cliniques, para paracliniques, thérapeutiques et évolutives des enfants infectés par le WNV.
 Il s’agit d’une étude descriptive rétrospective sur une période de deux ans [Aout 2012-Juillet 2014] portant sur les enfants infectés par le WNV, hospitalisés au service de pédiatrie du CHU Fattouma Bourguiba de Monastir. Ont été inclus tous les cas cliniques, thérapeutiques et évolutives des enfants infectés par le WNV.
Matériels et méthodes : confirmés par une sérologie WNV positive. Les renseignements ont été recueillis à partir des dossiers médicaux des patients.
Résultats : 12 enfants, ayant des manifestations neurologiques secondaires à une infection documentée au WNV, ont été colligés durant la période d’étude. Le sex-ratio était de 2 et l’âge moyen à l’admission était de 5 ans et 5 mois avec des extrêmes allant de 11 mois à 11 ans. La symptomatologie révélatrice était dominée par la fièvre (58%),  les troubles de la conscience (50%), les céphalées (50%) et le déficit moteur (42%). Nous avons retenu le diagnostic d’encéphalite chez cinq enfants, de syndrome de Guillain Barré (SGB) dans trois cas (25%), de méningite virale dans deux cas, d’encéphalomyélite aigue disséminée (ADEM) dans un cas et d’HTIC chez un patient. A la biologie, on a noté un seul cas d’hyperleucocytose et la CRP était négative dans tous les cas. La ponction lombaire pratiquée chez tous nos patients a montré une pleiocytose à prédominance lymphocytaire dans sept cas (58%) et une dissociation albumino-cytologique dans deux cas (17%). La TDM cérébrale pratiquée chez huit malades n’a pas montré d’anomalies et l’IRM cérébrale faite chez sept patients était pathologique dans quatre cas. L’EMG pratiquée chez les trois patients présentant un SGB a montré une polyradiculonévrite de mécanisme démyélinisant dans tous les cas. La prise en charge comportait une corticothérapie pour un patient ayant à l’IRM cérébrale un aspect compatible avec une ADEM, l’administration d’immunoglobulines pour les patients présentant un SGB, une dérivation ventriculo-péritonéale associée au Diamox® pour un enfant ayant une hypertension intracrânienne et un traitement symptomatique pour tous nos patients. L’évolution était favorable dans neuf cas, deux enfants ont gardé des troubles du comportement et un enfant a gardé une cécité.
Conclusion :
Cette étude conforte l’hypothèse de la gravité des manifestations neurologiques au cours des infections à WNV bien qu’elles sont rares. Le syndrome de Guillain Barré retenu chez trois de nos patients n’a jamais, à notre connaissance, été décrit dans la littérature. Des mesures préventives et une surveillance épidémiologique restent nécessaires.

    









   
 






C17 - LA MALADIE DE KAWAZAKI   à propos de 10 CAS
 

N. Kahloul, A.Werdani, N.Soyah, O.Guesmi, S.Tilouche, A.Mlika, A.Tej, J.Bouguila, L.Boughamoura

Service de Pédiatrie - Hôpital Farhat Hached de Sousse
 
La maladie de Kawasaki est la vascularite la plus fréquente chez l’enfant. De cause inconnue, probablement infectieuse, sa physiopathologie fait intervenir une activation du système  immunitaire et de l’endothélium, qui a un tropisme particulier pour les artères coronaires avec un risque d’anévrysme estimé autour de 20 % - 30 %, mais qui est réduit à moins de 5 % en cas d’administration précoce d’immunoglobulines intraveineuses. Elle est la première cause des maladies cardiaques acquises du nourrisson dans les pays développés. Ces anévrysmes, visibles en échocardiographie, surviennent après la phase aigue le plus souvent pendant les troisième et quatrième semaines d’évolution, imposant une surveillance cardio pédiatrique prolongée.
Objectif : Le but de ce travail est d’étudier le profil épidémiologique et clinique de cette pathologie afin de pouvoir faire un diagnostic précoce et d’améliorer le pronostic.
Matériel et méthode : Il s’agit d’une étude rétrospective portant sur toutes les observations de maladie de Kawasaki diagnostiquées dans le service de pédiatrie H F Hached de Sousse, sur une période de 6 ans et 8 mois [1er Janvier 2008 – 31 Aout 2014].
Résultats : 10 cas de maladie de Kawasaki ont été colligés durant la période de l’étude. Aucune prédominance d’un sexe par rapport à l’autre n’a été notée avec un sexe ratio égal à 1. L’âge d’admission des enfants était en moyenne de 20 mois [2 mois et demi – 3 ans et demi]. La fièvre prolongée était le motif d’admission chez tous les enfants. L’examen retrouve une conjonctivite bulbaire et une atteinte muqueuse (chéilite, langue framboisée et stomatite) dans 8 cas. L’exanthème polymorphe  du tronc est retrouvé chez 5 patients.
Le syndrome inflammatoire biologique est noté chez tous les  patients. La thrombocytose est retrouvée chez 8 patients. Une forme atypique est notée dans un cas.
L’échographie cardiaque est faite chez tous les patients, révélant des anévrysmes coronaires parmi deux d’entre eux.
7 patients ont reçu les veinoglobulines IV (deux d’entre eux ont reçu 2 g/kg/j en 1 seule fois et 5 ont reçu les veinoglobulines sur 2 jours à la dose de 1 g/kg/j) et l’acide acétyl salicylique.
3 patients ont reçu uniquement l’acide acétyl salicylique à la dose de 80 à 100 mg/kg/j.
L’évolution était favorable chez tous les patients avec une apyrexie obtenue rapidement après le début du traitement.
Le suivi des malades est en moyenne de 4 mois et demi [1 mois – 24 mois].   
Conclusion : la maladie de Kawasaki est loin d’avoir livré tous ses mystères. Aujourd’hui, elle apparait plus comme un syndrome réactionnel immunitaire avec une vascularite, pouvant être déclenché par différents agents pathogènes sur un terrain de prédilection immunitaire. Il est essentiel de faire le diagnostic précoce de cette maladie, ou au moins de la suspecter pour pouvoir limiter le risque et probablement la gravité des complications vasculaires et en particulier coronaires par l’injection intra veineuse de gammaglobulines. 
C18 _ TRAITEMENT DES PATHOLOGIES PULMONAIRES CHEZ L’ENFANT PAR VOIE THORACOSCOPIQUE : A PROPOS DE 37CAS.

Belhassen.S, Ammar.S, Laamiri, R, Hmidi.N, Ezzi.A, Ksia.A, Krichene,I, Sahnoun.L, Belghith M, Makki.M, Nouri A.

Introduction :
La chirurgie thoracoscopique a été introduite chez  l’enfant en 1970 par Rodgers et al. Ses indications sont de plus en plus élargies. 
Matériels et méthodes :
Etude rétrospective des dossiers des enfants opérés par voie thoracoscopique pour une pathologie pulmonaire entre 2005 et 2012.
Résultats :
-34  cas de  Kyste hydatique du poumon ont été traités  par voie thoracoscopique  entre 2005 et 2012.L’âge des patients a varié entre 4 et 13 ans .La durée de l’intervention a varié entre 70 et 240 mn .Tous les patients avaient une seule localisation pulmonaire.Deux intervention ont été compliquées d’inondation bronchique avec  une conversion dans 1 cas. L’évolution post opératoire était favorable pour tous les patients avec un recul moyen de un an.
-2 cas de séquestration pulmonaire ont été opérées par thoracoscopie en 2011.l’âge était de 1mois et  de 20 mois. L’exploration par TDM thoracique a montré une séquestration du lobe inférieur gauche pour un cas et postéro basale gauche pour l’autre cas. L’évolution post opératoire était bonne pour les deux patients. 
-1 cas d’une fille âgée de 1 an 6 mois  a été opérée en 2012  a l’âge de 6 jours  pour   néphroblastome droit avec  a l’évolution une récidive locorégionale et métastases pulmonaires bilatérales. Elle a eu une métastasectomie  d’un nodule pulmonaire gauche par voie thoracoscopique. L’évolution post opératoire était  favorable sans récidive tumorale avec un recul de un an 6mois.
Conclusion :
La chirurgie a un intérêt diagnostique et thérapeutique tout en ayant les bénéfices de la chirurgie mini-invasive. La thoracoscopie est indiqué en cas de kyste hydatique du poumon lorsqu’il est de taille inférieur à 5cm, superficiel et non rompu. La métastasectomie peut être effectuée par cette voie si le nodule est unique et périphérique. Pour la séquestration pulmonaire elle nous facilite l’accès aux vaisseaux systémiques.
C19 - PLACE DE LA SCINTIGRAPHIE DIGESTIVE AU PERTECHNÉTATE 99M (99MTC) DANS LE DIAGNOSTIC DU DIVERTICULE DE MECKEL EN PÉDIATRIE
Charfi H, Ben Fredj M, Bahloul A, Regaieg H, Kamoun T, Sfar R, Nouira M, Chatti K, Ayachi N, Guezguez M, Essabbah H.
Service de médecine nucléaire, Hôpital universitaire Sahloul, Sousse, Tunisie

Introduction :
Le diverticule de Meckel (DM) est l’anomalie congénitale de l’intestin grêle la plus fréquente et dont la complication la plus commune est l’hémorragie digestive basse. 
La scintigraphie digestive au pertechnétate 99m (99mTc) permet une détection fonctionnelle de la muqueuse gastrique digestive ectopique au niveau du DM.
Matériels et méthodes :
Nous étudions dans ce travail 34 scintigraphies digestives au 99mTc pratiquées à la recherche de DM sur la période allant de 2011 à 2013 au service de médecine nucléaire à l’EPS Sahloul.
Cet examen a été réalisé après injection intraveineuse de 111 à 185 MBq de 99mTc chez des patients à jeun. Une acquisition d’une série dynamique de 30 minutes puis d’images statiques centrées sur l’abdomen  a été faite à l’aide d’une gamma camera Siemens T4.
La dose efficace moyenne a été estimée à 0,024 mSv/MBq.
Résultats :
Les patients étaient âgés entre 2 mois et 12 ans avec un sex-ratio de 1. L’indication de la scintigraphie digestive au 99mTc était une hémorragie digestive basse dans 23 cas, un tableau d’occlusion intestinale aiguë récidivant dans 5 cas (dont une invagination intestinale aiguë dans 4 cas), une anémie isolée dans 4 cas, une douleur abdominale isolée dans 1 cas et une masse abdominale dans 1 cas.
La scintigraphie digestive au 99mTc a révélé précocement un foyer abdominal de fixation anormale du 99mTc  en faveur de la présence de DM dans 4 cas. Ces 4 patients étaient âgés de 8 mois à 9 ans et avaient présenté le tableau clinique d’une hémorragie digestive basse avec une anémie sévère.
Conclusion :
La scintigraphie digestive au 99mTc est un examen d’imagerie simple, non invasif, peu irradiant et très spécifique qui occupe une place de choix dans le diagnostic du DM hémorragique de l’enfant.
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P1 -  SYNDROME DE TURNER : À PROPOS DE 5 OBSERVATIONS.

Gasmi O, Mlika A, Zouari D, Tilouche S, Kahloul N, Tej A, Soyah N, Bouguila J, Boughamoura L
Service de pédiatrie Farhat Hached de Sousse.

Introduction :
 Le syndrome de Turner est une affection génétique rare liée à l’absence totale ou partielle du chromosome X. Le tableau clinique est extrêmement variable, les seuls signes quasi constants étant la petite taille et la dysgénésie gonadique.
 Nous rapportons dans ce travail les observations de 5 patientes suivies dans notre service pour un syndrome de Turner.

Observations :
   L’âge de révélation est très variable chez nos patientes. Le diagnostic est fait une fois en anténatal devant une échographie morphologique qui a montré un femur court. Le syndrome de Turner est diagnostiqué à l’âge néonatal dans deux cas : devant un syndrome dysmorphique dans un cas, et une dysmorphie avec un lymphœdème des pieds dans l’autre cas. Le diagnostic est fait dans les cas restants après exploration d’un retard statural dans un cas et des difficultés scolaires dans l’autre cas.
   Un faible poids de naissance est retrouvé chez deux patientes. Le traitement par la GH est débuté respectivement à deux ans et demi,  et à 3 ans. Une patiente diagnostiquée à l’âge de 12 ans a un retard statural de – 4DS, le traitement par la GH vient d’être débuté. Les deux autres patientes âgées respectivement de 2 ans et 7 ans ont une taille au alentour de -1,5 DS, et le traitement par la GH n’est pas encore débuté.
   Une seule patiente a une malformation cardiaque, à type de coarctation de l’aorte, traitée médicalement. Aucune malformation rénale n’est retrouvée chez nos patientes. Le bilan thyroïdien est normal dans les 5 cas. Nos deux patientes adolescentes, (actuellement 12 ans et 13 ans) n’ont pas entamé leur puberté. Trois patientes ont un développement cognitif normal, et deux patientes ont des difficultés scolaires.

Conclusion :
   Le retard statural avec secondairement les troubles hormonaux à l’âge pubertaire, constituent les axes de prise en  charge des patientes suivies pour un syndrome de Turner. Un diagnostic à un âge précoce permet théoriquement une meilleure prise en charge du retard statural. Le syndrome de Turner peut être à l’origine d’un retard cognitif mo
P2 -  PRISE EN CHARGE DE L’ANASARQUE FŒTO-PLACENTAIRE COMPLIQUANT LE FLUTTER ATRIAL CONGÉNITAL DIAGNOSTIQUÉ EN ANTÉNATAL (À PROPOS DE TROIS OBSERVATIONS
Kh. Ben Ghriba, M.charfi, A.Ben Thabet, M.A.Ghamgui, A.Bouraoui, A.Ben Hamad, L. Walha, R. Regaieg, N. Hamida, A. Gargouri. 
Service néonatologie, h ôpital Hédi Chaker, Sfax Tunisie.
Introduction :Le flutter atrial néonatal pose un problème de diagnostic et de prise en charge. Ses manifestations intra-utérines peuvent mettre en jeu le pronostic vital du fœtus en particulier l’anasarque fœto-placentaire. Ce pendant un traitement in-utéro est possible d’où l’intérêt d’un diagnostic anténatal permettant une prise en charge rapide.
Patients et méthodes : Etude rétrospective portant sur trois nouveau-nés présentant un flutter auriculaire compliqué d’anasarque foeto-placentaire, hospitalisés au service de néonatologie de Sfax, durant une période de 10 ans allant de Janvier 2004 à septembre 2014.
Résultats :Il s’agit de trois nouveau-nés qui présentaient un flutter atrial compliqués d’anasarque fœto-placentaire. Deux étaient de sexe masculin. Toutes les grossesses étaient régulièrement suivies. Un diabète gestationnel était présent dans un cas et une pré éclampsie dans un autre cas. Le diagnostic anténatal au troisième trimestre a été réalisé dans tous les cas par échographie cardiaque fœtale. Cette dernière était indiquée devant une anasarque fœtale. Un traitement anténatal a été administré à la mère dans les trois cas. Il était à base de Cordarone® dans un cas, de Digoxine® dans un cas et une escalade thérapeutique : Digoxine® puis Sotalol® puis Flécaine® était nécessaire dans un cas. Une césarienne en urgence a été indiquée dans tous les cas. L’indication de l’extraction était une tachycardie fœtale menaçante dans un cas, une pré-éclampsie sévère dans un cas et un défaut d’engagement dans un cas.  Une insuffisance cardiaque a inauguré le tableau clinique dans deux cas. Le diagnostic a été confirmé en postnatal par l’électrocardiogramme dans tous les cas. L’échographie cardiaque était normale dans les trois cas. Tous les nouveau-nés ont été initialement mis sous Coradarone® et une cardioversion a été pratiquée chez un nouveau-né à J3 de vie. Le délai moyen de disparition du trouble du rythme était de six jours (3 à 9 jours). Un traitement d’entretien a été poursuivi par Cordarone® dans deux cas et par une association Digoxine®- Cordarone® dans un cas. Une Hypothyroïdie transitoire secondaire à la Cordarone® a été observée dans un cas. L’évolution était favorable dans tous les cas avec absence de récidive du flutter.
Conclusion :L’anasarque fœto-placentaire est une manifestation intra-utérine grave du flutter atrial pouvant  mettre en jeu le pronostic fœtale. Le diagnostic anténatal du flutter avec une prise en charge rapide et multidisciplinaire permet d’en améliorer le pronostic et de guérir les patients. 
P 3 – REVELATION INHABITUELLE D’UN LUPUS ERYTHEMATEUX  AIGU DISSEMINE
  
Borgi A, Ghali N, Mansouri H, Hajji A, Belhadj S, Hamdi A, Khaldi A, Menif K, Tebib N, Bouziri A, Ben Jaballah N
Service de réanimation pédiatrique polyvalente de l’hôpital d’enfants Béchir Hamza de Tunis
Service de pédiatrie- hôpital La Rabta de Tunis

Introduction : Le lupus érythémateux systémique de l’enfant est une maladie rare. Nous rapportons une observation originale ou le mode de présentation clinique, nous a égaré  du diagnostic conduisant à un retard thérapeutique basée sur la corticothérapie à forte dose.
Observation : S., de sexe féminin, âgée de 12 ans, suivie pour polyarthrite aigue des grosses et petites articulations évoluant 15 jours avant son admission, traitée par anti-inflammatoires non stéroïdiens, hospitalisée en réanimation pour installation brutale en moins de 24 heures, d’un état de choc, un syndrome de détresse respiratoire aigue (SDRA), des  lésions purpuriques nécrotiques extensives avec fièvre élevée. L’enfant a bénéficié  d’une antibiothérapie urgente et d’un support hémodynamique intensif. L’évolution s’est compliquée d’une altération progressive de la fonction rénale avec anurie à j3 d’admission et d’un œdème pulmonaire avec hypoxémie réfractaire conduisant au décès. Le bilan immunologique a révélé un lupus érythémateux systémique (AAN 1/800, Ac anti-DNAn (+) FR(+) et hypocomplémentémie. La patiente a reçu un seul bolus de méthylprédnisolone  (1g/1.73m2) avant le décès. 
Conclusion : Le lupus pédiatrique présente une gravité supérieure au lupus de l’adulte en termes de complications rénales, de besoins en corticoïdes et polymorphe dans sa présentation. Un tableau  clinique mimant  un purpura fulminans, peut être déroutant.  



	
P4 - EMPHYSÈME LOBAIRE GÉANT : LIMITES DE L’IMAGERIE THORACIQUE


Kallali W, Borgi A, Ghali N, Belhadj S, Hamdi A, Menif K, Khaldi A, Bouziri A, Benjaballah N
Service de réanimation pédiatrique polyvalente de l’hôpital d’enfants Béchir Hamza de Tunis


Introduction : le scanner thoracique est l’examen de référence dans le diagnostic des malformations broncho-pulmonaires. Le diagnostic différentiel entre emphysème lobaire géant et malformation adénomatoide kystique peut être difficile.
Observation : Nourrisson âgé de 3 mois, eutrophique, sans antécédents  particuliers, admis pour insuffisance respiratoire aigue, en rapport avec un premier épisode de  dyspnée sifflante trainant pendant 15 jours. La radiographie du thorax a montré un poumon droit emphysémateux avec image bulleuse bien limité au lobe supérieur droit. Le bébé s’est amélioré sous ventilation non invasive. Devant l’aspect radiologique, une malformation pulmonaire a été suspectée. Le scanner thoracique a montré un  lobe moyen  distendu, siège d’images bulleuses  à paroi fine et dont certaines sont juxtaposées faisant évoquer une malformation adénomatoïde kystique. En per-opératoire, le diagnostic retenu était un emphysème lobaire géant confirmé par l’examen anatomo-pathologique. Les suites opératoires étaient simples.
Conclusion : Le diagnostic d’une malformation pulmonaire doit être évoqué devant toute hyperclarté persistante et constante sur la radiographie du thorax. L’apport du scanner thoracique joue un rôle important   mais le diagnostic de confirmation d’une malformation pulmonaire reste l’anatomopathologie.




P5 - REÉMERGENCE DE LA COQUELUCHE : ETUDE DE15 CAS

Maalej B.1, Bahri Y.1, Weli M.1, Guirat R.1, Safi F.1, Gargouri L.1, Ben Hlima N.1, Mnif B.2, Hammami A.2,Mahfoudh A.1
1. Service de pédiatrie, urgences et réanimation pédiatrique. CHU Hèdi Chaker Sfax
2. Laboratoire de bactériologie, CHU Habib Bourguiba Sfax
 
Introduction :La coqueluche est une infection respiratoire d’évolution longue et d’une contagiosité importante dont l’agent pathogène essentiel est Bordetella pertussis. La généralisation de la vaccination a permit une remarquable régression de la mortalité et de la morbidité coquelucheuses. Cependant, une réémergence de cette infection bactérienne  était notée dans de nombreux pays y comprit la Tunisie.
Matériels et méthodes :De mars 2007 à mars 2008, des prélèvements nasopharyngés provenant de nourrissons hospitalisés au service de pédiatrie urgences et réanimation pédiatriques pour une toux quinteuse évoquant un diagnostic de coqueluche ont été effectués. Une culture (milieu Bordet-Gengou) des prélèvements nasopharyngés a été réalisée ainsi qu’une amplification par PCR en temps réel (RTPCR).
Résultats :Quinze cas de coqueluche, répartis en 8 filles et 7  garçons (sex ratio=0,87), ont fait l’objet de ce travail. L’âge des patients variait de 24 jours  à 6 ans dont 9 étaient âgés de moins de trois mois. Huit cas ont été isolés à la période estivale. Six de nos patients n’ont reçu aucune dose de vaccin coquelucheux et 7 n’ont reçu qu’une dose. Sur le plan clinique, la toux était constante dans tous les cas. Des apnées ont été rapportées chez 5 patients, un chant de coq dans un cas et des vomissements associés à la toux dans un autre cas. Un traitement antibiotique avait été signalé chez 2 des patients avant la réalisation du prélèvement : il s’agissait le plus souvent de clarithromycine. Les prélèvements nasopharyngés ont été réalisés chez 6 nourrissons. La culture était négative pour tous les prélèvements nasopharyngés.Le décès survenait dans 4 cas.
Conclusion : Malgré une bonne couverture vaccinale, la coqueluche reste une maladie fréquente en Tunisie. Elle est considérée parmi les premières causes de décès chez des nourrissons âgés de moins de deux mois. La RTPCR constitue une méthode de choix pour le diagnostic précoce de cette maladie, la culture doit cependant y être associée.

P6 - SYRINGOMYÉLIE ASSOCIÉE À UNE MALFORMATION D’ARNOLD CHIARI À PROPOS D’UN CAS


B. Maâlej, A. Kotti, F. Safi, R. Guirat, Y. Bahri, L. Gargouri, N. Ben Halima,
A. Mahfoudh.
Service de Pédiatrie, Urgences et Réanimation Pédiatriques
CHU Hédi Chaker, Sfax



Introduction :
La syringomyélie est une maladie rare caractérisée par la formation anormale d’une ou plusieurs cavités à l’intérieur de la moelle épinière. Elle est associée dans 90% des cas à une malformation d’Arnold Chiari caractérisée par la situation basse des amygdales cérébelleuses  au niveau du trou occipital et dans le canal spinal.

     Observation :
 Il s’agit d’un garçon âgé de 22 mois  sans antécédents pathologiques particuliers, qui était transféré de HR de Djerba pour paraplégie d’installation aigue suite à un traumatisme domestique. À l’admission le nourrisson était  apyrétique, eutrophique et bien éveillé. Il présentait une tétraplégie flasque, une hypoesthésie des 4 membres associée à un syndrome pyramidal sans atteinte des nerfs crâniens et sans troubles neurovégétatifs. L’examen ne trouvait pas de troubles sphinctériens en particulier un globe vésical.
Les examens biologiques montraient juste une anémie hypochrome microcytaire. Un scanner cérébral demandait en urgence était sans anomalie alors que l’imagerie par résonance magnétique a montré une anomalie de la charnière cervico occipitale type Chiari II associé à une cavité syringomyélique de la moelle cervico-dorsale, une myélinisation cérébrale incomplète juxtant en arriére le V4.
Le traitement était chirurgical et consistait à une craniectomie occipitale avec une plastie durale permettant de fournir plus de place au cervelet afin d’améliorer la circulation du LCR. Les suites opératoires étaient  simples avec une amélioration de la sensibilité et de la motricité des quatre membres. 

 Conclusion :
L’expression clinique de la syringomyélie est liée à la localisation, l’étendue, la forme de la cavitation, l’âge du patient et au contexte étiologique.
Le pronostic de la maladie est fonction  de la rapidité de prise en charge.
P7  - ABCÈS DU REIN, UNE PATHOLOGIE RARE 
EN PÉDIATRIE !  A PROPOS DE 3 CAS

F. SAFI, R. GUIRAT, L.GARGOURI, B. MAALEJ, Y. BAHRI, N. BEN HLIMA,          A. MAHFOUDH
Service de pédiatrie, urgences et réanimation pédiatriques, CHU Hédi Chaker, Sfax
Introduction :
L’abcès du rein est défini comme une lésion suppurée et collectée au sein du parenchyme rénal. C’est une pathologie rare en pédiatrie. Nous rapportons trois cas de suppuration rénale.
Matériel et méthode:
Il s’agit d’une étude rétrospective étendue sur une période de 4 ans (2010-2014) colligeant tous les cas d’abcès rénaux ayant été hospitalisés dans le service de pédiatrie, urgence et réanimation pédiatrique de Sfax. 
Résultats :
Nous avons colligé 3 cas d’abcès rénaux. Il s’agit de 2 garçons et 1 fille. L’âge moyen était de 6ans et demi avec des extrêmes allant de 4 ans et demi à 10 ans.Le retard diagnostique a été estimé à une moyenne de 20 jours. La fièvre et la douleur lombaire ont été constantes chez la totalité. Les signes urinaires et digestifs ont été variables. L’hyperleucocytose avec une CRP positive ont été constantes. L’ECBU pratiqué systématiquement a été positif dans 1 cas en isolant Enterobacter Cloacoe, il a révélé une leucocyturie aseptique dans un cas et il n’a présenté aucune anomalie dans le troisième cas. Le diagnostic d’abcès a été posé grâce au couple échographie-TDM abdominale pratiqués chez l’ensemble des malades. Tous les malades ont été mis sous un traitement antibiotique par voie intraveineuse. Le drainage percutané a été pratiqué chez 1 malade devant l’inefficacité de l’antibiothérapie seule. L’évolution était marquée par l’apyrexie et l’amélioration des autres signes cliniques et biologiques.
Conclusion :
 Le traitement de l’abcès du rein est basé sur une antibiothérapie associée ou non à un geste de drainage percutanée ou chirurgical en fonction de la taille de l’abcès et de l’évolution clinique.
P8 - LE SYNDROME DE SECKEL COMPLIQUÉ D’UN AVC ISCHÉMIQUE :               A PROPOS D’UN CAS

Bel Hadj I., Bensmail T., Ben Romdhane M., Khalsi F., Tinsa F., Boussetta Kh.
Service de medicine infantile B – Hôpital d’enfants Béchir Hamza de Tunis


Introduction :
Le syndrome de Seckel est une maladie autosomique récessive rare, appartenant au groupe des nanismes otéodysplasiques avec mircocéphalie. Il se définit par l’association d’un retard de croissance intra-utérin harmonieux, un nanisme, une microcéphalie et un retard mental de sévérité variable. L’association de ce syndrome à un accident vasculaire (AVC) ischémique a été rapportée dans de rares cas dans la littérature. Nous rapportons l’observation d’un cas de syndrome de Seckel compliqué d’un AVC ischémique.
Observation :
R.C, est  un nourrisson de sexe féminin, âgée de 18 mois, atteinte d’un syndrome de Seckel, diagnostiqué à la naissance devant l’association clinique d’un  RCIU harmonieux, une microcéphalie et l’aspect en tête d’oiseau. L’étude génétique n’a pas pu être faite en Tunisie. Le bilan d’exploration a montré l’association d’une cardiomyopathie hypertrophique biventriculaire à l’échographie cardiaque. Le bilan osseux et l’échographie transfontanellaire étaient normaux. Elle a été hospitalisée à l’âge de 18 mois pour un état de mal convulsif partiel gauche dans un contexte de fièvre.  Les convulsions ont cédé après un bolus de gardénal, sans récidive sous valproate de sodium per os. L’IRM cérébrale en urgences a montré des lésions d’un AVC ischémique récent dans le territoire vasculaire jonctionnel postérieur droit associé à un AVC ischémique séquellaire dans le territoire sylvien gauche. La fièvre était en rapport avec une pneumopathie traitée par antibiothérapie. Le bilan étiologique de l’AVC a éliminé une cause cardiaque à l’échographie cardiaque et le bilan de thrombophilie est en cours. L’évolution clinique était favorable sous aspégic à dose anti-agrégante avec régression totale du déficit moteur gauche. 
Conclusion :
Le diagnostic du syndrome de Seckel est fait sur un faisceau d’arguments cliniques. Il peut s’associer à des complications variées, d’étiopathogénie non encore identifiée, rapportées de manière sporadique dans la littérature. Son association à un AVC  ischémique est rare et alourdit le pronostic de la maladie. Un conseil génétique est nécessaire pour la famille.

P9 - LE DIABÈTE CENTRAL IDIOPATHIQUE: ENQUÊTE ÉTIOLOGIQUE ET INSIPIDE SUIVI

S Yahyaoui, I Jhawet, A B Rhouma, M Assidi, O Bouyahya, S Mrad, S Boukthir,
 A Sammoud.
Service de Médecine Infantile C. Hôpital Béchir Hamza d’Enfants de Tunis


Introduction : Le diabète insipide central est rare chez l’enfant. Il se manifeste par un syndrome polyuropolydipsique secondaire à un déficit en ADH dont le diagnostic étiologique pose des problèmes variables d’un enfant à un autre.
 Objectifs : A travers une observation de diabète insipide central, nous nous proposons de déterminer les difficultés rencontrées dans le diagnostic de cette affection  et d’insister sur les particularités de l’enquête étiologique et du suivi à long terme des enfants ayant un diabète insipide central idiopathique.
Observation : Nous rapportons l’observation d’un garçon âgé de quatre ans hospitalisé pour une polyurie à 8 ml/kg/heure associée à une polydipsie. L’examen physique était sans anomalies. Le bilan biologique a montré une glycémie à 4.5 mmol/l, une osmolarité sanguine à 280 mmol/l, une hyosmolarité urinaire à 68 mmol/l avec une densité urinaire à 1000. Les gazs de sang étaient normaux ainsi que la calciurie. L’épreuve de restriction hydrique n’a pas été tolérée par l’enfant et le test à la desmopressine a permis la concentration des urines. L’IRM cérébrale a révélé un aspect d’interruption de la tige pituitaire. Le dosage des marqueurs tumoraux était normal ainsi que l’exploration des autres axes hypothlamo-hypophysaires. Avec  un recul de 11 ans, le traitement substitutif par la desmopressine a permis la régression de la polyurie. Aucune modification radiologique et aucun déficit de la fonction antéhypophysaire n’ont été notés.
Conclusion : Le diagnostic étiologique des diabètes insipides centraux repose sur un examen clé : l'imagerie par résonance magnétique. Le suivi au long cours est nécessaire afin de détecter une étiologie qui peut se démasquer secondairement et à la recherche de déficits de la fonction antéhypophysaire. 
 
P10 - SYNDROME DE PEUTZ-JEGHERS CHEZ  DEUX FRÈRES JUMEAUX 

Jemmali.N, Tfifha.M, Ajmi.H, Mabrouk.S, Zouari.N, Hassayoun.S, Chemli.J, Abroug.S
Service de pédiatrie – CHU Sahloul (Sousse)

Introduction : 
Le syndrome de Peutz-Jeghers est une maladie rare  de  transmission autosomique dominante, caractérisée par l’association d’une hyperpigmentation cutanéo-muqueuse, d’une polypose intestinale et gastrique et d'une prédisposition aux cancers.                                                                             
Nous rapportons les cas de deux frères jumeaux porteurs de ce syndrome afin de rappeler les caractéristiques cliniques, génétiques et évolutives de cette entité.
Observations :	
Il s'agit d’un garçon âgé de 5 ans, de parents non consanguins, issu d’une grossesse gémellaire, qui a été hospitalisé dans notre service pour une fièvre aiguë en rapport avec une virose. A l’examen on a noté la présence d’une lentiginose de la muqueuse buccale, débordant sur les lèvres sans symptômes digestifs associés. Un syndrome de  Peutz Jeghers a été suspecté et confirmé par la biologie moléculaire qui a montré une mutation du gène STK11
Le frère jumeau présentait les mêmes signes, et le diagnostic a également été confirmé par la génétique.
Après un recul de 1 an ; aucun autre signe, notamment digestif n'a été noté jusque-là.
Conclusion : 
Le syndrome de Peutz Jeghers est maladie génétique, associée à un risque important de dégénérescence maligne, nécessitant, donc, une surveillance clinique, radiologique et endoscopique. 



P11 – BLOC AURICULO-VENTRICULAIRE COMPLET CONGENITAL CHEZ UN NOURRISSON RÉVÉLATEUR D’UN LUPUS MATERNEL (À PROPOS D’UN CAS)

Dridi H, Ajmi H, Mabrouk S, Tfifha M, Hassayoun S, Zouari N, Chemli J, Abroug S
Service de Pédiatrie, CHU Sahloul, Sousse
Introduction :Le Bloc auriculo-ventriculaire (BAV) congénital est une pathologie rare. Il est définit comme un BAV diagnostiqué en période anténatale, à la naissance ou en période postnatale (0-27 jours). Cependant des cas de révélation tardive ont été décrits. Le BAV est la conséquence d’une anomalie anatomique des voies de conduction, ou bien d’un passage trans-placentaire d’anticorps anti-SSA/Ro et anti-SSB/La maternels induisant une fibrose du tissu de conduction fœtale.
Nous rapportons un cas de BAV complet congénital diagnostiqué à l’âge de 14 mois révélant un lupus maternel.
Observation :Il s'agit d'un nourrisson, de sexe féminin, âgée de 14 mois, sans antécédents pathologiques notables, hospitalisée pour malaise. L’examen clinique a montré un enfant eutrophique, un état hémodynamique correct, FC= 65 bpm, TA= 90/60mmHg et un souffle cardiaque systolique au foyer mitral. La radiographie thoracique a montré la présence d’une cardiomégalie (ICT= 0,6). L’échographie cardiaque a trouvé un VG dilaté, une IM grade II et un canal artériel persistant (CAP) avec HTAP. A l’ECG, elle y avait un BAV complet avec une FC oscillant entre 43 et 60 bpm. Le diagnostic de BAV complet a été retenu. L’enquête étiologique faite n’a pas identifié de cause toxique, métabolique, infectieuse ni de cardiopathie congénitale. Cependant le bilan auto-immun chez la mère a montré des AAN positifs, de l’anti-DNA natif positif et des anti-SSA/Ro et anti-SSB/La positifs. Ces anticorps, recherchés chez l’enfant, étaient négatifs. Le diagnostic de BAV complet congénital secondaire à un lupus maternel a été retenu. L’enfant a été mis sous Isuprel et a eu par la suite la pose d’un PaceMaker sous-épicardique. L’évolution était favorable. Un an plus tard, l’enfant a bénéficié d’une fermeture de son CAP par cathétérisme cardiaque avec des suites simples. Le contrôle d'échographie cardiaque 1 an plus tard a montré une dilatation modéré du VD, une HTAP en régression, et un VG de taille normale.
Conclusion : Le lupus maternel est une étiologie connue du BAV congénital. Ce diagnostic doit être évoqué chez tout enfant présentant un BAV même en dehors de la période néonatale. Les enfants atteints de  BAV congénital nécessitent une surveillance échocardiographique prolongée car certains peuvent avoir des séquelles myocardiques évolutives pouvant conduire au développement d’une cardiomyopathie dilatée.
P12 - LEUCODYSTROPHIE MÉTACHROMATIQUE :  
À PROPOS D’UNE OBSERVATION PÉDIATRIQUE

Mnari A¹, Haddad S¹, Ben Salah A, Barboura I ², Hammami S¹, Guediche MN¹.
1 Service de pédiatrie, CHU Fattouma Bourguiba, Monastir
2 Service de biochimie CHU Farhat Hached,  Sousse
Introduction :
La leucodystrophie métachromatique est une maladie  génétique neurodégénérative  rare, résultant de l’accumulation dans le système nerveux central et périphérique de sulfatides secondaire  à un déficit en une enzyme lysosomale, l’arylsulfatase A. Elle comporte 3 formes : la forme infantile tardive, la forme juvénile et la forme adulte. Nous rapportons  une observation de leucodystrophie métachromatique infantile.
Observation :
Enfant âgé de trois ans et demi, admis pour régression psychomotrice.  Dans ses antécédents, on note des parents consanguins de 2ème degré. Son histoire de la maladie remonte à  un an, marquée par l’apparition de chutes fréquentes avec tremblement associés à une stagnation psychomotrice.  Son examen à l’admission trouve  une amyotrophie des 2 membres inférieurs plus marquée du coté droit. Sa marche est instable avec chutes fréquentes et tremblement. Ses ROT sont vifs. Dans ses explorations on note : caryotype normal -screening urinaire négatif -chromatographie des acides aminés et organiques normale. L’IRM cérébrale a montré des lésions en  hypersignal de la substance blanche périventriculaire  occipito-pariétale bilatérale et symétrique évoquant  une leucodystrophie métachromatique. L’activité de l’Aryl sufatase A,  est revenue basse. L’évolution s’est faite  ver s l’aggravation de son état neurologique avec perte de la marche et du contact visuel ainsi que l’apparition de crises épileptiques et d’encombrement bronchique. Son frère, âgé actuellement de  deux  ans, présente les mêmes symptômes depuis trois mois avec une activité basse de l’Aryl sufatase A. Sa sœur âgée de un mois a bénéficié d’un diagnostic anténatal  ayant conclu à un fœtus sain.
Conclusion :
La leucodystrophie métachromatique est une maladie  héréditaire grave. Elle est d’évolution constamment fatale d’où l’intérêt d’un conseil génétique anténatal.


P13 - LA CYSTINOSE INFANTILE : A PROPOS D’UNE OBSERVATION


Ben Salem G, Hammami S, Amor K, Khmiss T, Ben Salah A, Hadded S, Guédiche MN
Service de pédiatrie, Hôpital Fattouma Bourguiba Monastir


La cystinose infantile est une maladie métabolique liée à l’accumulation de cystine dans les lysosomes de la plupart des cellules de l’organisme et plus particulièrement le rein. Sa transmission est  autosomique récessive. Le traitement par cystéamine (cystagon*) a transformé le pronostic. Il retarde l’évolution vers l’insuffisance rénale qui se fait spontanément entre 6 et 12 ans.
Nous rapportons le cas d’une cystinose infantile chez un nourrisson de sexe féminin âgé de 15  mois hospitalisé pour exploration d’une hypotrophie sévère avec un rachitisme. Les explorations biologiques avaient conclu à un rachitisme hypophosphatémique avec un syndrome de Toni Debré Fanconi. L’examen ophtalmologique a montré des dépôts cornéens de cystine. Le résultat de la biologie moléculaire est en cours.
A la lumière de cette observation, les auteurs insistent sur la nécessité d’un diagnostic précoce afin de démarrer rapidement le traitement et éviter l’évolution vers l’insuffisance rénale.








P14 - LE SYNDROME DE WOLFRAM DANS SA FORME HÉTÉROZYGOTE : 
À PROPOS D’UNE OBSERVATION


Mnasri.H ;Hadded.S ; Charfi.M ; Ben Salah.A ; Mneri.A ; Ghedira.L ; Guediche.MN
Service de pédiatrie de Monastir


Introduction Le syndrome de Wolfram est une affection  autosomique récessive rare qui associe un diabète de type I à des signes neurovégétatifs. Nous allons rapporter le cas d’un syndrome de Wolfram dans sa forme hétérozygote.
Observation Il s’agit de l’enfant M.Z âgé de 14 ans, issu d’un mariage consanguin et ayant une sœur âgée de 13 ans et un frère âgé de 10 ans sourds et muets. Il est également sourd et muet, il est suivi au service de pédopsychiatrie pour des troubles psychiatriques à type d’agitation et d’hyperactivité  et mis sous halopéridol. IL a été hospitalisé à notre service à l’âge de 7 ans pour syndrome poly-uro-polydypsique et le diagnostic retenu était un diabète de type I pour lequel il a été mis sous insuline avec bonne évolution clinique. Devant ce tableau qui associe un diabète de type I, des troubles neurosensoriels et des troubles psychiatriques, on a pensé au syndrome de Wolfram dans sa forme hétérozygote. Le traitement était symptomatique et l’enfant est suivi actuellement à notre consultation et à la consultation de pédopsychiatrie avec un recul de 6 ans.
Conclusion Le syndrome de Wolfram est une affection qui pourrait être grave en mettant en jeu le pronostic vital, l’étude génétique ne se fait pas en Tunisie. Devrait-on rechercher cette pathologie chez le frère et la soeur pour prévenir précocement les complications graves ?




P15 - MÉNINGO-ENCÉPHALO-MYÉLORADICULITE : UNE MANIFESTATION GRAVE DE LA BORRÉLIOSE DE LYME

S.  Yahyaoui, I Jhawet, A B Rhouma, M Assidi, O Bouyahya, S Mrad, S Boukthir,
 A Sammoud.
Service de Médecine Infantile C. Hôpital Béchir Hamza d’Enfants de Tunis
Introduction: 
La maladie de lyme est une maladie infectieuse dont l’agent causal est une bactérie spirochète transmise à l’homme par une tique appelé “Borella Burgdorferi ». Les manifestations cliniques sont variables et non spécifiques ce qui rend le diagnostic difficile et parfois méconnu.
Nous rapportons une observation  de maladie de Lyme révélée par un coma fébrile.
Observation: 
Il s’agissait de l’enfant G.I  âgé de 5 ans hospitalisé  fièvre prolongée avec altération de l’état de conscience. L’examen physique a montré un enfant eutrophique, comateux avec un score de Glasgow à 6/15, une température à 39°C, un syndrome méningé avec une abolition des réflexes ostéotendineux au niveau des deux membres inférieurs et une éruption maculaire au niveau du tronc. La biologie a montré un syndrome inflammatoire, une thrombopénie, à 50 000 /mm3, un temps de prothrombinase à 40% et une cytolyse hépatique à 10 fois de la normale. La ponction lombaire a révélé une pléïocytose à 24 éléments/mm3 à prédominance lymphocytaire. L’imagerie par résonnance magnétique a montré une prise de contraste radiculaire au niveau des racines de la queue de cheval. L’électroencéphalogramme a conclu à un ralentissement global du rythme de fond. Dans le cadre de l’enquête étiologique, les sérologies de lyme étaient positives à IgM  permettant de retenir le diagnostic de neuroborréliose.  L’évolution était rapidement favorable sous antibiothérapie.
Conclusion: 
La maladie de lyme n’est pas exceptionnelle en Tunisie .Elle devrait être rapidement suspectée devant toute fièvre prolongée associée à des manifestations neurologiques, cutanées ou articulaires, car l’évolution est spectaculaire sous antibiothérapie.






P16 - PANNICULITE DE WEBER-CHRISTIAN CHEZ UNE FILLE ATTEINTE DE DÉFICIT EN Α1-ANTITRYPSINE ET DE LUPUS ÉRYTHÉMATEUX SYSTÉMIQUE
R Ben Rabeh1, S Yahyaoui1, O Bouyahia1, S Boukthir1, K Mrad2, S Mazigh Mrad1, A Sammoud1 
1Service de pédiatrie C, Hôpital d’enfants Béchir Hamza Tunis  
 2Service d’anatomie pathologique, Institut Salah Azaiz Tunis
Introduction : 
La panniculite de Weber-Christian (PWC) est une panniculite nodulaire non suppurative fébrile et récidivante, touchant surtout la femme jeune. C’est une affection rare, caractérisée par une atteinte nécrosante du tissu adipeux, hypodermique et sous cutané. Sur le plan histologique, c’est une panniculite lobulaire sans vasculite dont les principales causes sont : traumatiques, infectieuses, pancréatique, les maladies du tissu conjonctif (dermatomyosite et lupus érythémateux systémique (LES)) et le déficit en α1-antitrypsine (DAAT). Nous rapportons ici une observation pédiatrique de PWC.
Observation : C’est une fille âgée de 10 ans, qui présente un DAAT. Ce diagnostic a été évoqué devant des lésions cutanées récidivantes de panniculite nécrosante associées à une cytolyse hépatique. Le DAAT a été confirmé le dosage de l’AAT qui était effondré 0.4 g/L < 2 g/L. La panniculite a été confirmée par la biopsie d’un nodule sous cutané profond, qui a montré un tissu adipeux densément inflammatoire parsemé de lésions de cytostéatonécrose avec des adipocytes altérés et des vacuoles graisseuses habitées de nappes denses de lymphocytes plasmocytes, polynucléaires, macrophages spumeux en palissades et cellules géantes de Touton. Au cours de l’évolution, elle a présenté une pleurésie droite de moyenne abondance exsudative lymphocytaire associée à une fièvre prolongée, des arthralgies, des ulcérations buccales, un rash malaire, une anémie hémolytique auto-immune, une lymphopénie, une hypergammaglobulinémie et des AAN positifs à 1/400. Le diagnostic de LES a été retenu. Depuis l’enfant présente des nodules sous cutanés récidivants fébriles au niveau des membres et du tronc dont certains régressent spontanément. La dernière poussée a été marquée par un nodule chaud douloureux sous scapulaire droit associé à une fièvre et des arthro-myalgies, avec au scanner thoracique une volumineuse collection pariétale basithoracique droite, à contours polylobés, qui s’étend en profondeur dans la graisse extra pleurale à travers les espaces inter costaux réalisant aspect en bissac. La ponction du nodule a ramené un liquide huileux jaunâtre. L’examen microscopique a montré un prélèvement cellulaire composé de 90% de PNN altérés et 10% d’histiocytes spumeux dispersés (lipophages) avec à la biopsie du nodule, un aspect de nécrose adipeuse. L’évolution était favorable sous antibiothérapie et corticoïdes.
Conclusion : Dans notre observation,la patiente présente deux facteurs prédisposant à la PWC: le LES et le DAAT. Il faut savoir penser à la PWC chez une jeune femme présentant une fièvre prolongée, des signes articulaires associés à des nodules sous cutanés profonds et entamer une enquête étiologique. 
P17 - EMBRYOFOETOPATHIES À CYTOMÉGALOVIRUS : 
A PROPOS DE 6 OBSERVATIONS

M.jlassi, H.Ben turkia, A.ben chehida, H.Boudabbous, R.ben abdelaziz, H.azzouz, N.Tebib
Service de pédiatrie la Rabta
Introduction : L'infection congénitale par le Cytomégalovirus (ICMV) est une cause fréquente d'atteintes neurosensorielles fœtales. Si symptomatique, elle peut se manifester par : soit par un tableau aigu néonatal, soit par un tableau  fruste de diagnostic plus tardif au décours de la 1ère année de vie.
Objectifs:  Etudier les caractéristiques cliniques, biologiques et évolutives des formes symptomatiques de l’infection à CMV. 

Matériels et Méthodes : Il s’agit d’une étude rétrospective descriptive portant sur 6 malades porteurs d’une ICMV colligés au service de pédiatrie la Rabta sur une période de 10 ans (2003-2013).

Résultats :  Il s’agit de  4 garçons et 2 filles avec un sex ratio : 2, Tous les nouveau-nés (NN) étaient  à terme. 3 nouveau-nés étaient atteints d’un retard de croissance intra-utérin. La  microcéphalie était présente dans un cas. Le début de la symptomatologie était néonatal dans 5 cas. L’âge médian  du diagnostic était 3 mois. Le tableau clinique présentait : Une hépatomégalie isolée dans 5 cas, associée à une cholestase et une insuffisance hépatocellulaire dans un cas. Une atteinte neurologique a été dominée par  la microcéphalie dans 4 cas. L’atteinte ophtalmologique a été notée chez 2 patients.
A la biologie : L’atteinte hématologique a été notée dans 4 cas à type d’anémie normochrome normocytaire arégénérative associée à une thrombopénie dans 2 cas. 
L’imagerie cérébrale avait montré des micro calcifications péri-ventriculaires chez 2 patients. 
Le diagnostic  virologique  s’est basé sur la  PCR  dans 4 cas  et sur la sérologie (AC de type Ig M) dans deux autres. La PCR dans le LCR faite dans deux cas était négative. Le 
Le traitement par  Ganciclovir  IV a été proposé pour 2 patients :le premier avait une hépatite, le deuxième était administré pour prévenir les complication sensorielle (surdité). L’évolution était marquée le décès chez deux patients, un retard de développement psychomoteur chez 4 patients avec recul moyen de 4ans et 6 mois. 
Conclusion :Les infections congénitales à CMV sont redoutables par leur mortalité et les séquelles neurosensorielles qu'elles peuvent engendrer. Les auteurs rappellent les caractéristiques cliniques, biologiques, radiologiques et évolutives de cette maladie redoutable.
P18 - TRAITEMENT ENZYMATIQUE SUBSTITUTIF DANS LA MALADIE DE POMPE INFANTILE : EXPÉRIENCE DE SERVICE DE PÉDIATRIE LA RABTA : A PROPOS DE 3 CAS
H.Ben Turkia, M.Jlassi, A.Ben chehida, H.boudabbous, R.Ben Abdelaziz, H. Azzouz, N.Tebib
Introduction :
La maladie de Pompe est une maladie lysosomale autosomique récessive due à une surcharge en glycogène par déficit en maltase acide. La forme infantile est mortelle avant l’âge de 1 an en l’absence de traitement enzymatique substitutif (TES).

Observations :
Première observation :Il s’agit d’un garçon né en avril 2008,issu d’un mariage consanguin de premier degré, ayant des antécédents familiaux de 3 décès dans la fratrie dans un tableau de défaillance cardiaque, le diagnostic prénatal (DPN) de la maladie de pompe  a été retenu mais les parents ont refusé l’interruption médicale de la grossesse. Le TES est débutée à l’âge de 7 mois à un stade avancé de la maladie. Le nourrisson est décédé dans un tableau de bronchiolite sévère 10 jours après la première perfusion.
Deuxième observation : Il s’agit d’une fille née en mars 2010, issue d’un mariage consanguin, ayant des antécédents chargés de décès dans la fratrie : l’une à l’âge de  6 mois dans un tableau de défaillance cardiaque et l’autre à J7 de vie dans un tableau de détresse respiratoire avec hypotonie (le diagnostic a été suspecté mais non confirmé chez son frère).
Une échographie anténatale a révélé une légère asymétrie en faveur du VD.
A J50 de vie : elle est admise pour dyspnée et essoufflement lors des tétées depuis 7 jours.
L’examen clinique a trouvé une hypotonie majeure associée à une macroglossie sans hépatomégalie ni tachycardie.ECG a montré un PR court avec complexes QRS larges. La radiographie du thorax a montré une cardiomégalie. Les enzymes musculaires ont été élevées. L’échographie cardiaque (ETT) a montré une hypertrophie biventriculaire sans retentissement hémodynamique. Le diagnostic a été retenu par la mise en évidence d’un déficit de la maltase acide leucocytaire. Une enzymothérapie substitutif par Myozyme : 20mg/kg toutes les deux semaines a débuté dés 2 mois de vie. Le statut CRIM est non réalisé.
Elle a présenté à l’âge de 7 mois soit 14 ème cure des manifestations d’hypersensibilité, on a alors arrêté le traitement puis on l’a repris à un débit plus long et par paliers associé à une prémédication. A l’âge de 6 mois d’ERT, les AC anti Myozyme type Ig G (1/25000) ont été détectés. L’évolution initiale a été marquée par une nette amélioration du tonus, une bonne croissance associée à une diminution nette de la CMH. A partir de l’âge de 16 mois, elle a présenté des broncho-pneumopathies sur un fond de dyspnée évoluant vers une insuffisance respiratoire chronique au stade d’oxygénodépendance. Elle est décédée à l’âge de 18 mois par une infection broncho-pulmonaire.
Troisième observation :Il s’agit d’un garçon né en Mai 2011 issu d’un mariage consanguin de premier degré, ayant des antécédents familiaux de décès dans la fratrie : sœur décédée à l’âge de 4 mois par la maladie de pompe confirmée, 2 IMG suite à un DPN. Le diagnostic est porté en anténatal chez notre malade mais les parents ont refusé l’IMG.
A J23 de vie, l’examen clinique a montré une hypotonie globale associée à une macroglossie et une hépatomégalie. Les enzymes musculaires étaient élevées. L’ETT a montré une CMH associée à une dysfonction systolique du VG. Il a bénéficié du TES par myozyme 20 mg/kg toutes les 2 semaines pendants 8 mois avec bonne tolérance de traitement.
Le statut CRIM sur fibroblastes en culture fait secondairement était négatif. L’évolution était marquée par l’amélioration nette du tonus (2 mois après le début de traitement).
ETT a montré une régression nette de l’HVG (6 mois de traitement).Les AC anti Myozyme type Ig G ont été détectés à 3 mois d’ERT. Mais suite à une rupture de traitement pendant 6 mois, les atteintes musculaire et respiratoire ont progressé avec apparition d’une atteinte bulbaire (fausses routes, amimie). L’enfant est décédé à l’âge de 15 mois par une crise d’asthme sévère.
 
Conclusion : L’enzymothérapie substitutive mise en place depuis 2006 (myozyme®) a radicalement transformé le pronostic de la maladie en permettant un allongement de la survie et une régression de l’hypertrophie cardiaque. Les auteurs rapportent dans la littérature les caractéristiques cliniques, échographiques et évolutifs de la maladie de pompe.















P19 - SYNDROME DE SMITH LEMLI OPITZ: À PROPOS D'UNE OBSERVATION
Ben Fraj Ilhem, Ahlem Bezzine, Maroua Chammem, Ben Hamida Emira,        Marrakchi Zahra.

Service de Néonatologie. Hôpital Charles Nicolle de Tunis, Tunisie.
Introduction :
Le syndrome de Smith Lemli Opitz (SLO) est une maladie autosomique récessive , caractérisée par un syndrome poly malformatif. Elle est due à des mutations du gène DHCR7 (11q13.4) entrainant un déficit en 7-dihydrocholestérol réductase, enzyme qui convertit le 7-dihydrocholesterol (7DHC) en cholestérol. Son incidence estimée à 1/20 000-1/40 000 naissances. Nous présentons une observations de SLO.
Observations :
Malek admis à H4 de vie pour détresse respiratoire néonatale. Il est issue d' un mariage non consanguin. L’accouchement a eu lieu à 37 semaines d'aménorrhée  par césarienne pour utérus cicatriciel et retarde de croissance intra utérin avec bonne adaptation à la vie extra utérine.  L'examen à l'admission trouve un nouveau né en détresse respiratoire avec score de Silverman à 2, un bon état hémodynamique et une hypotonie axiale. On a noté la présence d'un syndrome polymalformatif correspondant à un SLO: syndactylie  du troisième et quatrième orteil, une cryptorchidie bilatérale, microrétrognatisme, palais ogivale et à l'échoggraphie cardiaque une communication interventriculaire périmembraneuse.
Le nouveau né a été décédé à 6 jours de vie dans un tableau de détresse respiratoire. Le dosage du 7- dihydrocholestérol permettant le diagnostic positif étant non disponible en Tunisie, on a complété par une culture de fibroblaste sur biopsie cutanée et recherche de la mutation correspondante qui est actuellement en cours.
Conclusion :
Le SLO est rare. Le tableau clinique est très évocateur. Le diagnostic est biologique et la pronostic dépend de la gravité de la maladie et des malformations associées.



P20 - MICROPENIS : DIFFICULTES ET CUEILS 
EXPEIRENCE D’UNE UNITE D’ENDOCRINOLOGIE PEDIATRIQUE
L. Essaddam, H. Ahmed, . Guedri, Z. Fitouri , N. Mattoussi, S. Ben Becher.
Service  PUC – Hôpital d’Enfants Béchir HAMZA  - Tunis 

Introduction : Le micropénis se définit par une taille de la verge mesurée après désenfouissement  en stretch inférieure ou égale à 2,5 DS.
Objectif : Ressortir les éléments du diagnostic et  les difficultés d’exploration et de prise en charge des micropénis. 
Patients et méthodes : Etude  rétrospective menée sur une période de 2 ans et 4 mois (allant de Mai  2012 à Septembre 2014) à propos de 15 cas colligés au sein de l’unité d’endocrinologie pédiatrique du service PUC à l’hôpital d’enfants Béchir Hamza de Tunis.
Résultats : Notre étude a inclus 15 patients de sexe masculin dont l’âge moyen est de 5,44 ans (avec des extrêmes allant de 9 jours à 13ans et 6 mois) qui ont été référés pour micropénis. Parmi ces patients, 3 ont des antécédents d’ectopie testiculaire pour laquelle ils ont été opérés et 2 ont un retard staturo-pondéral associé. La taille de ces enfants va de -3DS à +2 DS  avec un  poids  variant de -2 DS à +3 DS. Quatre parmi nos patients étaient obèses avec un IMC* moyen de 24,46kg/m2. Le diagnostic de micropénis était porté chez 10 garçons (dont un est perdu de vue) ; le diagnostic a  été éliminé chez les 5 autres : 4 patients avaient une verge enfouie par la surcharge pondérale et l’examen du cinquième cas a retrouvé une verge de mensuration normale. La taille de la verge va de -8,3 DS à -2,6 DS avec une moyenne de -3,48 DS. Le dosage de la testostéronémie avant le traitement a été pratiqué chez 7 patients seulement ( 4 avaient une testostéronémie basse et 3 une testostéronémie normale ). Le test à l’HCG a été pratiqué chez un seul patient ( revenu normal ).Le traitement à base de testostérone injectable a été institué chez les 10 patients ayant un micropénis . Le gain en longueur de la verge est en moyenne de 1,97 cm avec une taille en DS après traitement variant de -2,3 DS à +0,5 DS. Les effets secondaires du traitement sont rares : acné chez un patient et poils pubiens chez un autre.La durée totale de suivi des patients était en moyenne de 9,44 mois avec un recul de 5,5 mois après la dernière injection.
Conclusion :Devant une suspicion de micropénis, le praticien doit , en premier lieu éliminer les faux diagnostics avant d’envisager les investigations endocriniennes souvent coûteuses pour les malades. En pratique, on est souvent amené à entamer un traitement d’épreuve sans recourir aux explorations, vu les difficultés financières des patients.
 

P21 - LEISHMANIOSE VISCÉRALE CHEZ UN NOURRISSON DE 1 MOIS : LA TRANSMISSION EST-ELLE POST-NATALE OU CONGÉNITALE ?
H.Mnasri, H.Besbes, AK.Ayedi, R.Boussoffara, H.Ben Hammouda, H.Soua, T.Sfar.
Service de pédiatrie CHU Taher Sfar Mahdia.
Introduction  La leishmaniose viscérale est exceptionnelle chez les nourrissons âgés de moins de 6 mois et laisse penser à une affection congénitale. Nous rapportons l’observation d’un petit nourrisson chez qui le diagnostic de leishmaniose viscérale était  confirmé.
Observation Nourrisson de sexe masculin âgé de 1 mois et demi admis pour exploration d’une hépatosplénomégalie et fièvre.  Aux antécédents on note : consanguinité de deuxième degré,  hospitalisation pendant 15 j dès J8 de vie pour Ecthyma gangrenosum évoluant favorablement sous antibiotique, un bilan immunitaire pratiqué a montré un déficit de l’immunité cellulaire spécifique T (baisse importante des lymphocytes T CD3, CD4 et CD8). La biologie montre un syndrome inflammatoire franc et une pancytopénie. La PL , l’ECBU et la radiographie de thorax sont sans anomalies. Devant le terrain d’immunodépression, Le nourrisson était mis sous ceftazidime et amikacine.  A l’évolution, on note la persistance de la fièvre et l’augmentation progressive de la taille du foie et de la rate. La biologie était en faveur d’un syndrome d’activation macrophagique, à  l’EPP on note une hypergammaglobulinémie et une hyperalpha 1 et 2, le myelogramme refait à trois reprises était non concluant. La PCR leichmaniose était positive. La sérologie de leishmaniose pratiquée chez la mère était négative. La Western-Blot n’a pas été pratiquée chez la mère. Le patient a reçu l’antimoniate de meglumine à la dose de 80 mg/Kg/jour pendant une durée de 28 jours avec une bonne évolution clinique et biologique.
Conclusion  Notre observation suggère deux hypothèses : la première est que le nourrisson a attrapé l’infection et la sérologie négative chez la mère n’élimine pas le diagnostic. L’autre hypothèse est que l’infection a été attrapée en post-natal et le terrain d’immunodépression a favorisé cette infection.





P22 - LES ENDOCARDITES INFECTIEUSES EN PÉDIATRIE : ETUDE DE 5 OBSERVATIONS
Hsairi M, Maaloul I, Alibi S, Chabchoub I, Baklouti K, Kamoun F, Kamoun Th, Hachicha M
Service de pédiatrie. CHU Hédi Chaker. Sfax

Introduction :
L’endocardite infectieuse (EI) est une infection systémique rare chez l’enfant mais grave avec risque de complications sévères. Elle survient surtout sur une cardiopathie congénitale. Leur prise en charge demeure difficile impliquant une prise en charge multidisciplinaire.
Matériels et méthodes : il s’agit d’une étude rétrospective sur 12 ans (2002 – 2014) colligeant tous les cas d’EI hospitalisés dans le service de pédiatrie de l’hôpital Hédi Chaker de Sfax.
Résultats :
Il s’agissait de 3 garçons et 2 filles. L’âge moyen au moment du diagnostic était de 29 mois avec des extrêmes de 14 mois et 48 mois. Les circonstances  de découverte étaient une fièvre prolongée dans 3 cas, une fièvre post opératoire immédiate dans un cas et post opératoire tardive dans un cas. L’EI survenait sur une cardiopathie congénitale dans tous les cas : tétralogie de Fallot (1 cas), transposition des gros vaisseaux et rétrécissement pulmonaire sous valvulaire serré (1 cas), ventricule droit à double issue avec sténose pulmonaire sévère (1 cas), CIV péri-membraneuse (1 cas) et une insuffisance mitrale (1 cas). L’échographie cardiaque a confirmé le diagnostic dans tous les cas. Le germe en cause était identifié dans 3 cas : Streptocoque B multi-sensible (1 cas),  Acinétobacter Baumani (1 cas), Staphylocoque Aureus méti-S (1 cas). Le traitement était à base d’antibiothérapie dans tous les cas. La durée totale de l’antibiothérapie était  de 21 jours  dans un cas et 42 jours  dans 4 cas. 
L’évolution était favorable dans 2 cas. Elle était compliquée d’une embolie pulmonaire dans un cas, d’une thrombophlébite du sinus longitudinal supérieur avec zones d’infarcissement hémorragique dans un cas et d’un accident vasculaire ischémique pariétal droit dans un cas. Le recul moyen est de 9 ans.
Conclusion :
Les cardiopathies congénitales sont un terrain prédisposant aux EI. Il faut y penser de principe devant toute fièvre prolongée chez l’enfant.

P23 – N’OUBLIEZ PAS  QUE LE SYNDROME D’ACTIVATION MACROPHAGIQUE PEUT COMPLIQUER LA FIÈVRE TYPHOÏDE ET LA RICKETTSIOSE !
ALIBI S(1), HSAIRI M(1), MAALOUL I(1), BELFITOURI Y(1), BAKLOUTI K(1), ZNAZEN A(2), CHABCHOUB I(1), HAMMEMI A(2), HACHICHA M(1)
(1) Service De Pédiatrie CHU Hédi Chaker Sfax
(2) Laboratoire De Microbiologie EPS Habib Bourguiba Sfax

Introduction : Le syndrome d’activation macrophagique (SAM) peut être secondaire à de nombreuses infections parasitaires, virales et bactériennes. Il correspond à une atteinte inflammatoire sévère et peut engager le pronostic vital des patients. L’association fièvre typhoïde ou une rickettsiose à un SAM est rarement décrite mais devrait être connue car elle ne semble pas si rare.
Observations
Observation 1 : Enfant J. S. âgé de 11 ans hospitalisé pour exploration d’une fièvre prolongée évoluant depuis 20j associée à une diarrhée…. et des vomissements. L’examen objective un enfant eutrophique, en mauvais état général, fébrile à 39°C et une HMG à 2TD. A la biologie : pancytopénie, un syndrome inflammatoire biologique. Le SAM a été retenu devant des critères clinico-biologiques et présence d’hémophagocyte au myélogramme. L’enquête infectieuse a confirmé le diagnostic d’une fièvre typhoïde. Il a été traité par Ceftriaxone pendant 14 jours avec bonne évolution clinique et biologique. Le recul actuel est de 4 mois.
Observation 2 : Enfant T. M. âgée de 4 ans, originaire de Libye, admise pour fièvre prolongée (1 mois) associée à une éruption cutanée. L’examen somatique a noté une fièvre à 40° C, un état général altéré, un syndrome œdémateux généralisé, une éruption cutanée maculo-papuleuse diffuse avec quelques tâches purpuriques ne respectant pas les paumes et les plantes. Par ailleurs, l’enfant avait un mauvais état de conscience sans syndrome méningé, un état hémodynamique stable, des râles à l’auscultation pulmonaire sans souffle cardiaque et une HSMG. Les investigations étaient en faveur d’une rickettsiose compliquée d’un SAM et une défaillance multi systémique (rénale, respiratoire et hépatique). Le traitement était à base de clarithromycine pendant 7 jours associé au traitement symptomatique. L’évolution était favorable sur le plan clinique, biologique et radiologique. Le recul actuel est de 3 mois.
Discussion : Le SAM peut être observé au cours d’infections fréquentes, tels que l’accès palustre, la leishmaniose viscérale, la fièvre typhoïde ou la rickettsiose. La plupart des SAM, dans ces conditions s’améliorent grâce aux traitements spécifiques de l’infection causale.
Conclusion : Même si le SAM est peu décrit en association à la fièvre typhoïde ou rickettsiose, les pédiatres et médecins qui travaillent en milieu tropical devraient connaître cette association. 	


P24 - HYPO-PARATHYROÏDIE CHEZ L’ENFANT :                                                                A PROPOS DE QUATRE CAS
Zayed C*; Ajmi H*; Tfifha.M*; Mabrouk S*; Hassayoun S*; Chemli J*;                        Bouslama A**;    Harbi A ; Zouari.N ;  Abroug S.
*Service pédiatrie Sahloul Sousse 
**Laboratoire de Biochimie CHU Sahloul Sousse

Introduction :L'hypoparathyroïdie est une maladie rare chez l’enfant. Elle  résulte souvent d'une diminution primitive de la sécrétion d'hormone parathyroïdienne (PTH), qui devient insuffisante pour maintenir une concentration de calcium extracellulaire normale. 
Objectifs : Analyser les caractéristiques cliniques, paracliniques, étiologiques et évolutives des hypo-parathyroïdies de l’enfant.
Patients et Méthodes : Nous avons réalisé une étude rétrospective  au service de pédiatrie Sahloul de Sousse sur une période de 15 ans (1999- 2013). Nous avons inclus tous les patients ayant une hypoparathyroidie suspectée devant  un syndrome biologique associant (hypocalcémie, hyperphosphorémie, hypocalciurie….) et confirmée par un taux bas de   PTH. Tous les enfants ont bénéficié d’une enquête étiologique.
Résultats : Nous avons ainsi   colligé 4 cas d’hypo-parathyroïdie; il s’agit de 3 filles et un garçon âgés de 3 mois à 5 ans avec un âge moyen de 3,7 ans. Les symptômes  révélateurs étaient des convulsions dans tous les  cas  associées à une hyper-excitabilité et agitation  dans 2  cas. Sur le plan biologique, la  calcémie était diminuée  dans  tous  les cas ;   elle    variait           de 1,O9 à 1,65 mmol/l (moyenne : 1,33 mmol/L) ; la phosphorémie était toujours élevée avec une moyenne de 2,015 mmol/l. La PTH était constamment abaissée avec une moyenne de 6,57pg/ml. Les étiologies  retrouvées étaient : un syndrome de Di George (un cas), une cytopathie mitochondriale (un cas), une hypoparathyroïdie idiopathique (un cas) et une poly-endocrinopathie  auto-immune type 1 (un cas). L’exploration morphologique comportant une TDM cérébrale et une échographie rénale était toujours négative. Tous les enfants étaient mis Sous vitamine D et gluconate de calcium à des doses moyennes  respectives de 1,25µg/j et 88mg/kg/j. L’évolution était favorable dans tous les cas ; des complications à type d’hypercalcémie exogène étaient  retrouvées dans deux cas   . 
Conclusion : Malgré la facilité du diagnostic positif de l’hypo-parathyroïdie, son exploration étiologique et sa prise en charge thérapeutique restent difficiles. L’introduction de nouveau traitement hormonal (PTH 1-38, …) permettrait  de minimiser les complications secondaires au traitement classique par le sel de calcium associé au métabolite actif de la vitamine D.
P25 - LE DÉFICIT EN PROTÉINE C : À PROPOS DE 3 CAS

Khaskhoussi.H*, Tfifha.M*, Mabrouk.S*, Guedria.H**, Ajmi.H*, Hassayoun.S*, Zouari.N*, Chemli.J*, Skouri.H**, Abroug.S*
*Service de pédiatrie – CHU Sahloul (Sousse)**Laboratoire hématobiologie – CHU Sahloul (Sousse)
Introduction :La protéine C (PC) est une glycoprotéine vitamine K dépendante, qui agit en tant qu'anticoagulant naturel. Le déficit en PC est une maladie héréditaire autosomique dominante, associée à un risque accru de thromboses veineuses.
Nous rapportons 3 observations d'enfants présentant un déficit en protéine C afin d'en rappeler les particularités diagnostiques, thérapeutiques et évolutives.
Observation 1: H.Y est un garçon de 3 ans et 8 mois, issu d'un mariage non consanguin dont la mère est connue porteuse d'un déficit en protéine C découvert suite à une thrombose portale étendue et profonde. Il a été hospitalisé pour exploration de douleurs abdominales avec  hépatomégalie et hypertension artérielle pulmonaire (HTAP) sévère. L'angio-scanner thoraco-abdominal était normal. Le bilan de thrombophilie  a montré un déficit en PC (Taux à 30%). l'HTAP était imputée à un syndrome d'apnée de sommeil secondaire à une hypertrophie amygdalienne obstructive. Le patient n'a pas présenté de thrombose veineuse  après un recul de 8 mois. 
Observation 2: Il s'agit d'une fille  âgée  de 3 mois, issue d'un mariage non consanguin, hospitalisée pour un  état de mal convulsif avec fièvre et  une hémiplégie droite en rapport avec un accident vasculaire  cérébral (AVC) ischémique diffus de l'hémisphère gauche. L'échographie cardiaque était normale. Le bilan de thrombophilie avait montré un déficit majeur en protéine C à 10% avec des taux partiellement bas de l'activité de  la protéine S (56%) et de l'antithrombine III (51%). la patiente n'a pas récidivé de thrombose après un recul de 3 ans, mais  a gardé des séquelles neurologiques importantes avec une encéphalopathie convulsivante bien contrôlée  sous depakine.
Observation 3: Il s'agit d’une fille âgée  de 2 ans et 10 mois, issue d'un mariage consanguin de 2ème degré, connue trisomique 21 ayant une cardiopathie congénitale (canal artériel persistant fermé par voie percutanée) et une hypothyroïdie. Elle a été hospitalisée pour hémiplégie gauche, en rapport avec un AVC ischémique étendue de l'hémisphère droite. L'échographie cardiaque était normale. Le bilan de thrombophilie a conclu à un déficit en protéine C à 38% avec un taux partiellement bas de l'activité de l'antithrombine III (52%). la patiente n'a pas récidivé de thrombose après un recul de  7 mois.
Conclusion:
Le déficit en protéine C est une pathologie rare, mais qui peut mettre en jeu aussi bien le pronostic fonctionnel que vital, vu le risque majeur de thrombose.
P26 - PUBERTE PRECOCE SECONDAIRE A L’HAMARTOME HYPOTHALAMIQUE : ASPECTS CLINIQUES, RADIOLOGIQUES ET THERAPEUTIQUES : A  PROPOS D’UN CAS

Dhahri. D1, Mama. N1, Tfifha. M2, Ammar. A1, Kadri. K1, Abrougue. S2, Tlili. K1. 
1 : Service de radiologie. C.H.U. Sahloul. Sousse.
2 : Service de pédiatrie. C.H.U. Sahloul. Sousse. 
INTRODUCTION : Les hamartomes hypothalamiques sont des tumeurs neuronales bénignes, localisées entre la tige pituitaire et les corps mamillaires. Ils peuvent se manifester par des crises d'épilepsie «gélastique» ou par une puberté précoce vraie.

OBJECTIF : Préciser les caractéristiques cliniques, radiologiques et thérapeutiques de la puberté précoce vraie secondaire à l’hamartome hypothalamique.

MATERIEL ET METHODES : Observation d’un nourrisson ayant une puberté précoce vraie secondaire à un hamartome hypothalamique.

OBSERVATION : Il s’agit d’un nourrisson de sexe féminin admis à l’âge de 18 mois pour l’exploration d’une puberté précoce. L’histoire de sa maladie remonte à l’âge de 7 mois, marquée par l’apparition d’une tuméfaction mammaire bilatérale avec des métrorragies puis l’apparition d’une pilosité pubienne vers l’âge de 14 mois. L’examen du  nourrisson trouvait une avance staturale (+ 3DS), un développement mammaire (S4) et une pilosité pubienne (P3). L’âge osseux était évalué à 24 mois (AO>AC). L’IRM cérébrale a montré la présence d’un processus expansif de 10×8 mm en iso signal T1, hyper signal T2, ne se rehaussant pas après injection de produit de contraste, qui siège entre le corps mamillaire et le chiasma optique en faveur d’un hamartome hypothalamique. Le dosage hormonal a montré un taux élevé de FSH et de LH. L’échographie abdomino-pelvienne a montré l’imprégnation hormonale de l’utérus et des ovaires. Le nourrisson était traité par un analogue de GnRH (Triptoréline) et un anti androgène (Acétate de cyprotérone). L’évolution était favorable ; la fille est actuellement âgée de 2 ans et 6 mois, la pilosité pubienne a totalement disparue, une petite tuméfaction mammaire persiste encore. L’IRM de contrôle montre un aspect stable de l’hamartome.

CONCLUSION : Un hamartome hypothalamique est une cause non exceptionnelle de puberté précoce vraie de l’enfant. Son diagnostic est confirmé par l'IRM. Son traitement repose sur l’hormonothérapie.


 P27 - AMYLOSE RENALE :                                                                                                         A PROPOS DE SIX OBSERVATIONS PEDIATRIQUES

Oueslati.A, Jallouli.M, Abidi.K, Beltaief.E, Naija.O, Zarrouk.C, Gargah.T
Service de pédiatrie Hôpital Charles Nicolle -Tunis

Introduction :
L’amylose est un vaste groupe de maladies caractérisées par la présence des dépôts protéiques insolubles au niveau des tissus. L’amylose peut être primitive ou secondaire essentiellement à la maladie périodique dans notre pays, elle est très rare chez l’enfant. Nous rapportons six observations pédiatriques d’amylose rénale et nous analysons  les aspects anatomocliniques et évolutifs de cette entité pathologique rare.
Méthodes :
Notre étude est rétrospective, portant sur six cas d’amylose rénale secondaire, colligés dans le service de Pédiatrie Charles Nicole, durant une période de 18 ans allant de 1997 à 2014.
Résultats : 
Six patients (4 filles et 2 garçons) ont été colligés. Quatre patients avaient une maladie périodique et deux patients avaient une  arthrite rhumatoïde juvénile poly articulaire. Aucune histoire familiale d’amylose n’a été rapportée. L’âge moyen au moment de diagnostic était de 11 ans avec des extrêmes de 10 à 14 ans. Le premier signe révélateur de l’amylose était une protéinurie dans tous les cas et compliquée secondairement d’un syndrome néphrotique dans cinq cas. L’hypertension artérielle était présente d’emblée chez deux patients  et l’hématurie microscopique chez trois patients.  la fonction rénale était déjà altérée chez quatre patients. L’amylose était confirmée à la PBR après coloration au rouge Congo. L’évolution s’est faite vers l’insuffisance rénale terminale dans cinq cas. Aucun patient n’a été greffé. 
Conclusion :
L’amylose rénale, associée aux maladies infectieuses et inflammatoires chroniques, est devenue rare. Cependant une fois installée son pronostic reste préoccupant d’où la nécessité de diagnostiquer à temps les étiologies afin de prévenir la survenue d’amylose.

	
P28 – LE SYNDROME D’APERT
(A PROPOS DE DEUX CAS)
E. Jbabli, N. Kasdallah, H.Kbaier, I. Jridi, A. Kefi, M. Fares, H. Ben Salem, S. Blibech, M. Douagi.
Service de Néonatologie et de Réanimation Néonatale, Hôpital Militaire Principale de Tunis.

Introduction :le syndrome d'Apert est une malformation majeure, associant une facio-craniosténose et des syndactylies osseuses et membranaires des quatre extrémités. Son incidence est de 1 naissance sur 50 000. Il est en rapport avec une mutation du gène FGFR2. Cette mutation du gène FGFR2 est responsable d’autres craniosynostose regroupées sous le nom de craniosynostose FGFR dépendante.
Les auteurs rapportent les observations de deux cas diagnostiqués à la période néonatale.
Observations  :CAS N°1 : nouveau-né à terme, de sexe féminin, issue d’un mariage non-consanguin, grossesses et accouchement sans anomalies admise pour détresse respiratoire associée à un syndrome poly malformatif. L’examen initial a trouvé une craniosténose des deux coronales avec déformation du crane en oxycéphalie, une insertion basse des oreilles, un prognatisme, une syndactylie des 4 membres et une accentuation de l’ensellure nasale. Le bilan malformatif a trouvé une agénésie du corps calleux, une trigonocéphalie avec dilatation modérée des ventricules latéraux. Le caryotype été normal.
CAS N°2 : nouveau-né à terme, de sexe masculin, issu d’un mariage consanguin de deuxième degré, aux antécédents familiaux de fente labiale chez une cousine maternelle, d’une agénésie cérébelleuse et une LCH bilatérale chez la sœur. Le nouveau-né a été admis à J14 de vie pour exploration d’une détresse respiratoire persistante avec un syndrome poly malformatif. Il présentait à l’examen: une plagiocéphalie, une fontanelle antérieure large, une disjonction de la suture sagittale, un exorbitisme bilatéral, une ensellure nasale, un palais ogival avec une fente du palais membraneux, une atrésie complète de la choane droite et une atrésie incomplète de la choane gauche,  un microrétrognatisme, une syndactylie des mains et des pieds. Le bilan malformatif a objectivé une communication inter-ventriculaire, un syndrome de Dandy-Walker variant, une obstruction des fosses nasales en regard des cornets inférieurs secondaire à la fente palatine, une dilatation des vestibules et des canaux semi-circulaires.
Conclusions :A travers ces observations, les auteurs rappellent les particularités cliniques, para-cliniques et évolutives de ce syndrome rare en soulignant les difficultés de sa prise en charge en l’occurrence en cas de malformations cérébrales associée.

P29 - LE  SYNDROME DE SHWACHMAN : A PROPOS D’UN CAS
M. Charfi, N. Siala, O. Azzabi, Z. Khlayfia,I. Fetni, I. Selmi, S. Briki, Y. Dridi, O. Rebah,          S. Halioui, A. Maherzi 
Service de pédiatrie Hôpital Mongi Slim La Marsa
Introduction :Le syndrome de Shwachman-Diamond (SSD) est une maladie génétique rare autosomique récessive due à la mutation du gène SBDS situé au niveau du chromosome7. Il associe plusieurs atteintes dont les plus constantes sont la neutropénie, l’insuffisance pancréatique exocrine et l’atteinte osseuse avec de manière moins constante le retard psychomoteur et intellectuel.
L’objectif est d’étudier à travers une observation les caractéristiques cliniques, biologiques, radiologiques, génétiques et évolutives du SSD.
Observation : 
Il s’agit d’un nourrisson âgé de 17mois, issu d’un mariage non consanguin, né à terme avec un Apgar  à  7-8 et un poids à 2kg500. Il présente depuis la naissance plusieurs épisodes  d’infections respiratoires et une diarrhée chronique à  raison de 8 à 10 selles par jour volumineuses et huileuses contrastant avec un appétit conservé. L’examen trouve un poids à 6kg300 (-4DS) et une taille à 70cm (-3,5DS), une pâleur cutané-muqueuse, une station debout  non encore acquise et  une hépato-splénomégalie. La biologie montre une neutropénie à 600 éléments/mm3, une cytolyse hépatique ASAT/ALAT= 185/193 UI/l (4×la normale), une amylasémie basse à 15UI/L, une  stéatorrhée élevée à 9,55g/24h  (N<4g/24h) et un TP à 52%. L’insuffisance pancrétaique exocrine a été confirmée par un dosage de l’élastase fécale (<15µg/g de selle). Un âge osseux, demandé devant le retard staturo-pondéral, était ininterprétable. Le SDD a été alors suspecté, un scanner thoraco-abdominal a été réalisé montrant une lipomatose pancréatique diffuse associées a une hépato-splénomégalie homogène et une déformation des arcs costaux antérieurs. L’étude génétique a permis de  confirmer le diagnostic. Le nourrisson a été mis sous extraits pancréatique(CREON) et supplémentation en vitaminique liposolubles. L’évolution était favorable avec normalisation du transit cependant persistance de retard staturopondéral avec un retard mental.  Actuellement l’enfant est âgé de 6ans, son transit est normal, il a un poids à 16kg500 (-2DS), une taille de 105cm (-3DS) et un retard mental. Le diagnostic prénatal a été proposé lors de la grossesse suivante mais il a été refusé donnant malheureusement naissance à une fille atteinte actuellement âgée de 15 mois
CONCLUSION : 
Le suivi du SSD doit être multidisciplinaire et dépend de l’importance des différentes atteintes. Il doit associer un hématologue, un gastroentérologue et éventuellement un pneumologue, un neurologue, un dermatologue et un orthopédiste. Selon l’évolution, une aide psychologique et orthophonique peut être proposée. Il existe 20 à 25% de risque de développer une leucémie. Le  diagnostic anténatal est important pour éviter la récidive dans  la fratrie.



P 30 - MYOTONIE DE STEINERT NÉONATALE RÉVÉLANT 
L’ATTEINTE MATERNELLE


FZ. Chioukh1; Mhiri K1; H. B.Hmida1; K. B.Ameur1;Ben Khlifa N1, D. H’mida2, M. Bizid1; A.Saad2; K. Monastiri1.
1- Service de Réanimation et de Médecine Néonatale CHU Fattouma Bourguiba ; Faculté de Médecine de  Monastir ; 2- Laboratoire de Cytogénétique, de Génétique Moléculaire et de Biologie de la Reproduction. CHU Farhat Hached, Sousse (Tunisie)
2- Laboratoire de Cytogénétique, de Génétique Moléculaire et de Biologie de la Reproduction. CHU Farhat Hached, Sousse (Tunisie)
Introduction La forme congénitale de la maladie de Steinert est une dystrophie musculaire sévère caractérisée par un risque élevé de mortalité en période néonatale. Les auteurs rapportent trois observations néonatales révélatrices de la maladie maternelle.
Observations Il s’agit de trois nouveau-nés de sexe féminin, dont un grand prématuré, hospitalisés à la naissance pour une détresse respiratoire néonatale. Dans deux cas une ventilation artificielle a été nécessaire. L’examen physique a révélé une hypotonie globale et une diplégie faciale. Une ascension de la coupole diaphragmatique ainsi que des côtes fines ont été objectivés à la radiographie du thorax. Dans les trois cas, la reprise de l’interrogatoire a permis de relever la notion de faible motilité fœtale au cours de la grossesse et un hydramnios. Ces données anamnestiques, cliniques et radiologiques nous ont orientés vers une myotonie de Steinert qui a été confirmée par la biologie moléculaire. L’étude génétique des parents a confirmé l’atteinte maternelle dans les trois cas. L’évolution a été fatale dans un cas. Les deux survivantes présentent un retard psychomoteur après un recul de deux ans. 
Conclusion Le diagnostic de la maladie de Steinert doit être posé devant toute hypotonie néonatale inexpliquée. Il est facile à confirmer si on dispose de la biologie moléculaire ; il implique une atteinte quasi constante de la mère qui est souvent jusque là asymptomatique et qui doit bénéficier d’un bilan neuro-cardiologique.
Mots clés : Dystrophie myotonique de Steinert; Forme congénitale ; Hypotonie ; Biologie   moléculaire.



P31 - LA SCLÉROSE EN PLAQUE DE L’ENFANT : 
A PROPOS DE 6 OBSERVATIONS
	

	Amor K, Haddad S ,Mnari A, Khemis T, Hammami S ,Gueddich MN
 
 
Introduction:
La sclérose en plaque(SEP) est une pathologie démyélinisante du SNC caractérisée par une évolution temporo-spatiale.Le début pédiatrique set très rare.
Nous rapportons 6 observations de SEP à début pédiatrique et nous discutons leurs aspects cliniques et évolutifs.

Résultats :
Il s’agit de 6 filles âgées entre 5 et 14 ans (moyen 9,5 ans) hospitalisées entre 2000 et 2013 au service de pédiatrie CHU Monastir.
La symptomatologie clinique initiale était dominée par le déficit moteur (hémiplégie) chez 4 patients et un tableau encéphalitique dans 2 cas.
Le diagnostic de SEP suspecté sur la 1ère IRM a été confirmé par l’évolution clinique et celle de l’imagerie.
La prise en charge initiale s’est basée sur la corticothérapie intraveineuse à forte dose.
L’évolution était marquée par la survenue des poussées fréquentes chez une patiente et d’une a deux poussées chez les autres.
Une patiente est décédée a l’âge de 10 ans (après 5 ans d’évolution).

Conclusion :
Lors d’une première poussée le diagnostic différentiel se pose essentiellement avec les ADEM et les vascularites du SNC.
La sclérose en plaque de l’enfant pose surtout un problème de PEC surtout en l’absence d’AMM pour le traitement de fond.
	







P32 - LA HERNIE DIAPHRAGMATIQUE CONGÉNITALE À RÉVÉLATION 
TARDIVE : LES PIÈGES DIAGNOSTIQUES (ETUDE D’UN CAS).


H.Mnasri, S.Hadded, K.Lajmi, A.Mneri, S.Hammami, Ch. Ben Meriem,  L.Ghédira, MN. Guédiche.
Service de pédiatrie. CHU Bourguiba. Monastir, Tunisie

Introduction La hernie diaphragmatique congénitale (HDC) représente une entité malformative à manifestation précoce et néonatale.Elles est habituellement diagnostiquée pendant la période anténatale. La manifestation clinique est polymorphe,non équivoque et le diagnostic est parfois difficile. Nous rapportons un cas inhabituel d’HDC de révélation tardive 
Observations Nourrisson âgé de 11 mois originaire de Lybie issue de grossesse de déroulement normal mené à terme, accouchement par voie basse d’un bébé de sexe féminin avec bonne adaptation à la vie extra utérine. Hospitalisé à 3 reprises pour bronchiolite respectivement  à l’âge de 4, 6 et 10  mois et traité comme asthme du nourrisson. L’évolution était marquée par la récidive de la dyspnée à l’âge de 11 mois associée à une toux et des accès de cyanose. L’examen à l’admission a révélé un nourrisson fébrile avec des signes de lutte, à l’auscultation une latéro-déviation à gauche des bruits du cœur avec un silence à droite ; la  radiographie de thorax a montré  une opacité occupant tout le champ pulmonaire droit, un complément par TDM thoracique a trouvé une hernie diaphragmatique droite avec une importante hépatomégalie ayant un aspect dysmorphique en intra thoracique. Une fermeture de la hernie chirurgicale a été réalisée. Une ventilation assistée était nécessaire pendant les 4 premiers jours postopératoires. Les suites étaient marquées par une atélectasie pulmonaire droite évoluant favorablement sous kinésithérapie respiratoire.
Conclusion Les hernies diaphragmatiques congénitales de révélation tardive représentent 5 à 30 % de l'ensemble des HDC. La période de latence est parfois longue jusqu'à l’âge adulte. Compte tenu de l'hétérogénéité des manifestations cliniques de cette pathologie, les errances diagnostiques sont nombreuses.

 




P33 – LA MALADIE DE BASEDOW DE L’ENFANT : 
À PROPOS DE DEUX OBSERVATIONS
S Yahyaoui, I Jhawet, A B Rhouma, M Assidi, O Bouyahya, S Mrad, S Boukthir,
    A Sammoud.
     Service de Médecine Infantile C. Hopital Béchir Hamza d’Enfants de Tunis
Introduction : La maladie de Basedow se caractérise par l’association de signes d’hyperthyroïdie et d’une exophtalmie. C’est une affection rare en pédiatrie et elle touche surtout le grand enfant.
Objectifs : A travers deux observations, nous nous proposons de décrire les aspects cliniques, étiologiques, thérapeutiques et évolutifs de la maladie de Basedow chez l’enfant.
Observations : Nous rapportons les observations de deux enfants âgés respectivement de  12 et de 11 ans et sans antécédents pathologiques particuliers. Les deux patients présentaient des signes fonctionnels d’hyperthyroïdie  à type de palpitation et de tremblement. L’examen a objectivé un goitre homogène associé à une exophtalmie et une tachycardie sinusale chez les deux enfants. Le bilan thyroïdien a montré un taux effondré de la TSH et une augmentation de la FT4. L’échographie cervicale a montré l’aspect de goitre vasculaire hétérogène dans les deux cas. La scintigraphie à l’iode marqué a objectivé une hyperfixation homogène chez les deux enfants. Le bilan immunologique a révélé des anticorps anti- récepteur de la TSH positifs chez un enfant,  des anticorps anti- thyroperoxydase  positifs  et anti-thyroglobuline négatifs dans les deux cas. Sous traitement médical associant un  béta-bloquant et un antithyroïdien de synthèse (Benzylthiouracile chez un patient et thiamazole chez l’autre), l’évolution a été marquée par l’amélioration des signes fonctionnels et cliniques de l’hyperthyroïdie. L’euthyroïdie biologique était difficile à obtenir. 
Conclusions : La maladie de Basedow est une endocrinopathie rare chez l’enfant. Le traitement médical, bien que astreignant, permet d’éviter le recours à des thérapeutiques plus agressives tel que l’irathérapie et la chirurgie. 

 

34- TUMEUR JUVÉNILE DE LA GRANULOSA :                                                                UNE CAUSE RARE DE PUBERTÉ PRÉCOCE
R Ben Rabeh1,M Assidi1, S Yahyaoui1, S Boukthir1, K Mrad2, S Mazigh Mrad1, O Bouyahia1,     A Sammoud1 
1Service de Pédiatrie C, Hôpital d’Enfants Béchir Hamza Tunis                                                                              2Service d’anatomie pathologique, Institut Salah Azaiz Tunis
Introduction : Les tumeurs juvéniles de la granulosa (TJG) font partie des tumeurs ovariennes des cordons sexuels. Elles sont rares représentant moins de 5% des tumeurs ovariennes de l’enfant. C’est une cause rare de puberté précoce périphérique (PPP) liée à une sécrétion d’œstrogène par les cellules néoplasiques. Nous rapportons un cas de TJG révélée par une puberté précoce et nous rappelons les caractéristiques anatomocliniques et thérapeutiques de cette tumeur particulière.
Observation : Une fille âgée de 6 ans et 2 mois, sans antécédents pathologiques, a présenté une augmentation progressive du tissu mammaire, évoluant depuis deux mois, sans développement de la pilosité pubienne ni axillaire, sans saignement vaginal associé et sans signes évocateurs d’hypertension intracrânienne. L’examen à l’admission a montré une croissance staturo-pondérale normale, un développement mammaire stade 4 selon Tanner sans pilosité pubienne (S4 P1), un examen cutané normal et une masse au niveau de la fosse iliaque droite. L’âge osseux était de 6 ans. L’échographie pelvienne a montré un utérus de type pubère avec un endomètre épais et une masse latéro-interne droite d’allure annexielle hyperéchogène, microkystique sans calcifications. Le bilan hormonal a montré un taux normal de FSH, LH, alpha-foeto-protéine et bêta-HCG et un taux très élevé d’œstradiol à 1171.72 pg/mL. C’est un tableau de puberté précoce périphérique iso sexuelle avec signes d’imprégnation oestrogénique et un taux sérique d’œstradiol très élevé. L’IRM pelvienne a montré une masse pelvienne sus vésico-utérine droite d’origine ovarienne, bien limitée, en hyposignal T1 hypersignal T2, multi cloisonnée. Vu le contexte clinico-biologique une tumeur de la granulosa a été évoquée en premier lieu. L’exploration chirurgicale a trouvé une masse ovarienne droite qui était extériorisée avec annexectomie droite. La tumeur a été classée stade Ia de FIGO L’examen histologique a montré un aspect d’une tumeur de la granulosa de type juvénile.  Après un recul de 4 mois, l’évolution a été marquée par la régression du volume des seins et la baisse du taux sérique d’œstradiol à 41.5 pg/mL.
Conclusion : La TJG est une tumeur rare, mais qui doit être évoquée devant toute masse ovarienne de l’enfant avec des signes de puberté précoce. Le pronostic reste bon chez l’enfant. Le traitement de choix est la chirurgie conservatrice. La surveillance biologique repose sur le dosage régulier de l’œstradiol. 
35 - INTÉRÊT DE LA TRANSPOSITION DES VAISSEAUX POLAIRES INFERIEURS PAR VOIE LAPAROSCOPIQUE DANS LE TRAITEMENT DU SYNDROME DE LA JONCTION PYÉLO-URÉTÉRALE CHEZ L’ENFANT

Ammar S, Belhassen S, Ksia A, Ben Youssef S, Laamiri R, Hmidi N, Sahnoun L, Krichene I, Belghith M ,Mekki M, Nouri A
Service de chirurgie pédiatrique CHU de Monastir
Le traitement chirurgical de la sténose intrinsèque de la jonction pyélo-urétérale(JPU) est la pyéloplastie selon Anderson-Hynes. En cas de découverte de Vaisseau polaire inférieur(VPI) compressif, on associe à cette pyéloplastie un décroisement de celui-ci.
Hellström a décrit en 1951 une alternative intéressante à cette intervention chez les sujets présentant des VPI responsables d’une Occlusion de la JPU. Elle consiste à transposer les vaisseaux compressifs à distance de la JPU sans ouverture des voies urinaires. Cette procédure est facilement réalisable par laparoscopie.
Objectifs : Evaluer les résultats de cette technique et énumérer les patients qui peuvent être  candidats à la transposition des vaisseaux polaires inférieurs. 
Matériel et méthodes : Entre Aout 2010 et Avril 2013, 2 enfants ont bénéficié d’une transposition laparoscopique des vaisseaux polaires dans le service de chirurgie pédiatrique du CHU de Monastir.
Résultats : Il s’agissait de 2 filles âgées de 4 et 8 ans. A l’UIV, l’uretère était opacifié dans les 2 cas.  La durée d’intervention était de 120 minutes pour le premier cas et de 85 minutes pour le deuxième cas. La  durée de séjour était de 1 jour. Le contrôle radiologique a montré une régression de la dilatation dans un cas (de 35 à 9 mm) et un aspect stable dans un cas.  Le recul moyen est de 17 mois.
Conclusion : Lorsque les vaisseaux polaires inférieurs sont seuls responsables de l’obstruction, la transposition des vaisseaux polaires par voie  laparoscopique est une alternative séduisante pour la cure des anomalies de la jonction pyélo-urétérale. Contrairement à la pyéloplastie, ce geste est facilement réalisable en cœlioscopie, ne nécessite pas d’ouverture ni de drainage des voies urinaires et présente habituellement des suites simples.


P36 - KYSTE PARA URÉTRAL CHEZ LA FILLE. A PROPOS D’UN CAS

S. Ammar, S. Hidouri, S. Aloui, A. Ezzi, N. Hmidi, A. Ksia, R. Laamiri, S. Belhassen, J. CHahed, M Belghith, M Mekki, I krichene, A Nouri.
Service de Chirurgie Pédiatrique, Hôpital Fattouma Bourguiba. Monastir

Objectifs : Le kyste para urétral est une entité rare. Quelques cas sont publiés dans la littérature. Nous essayons de revoir les différentes hypothèses étiologiques ainsi que les alternatives thérapeutiques.
Observation : Nourrisson de sexe féminin âgé de 3mois, issu d’une grossesse menée a terme qui a consulte pour une tuméfaction au niveau des organes génitaux externes évoluant depuis la naissance qui n’a pas régresse pas de taille. L'examen clinique a révélé une masse kystique inter labiale latéralisée a droite qui est sphérique et de couleur jaunâtre. Le méat urétral était  libre. Aucune autre anomalie visible n’a été retrouvée.
Une échographie abdominale a démontré une masse ronde kystique adjacente à l'orifice urétral. Les deux reins étaient normaux et il n’ y avait pas d’urétérocèle Le diagnostic de kyste para-urétral a été retenu. L’abstention et la surveillance ont été décidées initialement. Devant l’absence de régression de la taille et l’inquiétude des parents on décide d’opérer la patiente à l’âge de 7mois. Une résection du kyste a été réalisée. Les suites opératoires étaient simples avec un recul de 8mois.
Conclusion : Il n'existe pas de consensus sur le traitement du kyste para-urétral. L’excision, la marsupialisation, et l’aspiration à l'aiguille sont les alternatives chirurgicales possibles. Certains auteurs recommandent l'approche conservatrice non opératoire. Dans notre cas les résultats de la chirurgie réalisée devant l’absence de régression spontanée du kyste para urétral sont satisfaisants.




P37 - ENTÉROCOLITE ULCÉRO-NÉCROSANTE CHEZ LE NOUVEAU-NÉ À TERME (À PROPOS DE 2 CAS)
Kh. Ben Ghriba, A. Ben Thabet, S. Loukil, A. Bouraoui, M. charfi, A Ben Hamad,          L. Walha, R. Regaieg, N. Hamida, A. Gargouri. 
Service néonatologie, hôpital Hédi Chaker, Sfax Tunisie.

Introduction :
L’entérocolite ulcéro-nécrosante est l’urgence digestive médico-chirurgicale la plus fréquente de la période néonatale. L'âge de survenue est inversement proportionnel à l'âge gestationnel et au poids de naissance. Chez le nouveau-né à terme, l'E.C.U.N survient précocement entre 24 et 48 heures de vie. Elle a une morbidité et une mortalité importante. Elle résulte d’agression sévère souvent intriqués. Le diagnostic doit être précoce pour une meilleure prise en charge.
Observations :
Il s’agit de deux nouveau-nés de sexe masculin, nés à terme par voie basse sans incidents et qui ont présenté des vomissements bilieux avec un abdomen ballonné au troisième jour de vie avec absence d’émission de méconium dans un cas. L’abdomen sans préparation a objectivé une pneumatose intestinale avec des signes de souffrance intestinale dans les deux cas. Un lavement aux hydrosoluble a été fait dans un cas pour éliminer la maladie de hirschprung. Un syndrome inflammatoire biologique a été objectivé dans les deux cas. Un repos digestif avec une antibiothérapie à large spectre ont permis une amélioration de l’état clinique de l’enfant dans un cas. Par ailleurs, un sepsis sévère a inauguré le tableau clinique, au cinquième jour de vie, dans un cas avec une péritonite nécessitant le recours à la chirurgie. L’évolution était marquée par le rétablissement de transit avec une bonne tolérance de l’alimentation dans cas et par la nécrose de toutes les anses grêliques et le décès de bébé dans un tableau de choc septique dans l’autre cas. Au total, il s’agit de deux tableau d’entérocolite ulcéro-nécrosante dont la cause est variable dans les deux cas : un secondaire à l’utilisation du produit opaque sur des anses pathologiques et l’autre secondaire à une hémorragie digestive.
Conclusion :
L’entérocolite ulcéro-nécrosante est une pathologie grave du nouveau-né pouvant mettre en jeu le pronostic vital. Son traitement est essentiellement préventif (surveillance digestive pluriquotidienne, asepsie rigoureuse…).	
P38 - EFFICACITÉ DU PROPANOLOL DANS LE TRAITEMENT DE L’HÉMANGIOMATOSE HÉPATIQUE : À PROPOS D’UN CAS
Maaloul I,  Aloulou H, Haj Hmida  S, Belfitouri Y, Kamoun F,  Kamoun Th,  Hachicha M
Service de Pédiatrie.CHU Hédi Chaker. Sfax

Introduction : les angiomes hépatiques du nourrisson sont des affections rares qui peuvent mettre en jeu le pronostic vital du fait d’une coagulopathie de consommation, d’hémorragies graves et d’insuffisance cardiaque. L’abord thérapeutique médical fait appel aux corticostéroïdes, propanolol  et aux agents cytostatiques. Nous rapportons le cas d’un nourrisson ayant des angiomes multiples du foie qui ont régressé sous propanolol.
Observation : F…,  âgée de 5 mois, sans antécédents pathologiques particuliers, était admise pour hépatomégalie. L’histoire remonte à 2 semaines marquée par la découverte fortuite d’une hépatomégalie par le pédiatre traitant. L’examen clinique, objectivait une hémangiome occipital faisant 3 cm d grand axe, une hépatomégalie arrivant jusqu’à la fosse iliaque droite et dépassant la ligne médiane. L’échographie abdominale avait montré une hépatomégalie avec foie truffé de multiples nodules hypoéchogénes de tailles variables évoquant un hémangio-endothéliome diffus dans sa forme multi nodulaire. L’IRM hépatique confirmait ces données en montrant un foie augmenté de taille, macrolobulé siège d’innombrables nodules de rehaussement périphérique en motte évoquant un hémangio endothéliome diffus. L’échographie cardiaque était normale. L’alpha-foetoprotéine était élevée à 184,2 ng/ml. L’enfant était mise sous propanolol à la dose de 2 mg/kg/j avec une diminution franche de l’hépatomégalie. Le recul était de 12 mois.
Conclusion : Les hémangiomes  hépatiques peuvent  involuer spontanément, cependant, vu le risque d’insuffisance cardiaque, un traitement par le propanolol peut être proposé permettant la régression des hémangiomes.




P39 - UN KYSTE DERMOÏDE ASSOCIÉ À UN SINUS DERMIQUE  DE LA FOSSE POSTÉRIEURE COMPLIQUÉ D’UNE MÉNINGITE PURULENTE : À PROPOS D’UNE OBSERVATION
Hsairi M, Maaloul I, Chabchoub I, Alibi S, Kamoun F, Aloulou H, Kamoun Th, Hachicha M
Service de pédiatrie. CHU Hédi Chaker. Sfax
Introduction :
Les kystes dermoïdes de la fosse postérieure sont rares chez le nourrisson et peuvent être à l’origine de nombreuses complications infectieuses sévères telques les méningites purulentes et les abcès cérébraux. Nous rapportons  l’observation d’un enfant présentant une méningite purulente et une hydrocéphalie aiguë secondaire à un kyste dermoïde associé à un sinus dermique occipital  confirmé en peropératoire.
Observation :
A….,  âgée de 2 ans 3 mois était adressée par un pédiatre de libre pratique pour complément de prise en charge d’une méningite purulente compliquée d’un état de mal convulsif. La mère  signalait  un écoulement au niveau de l’occiput  depuis l’âge de 2 mois,  pour lequel, elle recevait des traitements locaux sans aucune exploration neuro-radiologique. 
L’examen à l’admission notait une fièvre à 38,5, un  score de Glasgow  à 10/15 avec une lésion punctiforme occipitale avec issue de sérosité. Un scanner  cérébral en urgence était en faveur d’un abcès de la fosse postérieure compliqué d’hydrocéphalie. L’exploration chirurgicale a montré un  pertuis de sinus dermique dont la continuité se termine par un kyste dermoïde contenant des poils. A côté de l’exérèse complète du kyste, l’enfant était mise sous céfotaxime et vancomycine. L’examen bactériologique du kyste notait la présence de Staphylococcus Epidermidis multisensible.  L’évolution était marquée par la survenue d’une méningite nosocomiale à Acinétobacter Baumanii multi-résistante. L’enfant était transférée au service de neuro-chirurgie pour mise en place d’une  une dérivation ventriculaire externe. Une dérivation ventriculo-pértonéale était programmée  après  stérilisation du liquide céphalo-rachidien.
Conclusion :
Les fistules dermiques situées sur la ligne médiane justifient une exploration neuroradiologique et chirurgicale systématique avant la survenue de complications, notamment infectieuses. À l’inverse, devant toute méningite bactérienne (a fortiori récidivante ou à germe atypique), l’inspection cutanée doit être systématique sur la ligne médiane du nasion au coccyx, à la recherche d’un sinus dermique.


P40 – PLACE DE LA THORACOSCOPIE DANS LE TRAITEMENT DES DOUBLES ARCS AORTIQUES : A PROPOS DE 4CAS.

Belhassen.S, Ammar.S, Ksia.A, Ben youssef.S, Laamiri.R, Hmidid N, Krichene.I, Sahnoun.L, Belghith.M, Makki.M, Nouri.A.


Introduction :
Les anomalies des arcs aortiques sont des malformations congénitales des vaisseaux dérivant des arcs bronchiaux. Nous revoyons, à travers 4 observations, une variante de ces anomalies et illustrons son traitement chirurgical par voie thoracoscopique.
Matériels et méthodes :
Etude rétrospective de dossiers de patients opérés par thoracoscopie pour double arc aortique colligés au service de chirurgie pédiatrique entre janvier 2008 et décembre 2013.
Résultats :
Il s’agit de 4 nourrissons âgés respectivement de 3mois, 5mois, 6mois et 9mois ayant une symptomatologie faite de stridor de dyspnée chronique, de bronchiolites. Les explorations radiologiques ont conclut à une anomalie des arcs aortiques. Les 4 patients ont subit une ligature-section de l’arc accessoire par voie thoracoscopique avec des suites simples ainsi qu’une régression remarquable de toute symptomatologie. 
Conclusion :
La thoracoscopie permet, grâce au grossissement qu’elle offre, une dissection minutieuse et aisée, évite le délabrement pariétal et ses conséquences (douleur post opératoire et gêne respiratoire), diminue le séjour post opératoire et constitue de ce fait une très bonne alternative au traitement chirurgical classique




P41 –   SPECTRE ÉTIOLOGIQUE DES AHAI CHEZ L’ENFANT                                                                  

F.Khalsi, A.Ghedamsi, S.Hamouda, I.Belhadj, I.Brini, F.Tinsa,K.Boussetta 
Service de Médecine Infantile B- Hôpital d’Enfants Béchir Hamza de Tunis

Introduction :
L’anémie hémolytique auto-immune (AHAI) est une anémie hémolytique liée à la présence d’auto-anticorps dirigés contre un antigène de la surface des globules rouges. Le plus souvent idiopathique, elle peut également être secondaire à une infection, un syndrome lymphoprolifératif, certains médicaments ou encore à un désordre auto-immun. Notre objectif était de décrire le spectre étiologique des AHAI à travers 5 observations.
Patients et méthodes :
 Nous avons mené une étude rétrospective sur les dossiers des patients suivis pour AHAI dans  le service de Médecine Infantile B de l’Hôpital d’Enfants Béchir Hamza de Tunis.Nous avons sélectionné ces dossiers sur une période de 5 ans.
Résultats :
Cinq observations types ont été étudiées pour illustrer le spectre étiologique des AHAI, dont trois garçons et deux filles. L’âge moyen a été de 7 ans [15mois-12 ans]. Les circonstances de découverte étaient un syndrome anémique dans les 5 cas, une altération de l’état général dans 2 cas et une fièvre prolongée dans 2 cas. La découverte était fortuite dans un seul cas. L’examen physique a révélé un ictère dans 3 cas, une splénomégalie dans deux cas, une hépatomégalie dans 3 cas, des adénopathies dans 1 cas et une fièvre dans 2 cas. Sur le plan biologique, l’anémie était régénérative normocytaire dans tous les cas, une thrombopénie voire une pancytopénie ont été constatées dans deux cas.  Le test de Coombs Direct était positif à IgGdans 3 cas, à IgG et C3 dans 2 cas. Les étiologies retrouvées étaient : une infection à Mycoplasme Pneumoniae, une leishmaniose viscérale (2 cas), un lupus érythémateux systémique et  un lymphome de Hodgkin. Trois ont reçu des corticoïdes pour une durée médiane de 3 mois. La transfusion était nécessaire  chez tous les patients. Le  recul médian est de 51 mois. Quatre peuvent être considérés guéris. 
Conclusion :
 Dans notre série, les hémolyses auto-immunes s’inscrivent souvent dans un contexte pathologique sous-jacent,et ont une évolution aigue souvent favorable sous corticothérapie et traitement étiologique spécifique.
	  
P42  - PSEUDOHYPOPARATHYROÏDIE A PROPOS DE 3 CAS
 
H. Rouchou, H. Bachrouche, H. Manai, N. Kolsi, R. Kolsi, A, Allagui, K. Aissa,                    R. Mustapha, A. Bouaziz
Service de pédiatrie et de Néonatologie –Hôpital Mohamed Tlatli de Nabeul.
Introduction : Le dysfonctionnement de la glande parathyroïde constitue une des étiologies rarissimes des convulsions par hypocalcémie chez l’enfant.
Le pseudohypoparathyroïdie est l’une des étiologies, elle est due un défaut variable dans la réceptivité des tissus cibles au message de la PTH.
But : A la lumière de l’étude de 3 observations de  pseudohypoparathyroïdie colligés au service de pédiatrie de Nabeul, les auteurs rappellent les aspects cliniques , biologiques, radiologiques et évolutifs de cette affection et insistent sur l’enquête familiale et la recherche   d’un  déficit  endocrinien associé en vue d’une prise en charge précoce à fin d’éviter les complications en particulier retard staturo - pondéral  et retard psychomoteur.
Résultats : Il s’agit d’une fille et de 2 garçons âgés respectivement de 10 , 13 et 14 ans avec notion de consanguinité de 1er degré   dans le premier cas. L’examen clinique a objectivé un retard de croissance staturo - pondéral dans 2 cas, un retard psychomoteur dans 1 cas , une brachymétacarpie une brachymétatarsie dans 2 cas , une arachnodactylie dans 1 cas. Le bilan a confirmé le diagnostic une hypocalcémie dans tous les cas associé à une hyperphosphorémie et une élévation de la phosphatase alcaline. La PTH est très élevée dans tous les cas (>1500pg/ml) .Une hypothyroïdie a été objectivé pour l’observation N°1. La TDM cérébrale une calcification des noyaux gris centraux  dans 2 cas. L’enquête familiale a retrouvé une hyperparathyroïdie asymptomatique chez le père et le frère à dans l’observation N°1.Les patients ont bénéficié d’un traitement à base de 1 alpha, calcium et traitement anticonvulsivant (dans 1 cas).
L’évolution clinique est bonne.

 



43 - LA CYTOSTEATONECROSE DU NOUVEAU-NE

R. Kolsi, A. Allagui, N. Kolsi, H. Manai, H. Chourou, H. Bachrouche, K. Aissa,             W. Kraiem*, R. Mustapha, A. Bouaziz. 
Service de Pédiatrie et de Néonatologie -Hôpital Mohamed Tlatli.
*Service de Dermato - Hôpital Mohamed Tlatli.


Introduction : 
La cytostéatonécrose du nouveau-né est une hypodermite aigue rare qui se développe dans les premiers jours de vie.
But :
Les auteurs rapportent l’observation d’un nouveau –né ayant présenté une cytostéatonécrose. A travers cette observation, on rappelle les caractéristiques étiologiques, cliniques et évolutives de cette affection.
Observation : 
Nouveau né à terme par césarienne pour souffrance fœtale aigue grave, poids de naissance = 4 kg ; Apgar = 4/10 ; admis en pédiatrie pour détresse respiratoire néonatale et souffrance fœtale aigue. A J 8 de vie, le nouveau-né présent un érythème au niveau du cou, des membres et du tronc ayant évolué rapidement vers des placards rouges violines, infiltrés avec présence de deux tuméfactions molles et douloureuses au niveau des deux cuisses.
Sur le plan biologique on note une thrombopénie, et une calcémie normale. La biopsie cutanée a confirmé le diagnostic de cytostéatonécrose.
Après un recul de 2 mois, on note une régression des lésions avec une calcémie qui persiste normale.
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