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Cas clinique 

• Malak, 3 ans 

• Consultation janvier 2015: 
– Depuis 1 an  

– Constipation chronique +++  

– Distension abdominale +++ 

– Retard de croissance 

• Plusieurs consultations et hospitalisations: pas 
de diagnostic (Hirschsprung, intolérance au 
gluten, ingestion excessive d’air !...) 







• Hospitalisation 

• Repos digestif et lavements évacuateurs 
pendant 3 j 

 Č Pas d’amélioration … 

 

Réfléchissons ! 

 



• Ce n’est pas une maladie de Hirschprung 

– Fille 

– Histoire clinique pas typique 

– Lavement gastrografine  pas en faveur  

 

• Ce n’est pas une intolérance au gluten 

• Ce n’est pas une pathologie thyroïdienne … 



• Suspicion de POIC, malgré la rareté dans notre 
contexte 

ČLaparotomie pour exploration + biopsies 

ČDistension généralisée grêle et côlon et vessie 
: 6 biopsies grêle et côlon et rectum 

ČAnapath 

 





• Explication aux parents: difficultés 
thérapeutiques et  mauvais pronostic 

• Colostomie juste supra caecale, en désespoir de 
cause !... 

ČLiquide bilieux abondant, puis 

progressivement plus moulé 

• S’aggrave à la réintroduction de produits laitiers 

• Quelques jours de parentérale 



• Alternance amélioration/aggravation 

• Diarrhée/ Constipation/ Distension 

• A + 2 mois : Occlusion intestinale aigüe sur 
bride Č opérée 

• Puis, relativement stable, parents satisfaits 

• Demandeurs de fermeture de colostomie 

• Que faire ? 





• À + 7 mois:  

– fermeture de colostomie 

– Résection partielle grêle et côlon  

– Deux anastomoses 

 

• Grêle restant: 130 cm 

• Côlon restant: valvule de Bauhin,  moitié 
transverse, Côlon gauche et sigmoïde 

 



• À + 2 mois: Péritonite par perforation au 
niveau des 2 anastomoses (paroi intestinale et 
vascularisation de mauvaise qualité) 

• Intervention: 
– Résection emportant les 2 anastomoses et la 

valvule de Bauhin 

• Intestin restant: 
– Grêle 100 cm 

– Côlon gauche et sigmoïde 

 



• Alimentation entérale très difficile et 
insuffisante: gastroplégie 

• Transit rare, distension +++ 

• Altération importante de l’EG: Alarme !! 

• Discussion avec la France pour PEC: greffe 
intestinale ? 

• Alimentation parentérale en hospitalisation en 
attendant … 



• Importante et précieuse collaboration de Dr 
Bennouna Rachid 

• Avis des confrères français pas très favorable 
pour la greffe 

• Alimentation entérale continue/machine 
importée 

Č Broviac 







Discussion: La POIC 

• Syndrome clinique évoquant une obstruction 
mécanique du grêle, sans obstacle 

• Cause importante d’insuffisance intestinale 
chronique 

• Rare et grave 

• Symptômes liés à un défaut de péristaltisme: 
constipation et/ou diarrhée, météorisme, 
vomissements, douleurs 



La POIC 

• Complications: dénutrition et troubles HE +++ 

• Clé du diagnostic = manométrie antro-
duodénale, non pratiquée car trop complexe. 

• D’où: diagnostic d’élimination 

• Donc retard diagnostic 



Anatomie - Physiologie 

• Système nerveux entérique  
 = cerveau de l’intestin  
 = 100 millions de neurones 
 = « autonome » 
• Contrôle motricité, absorption, immunité, 

inflammation 
• Plexus myentérique d’Auerbach et sous-muqueux 

de Meissner  
• CIC= Cellules interstitielles de Cajal = pace maker 

(contrôle le rythme péristaltique) 





Anatomo-pathologie 

• Trois catégories de lésions, seules ou en 
association 
– Neuropathies 

– Myopathies 

– Mésenchymopathies (atteinte des CIC) 



En cas de suspicion de POIC 

• Anamnèse et examen physique (neuro +++) 

• Biologie générale et spécifique (mitochondrie, 
RET,…) 

• Manometrie 

• Laparoscopie ou mieux laparotomie/biopsies 
(risque de complications) 



Traitements 

• Médicaments: prokinétiques, ATB 

• Diététique: régime sans lactose, pauvre en 
graisse, repas fractionnés 

• Nutrition entérale: SNG, gastrostomie ou 
jéjunostomie 

• Nutrition parentérale: coût élevé et risque de 
complications 

ČRéservée aux échecs de l’entérale 



Chirurgie 

• À éviter au maximum 

• Risque de bride ++ 

• Gastrostomie d’aspiration et jéjunostomie 
d’alimentation 

• Enterectomie subtotale: amélioration 
passagère puis problème de grêle court 

• Transplantation intestinale 



J Pediatr Surg 2014 Dec;49(12):1799-803.  
Pediatric chronic intestinal pseudo-obstruction is a rare, serious, and intractable disease: a 
report of a nationwide survey in Japan. 
Muto M1, Matsufuji H2, Tomomasa T3, Nakajima A4, Kawahara H5, Ida S6, Ushijima K7,  
Ninety-two responses were collected from forty-seven facilities. Sixty-two patients (28 males, 34 
females) met formal diagnostic criteria for CIPO. The estimated pediatric prevalence was 3.7 in 1 
million individuals. More than half the children (56.5%) developed CIPO in the neonatal period. 
Full-thickness intestinal specimens were available for histopathology assessment in forty-five 
patients (72.6%). Forty-one (91.1%) had no pathological abnormalities and were considered to 
be idiopathic. Patients were treated according to the local protocol of each facility. Forty-one 
patients (66.1%) had restricted oral intake of ordinary diets, and twenty-nine (46.8%) depended 
on parenteral nutrition. No therapeutic intervention, including medication and surgery, 
successfully improved oral food intake or obstructive symptoms. Only three patients (4.8%) died 
from enteritis or sepsis. 
CONCLUSIONS: 
In Japan, pediatric CIPO is a rare, serious, and intractable disease. The prognosis with respect to 
survival is good, but unsatisfactory because of the need for prolonged parenteral nutrition and 
associated potential for restricted quality of life. 
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