


	
		×
		

	






    
        
            
                
                    
                        
                    
                

                
                    
                        
                            
                            
                        

                    

                

                
                    
                                                    S'identifier
                            Téléverser un fichier
                                            

                

            


            	Most Popular
	Study
	Business
	Design
	Technology
	Travel
	Découvrez toutes les catégories


        

    





    
        
            
                
                    
                

                

                    
                        pancréatite de l’enfant -...

                    


                    
                        
                            	Home
	Documents
	Pancréatite de l’enfant - despedara.orgdespedara.org/cours_des/20110128_thomassin_pancreatite_enfant.pdf · ... kyste du cholédoque, ... place limitée: lithiase biliaire non


                        

                    


                    




    
        
            
                
                    
                        

                        
                        
                    

                    
                        
						1

26
                        
                    

                    
                        
                        100%
Actual Size
Fit Width
Fit Height
Fit Page
Automatic


                        
                    

					
                

            


            
                
                    
                    
                    
                

                
                    

                    

                    
                        
                         Match case
                         Limit results 1 per page
                        

                        
                        

                    

                

            

            
									
    
        
        

        

        

        
        
            Pancréatite de l’enfant Dr THOMASSIN Journée DES 28/01/2011 
        

        
    






				            

        

    









                    
                        
							Upload: vandat
                            Post on 14-Sep-2018

                            218 views

                        

                        
                            Category:
 Documents


                            0 download

                        

                    


                    
                        
                            Report
                        

                                                
                            	
                                    Download
                                


                        

                                            


                    
                        
                        
                            
                                    
Facebook

                        

                        
                        
                            
                                    
Twitter

                        

                        
                        
                            
                                    
E-Mail

                        

                        
                        
                            
                                    
LinkedIn

                        

                        
                        
                            
                                    
Pinterest

                        
                    


                    
                

                

                    
                    
                        Embed Size (px):
                            344 x 292
429 x 357
514 x 422
599 x 487


                        

                    

                    

                    

                    
                                        
                        TRANSCRIPT

                        Page 1
                        
                        

Pancréatite de l’enfant
 Dr THOMASSIN
 Journée DES 28/01/2011
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Clinique pancréatite aigue
 • Y penser à tout âge
 • SR à 1,1
 • Douleur abdominale aigue +++ ( > 75% cas), souvent épigastrique, brutale, d’intensité variable, irradiations postérieures ou flanc gauche très inconstantes, parfois douleur diffuse
 • Nausées et vomissements fréquents (> 50%) +/- iléus réflexe
 • Hyperthermie modérée possible (38-38.5°C) avec tachycardie (fièvre isolée dans 40% cas)
 • Ictère, selles décolorées transitoires
 • Voire état de choc
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• Examen clinique: défense abdominale modérée, épigastrique ou diffuse
 • Abdomen peut être augmenté de volume soit en raison d’un météorisme intestinal, soit en rapport avec une ascite
 Symptômes non spécifiques
 • Examen clinique peut être totalement non informatif
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Diagnostic positif
 • Biologie +++ – Lipasémie +++
 – +/- amylasémie (non spécifique)
 • Radiologie – Echographie abdominale +++: intérêt diagnostic
 • Appréciation volume pancréas (diamètre antéro-postérieur), homogénéité, kyste?
 • Epanchement? Coulées de nécrose?
 • Canal de Wirsung
 • Foie, vésicule biliaire, voies biliaires intra et extra hépatiques, calcul?
 – +/- TDM abdominale: intérêt pronostic (score de Balthazar)
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Scanographie Scanographie avec
 injection
 Stade A :Pancréas normal
 0 pt Pas de nécrose 0 pt
 Stade B :Elargissement de
 la glande
 1 pt Nécrose < tiers de la glande 2 pts
 Stade C :Infiltration de la
 graisse péripancréatique
 2 pts Nécrose> 1/3 et < ½ 4 pts
 Stade D :Une coulée de
 nécrose
 3 pts Nécrose > ½ glande 6 pts
 Stade E :Plus d'une coulée
 de nécrose au sein du
 pancréas ou infection d'une
 coulée de nécrose
 4 pts
 Total des 2 colonnes (maximum 10 pts)
 Score % de mortalité
 O-3 3
 4-6 6
 7-10 17
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Diagnostic étiologique
 • Infections: EBV, CMV, oreillons, rougeole, rubéole,
 coxsackies, hépatites, mycoplasme, paludisme, ascaris,
 cryptosporidies
 • Traumatisme: trauma abdo, post chirurgie, post-CPRE
 • Toxiques: alcool (rare), immunosuppresseurs (Imurel,
 MTX), médicaments cytotoxiques (L asparginase),
 corticoïdes, acide valproique, salicylates, codéine,
 tétracyclines, anti-rétroviraux…
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• Origine biliaire: lithiase
 • Malformations: kyste du cholédoque, anomalies congénitales du pancréas (pancréas divisum, pancréas annulaire) ou de la jonction biliopancréatique, duplication digestive
 • Maladies générales : LED, maladie de Crohn, purpura rhumatoïde, Sd de Kawasaki, maladies auto immunes, mucoviscidose
 • Origine métabolique: hypertriglycéridémie, hypercalcémie, déficit en alpha 1 anti-trypsine, maladie de Wilson
 • Idiopathique
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Donc pour le dg étiologique, il faut:
 • Interroger
 • Bilanter selon contexte et orientation
 – Sérologies virales +/- frottis et goutte épaisse et parasito selles
 – Ionogramme sanguin avec bilan phosphocalcique, bilan
 hépatique et lipidique, recherche Sd inflammatoire, recherche
 cholestase +/- Anticorps
 – +/- test de la sueur…
 – Echographie abdo +/- TDM abdominale
 – Bili IRM
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Evolution
 • La gravité de la PA chez l’enfant est moindre que chez
 l’adulte
 • Evolution dans la grande majorité des cas favorable
 • Parfois complications:
 – Locales: œdème, inflammation, nécrose, hémorragie, collections
 liquidiennes, abcès, pseudo kystes, rupture ou sténose
 canalaire, extension aux organes de voisinage
 – Générales: choc, œdème pulmonaire, épanchement pleural,
 défaillance multi viscérale, insuffisance rénale, coagulopathie
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Score de Ranson
 Chaque paramètre est côté 1 lorsqu'il est présent. La pancréatite est considérée comme sévère si le score est supérieur à 3
 A l'admission (hospitalisation) :
 Age > 55 ans
 Leucocytes > 16 000/ mm3
 LDH > 1,5xN
 ASAT > 6xN
 Entre l'admission et la 48ème heure d'hospitalisation :
 Chute hématocrite > 10 points
 Elévation urée sanguine > 1,8 mmol/l
 Calcémie < 2 mmol/l
 PaO2 < 60 mm Hg
 Chute des Bicarbonates > 4 meq/l
 Séquestration liquidienne > 6 l
 Nombre de signes
 % de mortalité
 O-2 0,9
 3-4 16
 5-6 40
 7-8 100
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Traitement
 • Forme modérée
 – Hospitalisation
 – Traitement symptomatique • Traitement antalgique: palier 1 (paracétamol) +/- palier 2
 (nalbuphine) voire palier 3 (morphiniques)
 • SNG en aspiration si vomissements
 • Mise à jeun habituelle, perfusion
 • Réalimentation précoce: normale? Pauvre en graisses? Sans graisses?
 • IPP ?
 • Antiobioprophylaxie: non
 • Surveillance clinique et biologique
 – Traitement étiologique
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• Formes sévères:
 – Transfert en unité de soins continus ou de réanimation
 pédiatrique
 – Lutte contre le choc hypovolémique (VVC, remplissage, amines)
 – Arrêt alimentation, SNG
 – Traitement antalgique
 – Traitement des complications: drainage des épanchements,
 dialyse péritonéale si IRe, héparine si CIVD…
 – Antibiothérapie si infection documentée
 – PEC nutritionnelle: parentérale puis entérale continue
 • Chirurgie: place limitée: lithiase biliaire non accessible
 par voie endoscopique ou forme gravissime avec
 nécessité de nécrosectomie lavage et drainage
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Pancréatites chroniques
 • Rares chez l’enfant, mais non exceptionnelles
 • Représentent 22% des pancréatites de l’enfant dans une série du GFGHNP
 • Peu de données dans la littérature
 • Principale cause de PC chez l’enfant: pancréatite héréditaire
 Schmitt F, Le Henaff G, Piloquet H et al. Héréditary pancreatitis in children: surgical
 implications with special regard to genetic background. J Pediatr Surg. 2009 Nov;44(11):2078-82.
 Rosendal J, Bödeker H, Mössner J et al. Review: hereditary chronic pancreatitis.Orphanet J Rare Dis 2007;2:1
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• Pancréatites chroniques obstructives
 – Malformations ou lésions anatomiques des canaux
 pancréatiques
 – Episodes récidivants de douleurs abdominales
 – Echo endoscopie et CPRE
 • Pancréatites chroniques calcifiantes
 – Alcool chez l’adulte
 – Pancréatite tropicale
 – Pancréatite héréditaire
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Mutation PRSS1: gène du trypsinogène
 cationique (chromosome 7 en 7q35)
 Trypsinogène (inactif)
 Trypsine (active)
 PSTI (SPINK 1)
 Cascade enzymatique
 Autodigestion
 Pancréatite
 autorégulation
 mésotrypsine, enzyme Y
 mutation PRSS1
 Cascade enzymatique
 Autodigestion
 Pancréatite
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Mutations PRSS1
 Transmission autosomique dominante, pénétrance 80%
 Mutations PRSS1 les + fréquentes : R122H (ancien R117H)
 N29I (ancien N21I)
 Howes Clin Gastroenterol Hepatol 2004 Whitcomb Nat Genet 1996
 R122H
 54%
 non identifié
 20%A16V
 4%
 N29I
 22%
 European Registry of Hereditary
 Pancreatitis and Pancreatic Cancer
 (EUROPAC)
 112 familles / 14 pays
 418 malades avec PH
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Risque d’adénocarcinome pancréatique
 Risque de cancer du pancréas x 50
 Risque cumulatif 40 % à l'âge de 70 ans
 2 facteurs de risque (risque cumulé de 75% à 70 ans) : - mutation sur l’allèle paternel
 - tabac
 Lowenfels Med Clin North Am 00 Howes Clin Gastroenterol Hepatol 2004 Efthimiou Gut 2001
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Mutation SPINK1 (Pancreatic Secretory Trypsin
 Inhibitor)
 Trypsinogène (inactif)
 Trypsine (active) PSTI (SPINK 1)
 Pancréatite
 autorégulation
 Gène SPINK1 (chr 5q) protéine de 56 AA qui inhibe l'activation
 du trypsinogène en bloquant son site
 actif
 Witt Nature Genet 2000
 Mutation SPINK1
 Pancréatite
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Les mutations SPINK1
 Mutation la + fréquente : N34S (asparagine sérine)
 Autres mutations : signification inconnue
 Mode de transmission et pénétrance indéterminés ( ~ récessif)
 Population générale : 1-4 % d ’hétérozygotes
 Chen Gastroenterology 2001 Pfutzer Gastroenterology 2001 Witt Nat Genet 2000
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SPINK1 : Cofacteur de pancréatite
 < 1 % des hétérozygotes SPINK1 ont une pancréatite
 Risque de pancréatite
 x 20 si mutation N34S
 x 900 si double mutation CFTR et N34S
 Ferec J Med Genet 1999 Threagold Gut 2002 Noone Gastroenterology 2001
 L’altération de SPINK1 n’est pas la cause à elle seule de la
 pancréatite, mais un facteur favorisant en présence de facteurs
 environnementaux et/ou génétiques
 (notamment CFTR et PRSS1)
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Caractéristiques des pancréatites associées aux
 mutations SPINK1
 Age de début de la maladie
 Sévérité de la pancréatite
 non influencés par le génotype homo- ou hétérozygote
 Pas de risque accru de cancer du pancréas
 Drenth Gut 2002 Teich Pancreatology 2003
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Riordan 89 www.genet.sickkids.on.ca/cftr
 Sécrétion ductulaire pauvre en eau et en HCO3-
 Précipitation protéique / obstruction canalaire
 Mutation CFTR
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Pourquoi des examens génétiques devant une pancréatite ?
 1. Distinguer une pancréatite héréditaire d’une pancréatite d’autre origine
 2. Expliquer les symptômes
 3. Poser le diagnostic chez un enfant et éviter d’autres investigations
 4. Evaluer le risque chez les apparentés
 5. Définir des stratégies pour prévenir les complications
 MAIS - aucun traitement préventif de la pancréatite
 - aucun traitement préventif du cancer
 - pas de consensus sur une stratégie de surveillance
 - conseils : arrêter tabac / alcool
 Applebaum Med Clin North Am 2000 Etemad Gastroenterology 2001
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A qui proposer une recherche de mutations PRSS1 ?
 Recommandations du 3ème Symposium International des Maladies Génétiques du Pancréas
 Ellis Pancreatology 2001
 Chez un sujet symptomatique ayant 2 épisodes de pancréatite aiguë sans autre cause
 une pancréatite chronique idiopathique (exhaustivité du bilan
 non précisée)
 une histoire familiale de pancréatite chez un apparenté au 1er ou
 2nd degré
 protocole de recherche

Page 25
                        
                        

A qui proposer une recherche de mutations des gènes
 SPINK1 et CFTR ?
 Chez des sujets asymptomatiques : non recommandé
 car prévalence dans la population générale CFTR 5 %
 5T 10%
 SPINK1 1-4 %
 Chez les sujets présentant une pancréatite : aucune recommandation
 ne fait l’objet d ’un consensus A discuter si - antécédent familial de mucoviscidose
 - manifestations évocatrices d’une mucoviscidose atypique
 (affection pulmonaire, asthme, stérilité masculine)
 - tests fonctionnels anormaux
 - âge < 35 ans mais pas d ’âge seuil discriminant
 Teich J Gastroenterol 2002
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Prise en charge pancréatite chronique
 • Traitement des poussées de pancréatite aigue
 • Dépistage insuffisance pancréatite endocrine: dosage annuel HbA1C à partir de l’âge de 20 ans
 • Dépistage d’une cholestase par compression de la voie biliaire: dosage annuel des PAL, transaminases
 • Règles hygiéno-diététiques: pas d’indication à des restrictions alimentaires particulières. Régime alimentaire normal
 • Dépistage du cancer du pancréas:
 – Âge de début: 35 ans
 • Bilan initial: TDM pancréatique, Wirsungo-IRM et écho endoscopie
 • Bilan annuel: TDM pancréatique et Wirsungo-IRM
 • Aucune indication au dosage des marqueurs tumoraux
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