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Ascite chyleuse congénitale : a propos d'un cas
Congenital chylous ascites : a case report
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RESUME

L'ascite chyleuse congénitale (ACC) est une affection rare. Généralement, elle est due & un drainage lympha-
tique insuffisant secondaire au développement anormal des voies lymphatiques abdominales. Le traitement
meédical repose sur l'alimentation parentérale totale, le régime a base des triglycérides a chaines moyennes
(TCM) et l'octréotide. La chirurgie est indiquée en cas d'échec du traitement médical. Nous rapportons un cas
d’ACC qui a bien répondu au régime a base de TCM associé a l'octréotide.

ABSTRACT

Congenital chylous ascites (CCA) is a rare disease. It's usually related to inadequate lymph drainage secondary to
the abnormal development of the intra-abdominal lymphatic duct. medical treatment based on total parenteral
nutrition, medium chain triglyceride (MCT) based diet and octreotide. Surgery is recommended in failed medical
treatment. we report a case of CCA which improved with MCT-based diet and octreotide.
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INTRODUCTION :

L'ascite chyleuse congénitale (ACC) est une affection rare liée & un développement anormal de voies lympha-
tiques intra-abdominales (1). Elle est définie par 'accumulation de chyle dans la cavité péritonéale chez un nour-
risson &gé moins de trois mois (2). Nous rapportons une observation d'ascite chyleuse congénitale chez un nou-
veau-né qui a bien répondu a l'octréotide et nous discutons les aspects diagnostiques et thérapeutiques de
cette affection.

OBSERVATION :

Rassil, nouveau-né de sexe féminin a été hospitalisée a I'age de 26 jours pour ballonnement abdominal. Issue
d'une mere agée de 25 ans G P A . La grossesse était de déroulement normal et I'accouchement était par voie
basse a terme sans incident, avec un poids de naissance de 3600g, un périmétre cranien a 35 cm et une taille
a 49 cm. Par ailleurs, il n'y avait ni de consanguinité parentale ni d'antécédents familiaux particuliers. A l'examen
la température était a 375 °C, un poids de 45009, un abdomen distendu avec une matité déclive et une hernie
ombilicale. Nous n‘avons pas noté d’hépato-splénomégalie ni d'cedéeme des membres inférieurs. L'échographie
abdominale a montré une ascite de moyenne abondance avec des organes intra abdominaux normaux. La nu-
mération de la formule sanguine a montré des globules blancs a 72700/mm?, un taux d'hémoglobine a14,7 g/dl et
des plaquettes a 350 O00/mm?. La protidémie était a 59g/I. Les triglycérides et le cholestérol sanguins étaient
respectivement a 112 mmol/l et a 2.26 mmol/I. Le bilan hépatique, la fonction rénale, l''onogrammme sanguin et
I'analyse des urines étaient sans anomalies. La ponction d'ascite a ramené un liquide blanc laiteux. L'étude cyto-
bactériologique et chimique a montré un taux de triglycérides élevé a 67mmol/L, des globules blancs a 2200/
mm? & prédominance lymphocytaire (80 %) et une culture négative.
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Le diagnostic dACC a été retenu. Le nouveau-né a été
alimenté par un lait a base de triglycérides a chaines
moyennes (L-TCM). Un traitement par octréotide en
sous cutané a été prescrit a la dose de 25ug/kg/j ré-
partie en deux prises. Ensuite, la posologie a été aug-
mentée progressivement jusqu’a atteindre 70 pg/kg/j
au 5%me jour.

L'évolution était marquée par la réduction progressive
du diametre abdominal. L'échographie abdominale a
montré une régression quasi totale de I'ascite au 10°me
jour du traitement. Le nouveau-né a recu 15 jours
d'octréotide et il a été mis sortant sous un L-TCM.
Un mois apres sa sortie, soit a I'age de 2 mois et demi,
I'échographie abdominale a révélé un épanchement
de faible abondance. La lymphoscintigraphie isoto-
pique au T%°™ n'a pas montré d'extravasation lympha-
tique dans I'abdomen (Figure 1).
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Figure 1 : lymphoscintigraphie isotopique au T%™ ne
montrant pas d'extravasation lymphatique au niveau de
l'abdomen.

Le contréle échographique al'age de 4 mois était sans
anomalies d'ou la réintroduction d'un régime alimen-
taire normal. Aprés un recul de 2 ans et demi, l'ascite
n‘a pas récidivé et la patiente avait un bon développe-
ment staturo-pondéral et psychomoteur.

DISCUSSION :

L'ascite chyleuse congénitale est une affection rare.
Dans la majorité des cas (45-60%) elle est secondaire
a des malformations des voies lymphatiques telles
que la lymphangiomatose congénitale, les lymphan-
giomes kystiques du mésentére et l'atrésie des canaux
lymphatiques (2,3). Plus rarement, 'ACC est due a une
compression extrinséque des voies lymphatiques se-
condaire a une malrotation digestive, une hernie in-
carcérée, une invagination intestinale ou une masse
tumorale (2). Par ailleurs, dans 50% des cas, LACC est
dite idiopathique et elle est liée a une immaturité des
vaisseaux lymphatiques induisant une fuite du chyle
dans la cavité péritonéale (2,3).

Les symptomes de 'ACC incluent : les vomissements,
la diminution de l'appétit, 'augmentation du péri-
meétre abdominal, I'nernie inguinale, 'cedéme scrotal
ou vaginal et la détresse respiratoire (4).

Revue Maghrébine de Pédiatrie, N ©13 Jan, 2019

Léchographie abdominale confirme l'ascite sans dé-
terminer son origine. La ponction d'ascite est |'étape
clé du diagnostic (1,3,4). Le liquide chyleux est géné-
ralement blanc laiteux ou sans couleur. Son aspect est
fonction de sa composition, de la substance cellulaire
et de l'alimentation (1,5). Le liquide chyleux est riche en
lymphocytes, en protéines et en triglycérides (1,3,5).
Le vrai défi consiste a déterminer la cause sous-
jacente de lascite chyleuse.

Lenquéte étiologique initiale comprend I'échographie
et la tomodensitométrie ou l'imagerie par résonance
magnétique de l'abdomen qui permet d'exclure des
conditions qui nécessitent une intervention chirurgi-
cale immediate (2).

La lymphangiographie se positionne comme le gold
standard de l'exploration du systeme lymphatique,
mais son utilisation est limitée en raison des difficultés
techniques et du risque de complication plus impor-
tant chez le nouveau-né et le nourrisson (3,4). La lym-
phoscintigraphie est 'examen de choix pour évaluer la
perméabilité du systeme lymphatique et pour locali-
ser le site de la fuite lymphatique (2). En fait, elle est
bien tolérée et elle n'a pas des contre-indications (6).
Par ailleurs, la lymphoscintigraphie n'est pas systéma-
tique et elle est indiquée en pré opératoire pour les
cas réfractaires au traitement conservateur (1,2,4,5).
Lobjectif du traitement conservateur est la diminu-
tion de la production du chyle. Il repose sur l'alimen-
tation parentérale totale ou les formules a bases des
triglycérides a chaines moyennes qui sont absorbées
directement par le systeme porte sans formation des
chylomicrons (1-3,6,7). A noter que I'utilisation prolon-
gée de ces formules peut entrainer une myélinisation
anormale du systéme nerveux central (8). Par ailleurs,
cette modalité thérapeutique nécessite plusieurs se-
maines pour étre efficace (7) et donc une hospitalisa-
tion prolongée et une fuite chronique de la lymphe
qui favorise la dénutrition et les infectons.

La Somatostatine et son analogue de synthese l'oc-
tréotide sont de plus en plus utilisés (1-4,6). Ces médi-
caments peuvent réduire la production de lymphe par
la réduction du débit sanguin splanchnique (7). Vu l'ef-
ficacité thérapeutique et la bonne tolérance, certains
auteurs recommandent l'utilisation de la somatosta-
tine ou l'octréotide de premiére intention en associa-
tion avec une alimentation parentérale totale. Cette
attitude permet d'écourter la durée du traitement et
de I'hospitalisation (4,7). Selon les études, l'octréotide
a été utilisé soit en sous cutané (10-70 pg/kg/j) soit en
intra veineuse continue (0,3-10 ug/kg/h) (9). Cepen-
dant, il n'existe pas dans la littérature un consensus
concernant la durée du traitement ou la modalité du
sevrage de l'octréotide apres la résolution de l'ascite
(Q). Le traitement chirurgical est indiqué s'il n'y a pas
de rémission apres 1 a 2 mois de traitement conser-
vateur (10,11). Il peut s'agir d'une ligature d'un canal
lymphatique incompétent ou d'une résection d'une
lésion anatomique. Un drainage péritonéo-veineux
est indiqué si échec des autres procédures thérapeu-
tiques (5).
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CONCLUSION:

L'ascite chyleuse congénitale est une maladie rare.
Actuellement, il n'existe pas un consensus bien défi-
ni pour sa prise en charge. Le traitement repose es-
sentiellement sur le traitement conservateur. L'oc-
tréotide a prouvé son efficacité dans le traitement
de I'ACC. Cependant, d'autres études prospectives
plus larges sont nécessaires pour optimiser la poso-
logie, la date de début, la durée et la tolérance de
l'octréotide chez le nouveau-né.
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