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Résumé 

Introduction :  

Les malformations congénitales sont un problème de la santé publique, et une véritable 

cause de morbi-mortalité néonatale à l’échelle mondiale. 

Objectif :  

Déterminer l’incidence des malformations congénitales au service de néonatologie 

d’Ouargla sur une période de 2 ans (juillet 2019 - juillet 2021). 

 

Matériels et méthodes :  

Etude descriptif, transversale, rétrospective, concernant les malformations congénitales 

observés chez les nouveaux-nés hospitalisés à la maternité de Omar Boukhris, Ouargla 

durant la période de juillet 2019 au juillet 2021.  

Résultats :  

L’incidence des malformations congénitales chez nous est 4,59% des nouveaux-nés 

hospitalisés, ou le syndrome polymalformatif est le plus fréquent 31,86%, et l’atteinte isolé 

la plus constaté est l’hydrocéphalie 13,7% suivi par le spinabifida 11,3%. 

 23% des nouveaux-nés sont des prématurés, avec gros poids de naissance, le sexe ratio est 

de 1,27 fille pour un garçon. 47% des mères sont âgées de plus de 35 ans et 45,5% parmi 

eux ont des antécédents d’HTA et 33% de diabète dont 63,6% sous insuline.  

Concernant le diagnostic, la réalisation de l’échographie anténatale est de 52,7%, le 

diagnostic de malformation congénitale est posé dans 8,8%. 

Seulement 23% des nouveaux-nés sont opérés et 53,8% sont décédés.  

Conclusions :  

Les malformations congénitales du tube neural sont les plus fréquente chez nous avec une 

diversité des caractères materno-fœtales rendant l’étude des facteurs de risque des 

malformations congénitales un sujet très importante à réaliser. 

 

 



 

xi 
 

 

Abstract 

 

Introduction : 

A major public health problem, and a real cause of neonatal morbidity and mortality on a 

global and Algerian scale is congenital malformations. 

Objective : 

Determine the incidence of congenital malformations in the neonatology departement in 

Ouargla over a periode of 2 years (July 2019-July2021). 

Materials and methods : 

Descriptive, cross-sectional, retrospective study concerned the congenital malformations 

observed in newborns hospitalized at the OMR Bukhris Ouargla maternity hospital during 

the period from July 2019 to July 2021. 

Results : 

The incidence of congenital malformations is 4.59% of hospitalized newborns, where the 

polymalformative syndrome is the most frequent at 31,86% and the most represented 

isolated condition is hydrocephalus 13.7% followed by spinabifida 11.3%. 23% of newborns 

are premature, with an increase in higher birth weight, the sex ratio is 1.27 girls for boys. 

47% of mothers aged > 35 years, 45.5% of them have a history of hypertension and 33% of 

diabetes, including 63.6% on insulin, half of the mothers are delivered by caesarean section. 

Regarding the diagnosis, the realization of the antenatal ultrasound is 52.7% of which the 

detection of a congenital malformation is 8.8%. Only 23% of newborns are treated 

surgically, and 53.8% died or the majority were not operated on. 

Conclusion : 

Congenital malformations of the neural tube are the most common among us in a diversity 

of maternal-fetal characters making research on risk factors for congenital malformations a 

very important subject to study. 

 



 

xii 
 

 ملخص

 :          مقدمة 

من أهم مشكلات الصحة العامة وسببا واضحا لاعتلال ووفيات الأطفال حديثي الولادة على  تعتبر التشوهات الخ  لقية 

والجزائري.                                                                  المستوى العالمي 

 : هدف

في قسم طب الأطفال حديثي الولادة بورقلة على مدار عامين )يوليو    -2019تحديد معدل التشوهات الخلقية 

 (.2021يوليو

 المواد والأساليب:

التي لوحظت عند الأطفال حديثي الولادة  تتعلق الدراسة الوصفية المقطعية المستعرضة بأثر رجعي بالتشوهات الخلقية 

الاستشفائية للأمومة والطفولة بوخريص عمر بورقلة خلال الفترة من جويلية   إلى   2019الممرضون في المؤسسة 

          .                                        2021جويلية  

 : نتائج

الخلقية عندنا هو حيث تكون  4,59معدل انتشار التشوهات  ٪ من الأطفال حديثي الولادة الممرضون في المستشفى، 

٪ يليها 13.7٪ وأكثر الحالات المنفردة تتمثل في استسقاء الرأس  31,86متلازمة تعدد التكوينات الأكثر شيوعًا بنسبة 

الولادة مبتسرين، مع ارتفاع حالات الوزن الزائد عند الولادة، ونسبة نوع 23٪. 11.3سبينا بيفيدا   ٪ من الأطفال حديثي 

ن ارتفاع ضغط ٪ منهن لديهن تاريخ م45.5سنة،  35٪ من الأمهات فوق سن  47فتاة مقابل ولد واحد.   1.27الجنس  

من بينهن 33الدم و ٪ يعاجن بالأنسولين، نصف الأمهات ولدن عن طريق عملية قيصريةٍ. فيما 63.6٪ مرض السكري 

فوق الصوتية قبل الولادة هي  بنسبة 52.7يتعلق بالتشخيص فإن نسبة اجراء الموجات  ٪، فيما كشفت عن التشوه الخلقي 

جراحياً، نسبة الوافيات  ٪ من الأطفال حديثي الولادة 23٪. فقط  8.8 ٪ ومعظهم لم يخضع لعملية  53.8تم معالجتهم 

 جراحية.

 : الخلاصة

للأنبوب العصبي هي الأكثر شيوعًا عندنا، مع تنوع واضح في مميزات الامهات والاطفال، مما  تعتبر التشوهات الخلقية 

الخلقية موضوعًا مهمًا جدا للدراسة  .يجعل البحث عن عوامل الخطر للتشوهات 
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Une malformation congénitale est une anomalie morphologique d’un organe ou d’une partie 

du corps qui est né avec, décelable dès la naissance, pendant la grossesse ou qui se manifeste 

dans la petite enfance parfois plus tard dans la vie(1). Elle peut s’agit d’une malformation 

héréditaire bien que l’origine de la maladie ne soit pas une nouvelle mutation génétique, 

comme elle peut se contracter pendant la grossesse, dans ce cas elle s’agit d’une maladie 

congénitale dite acquis. 

          L’organisation mondiale de la santé englobe le terme d’une malformation avec autres 

termes ; anomalie, trouble, affection. Sous cette définition l’anomalie congénitale peut être 

structurelle ou fonctionnelle, le cas d’une anomalie métabolique.(2)  

        Les anomalies congénitales sont courantes, avec 2 à 3 % des nourrissons, estimés avoir 

au moins une malformation congénitale majeure avec des malformations mineures de 

moindre importance esthétique ou médicale. 

       Les troubles congénitaux les plus courants sont les malformations congénitales du cœur 

et du tube neural ainsi que le syndrome de Down.(2) 

       Les cardiopathies congénitales sont les anomalies congénitales les plus fréquentes, 

survenant dans près de 1% des naissances vivantes.(3)  

       L’incidence des anomalies de fermeture de tube neural varie entre 3 et 40 cas pour 10000 

dans le monde.(4) 

       L’OMS estime que, chaque année, 303 000 nouveau-nés meurent avant l’âge de 28 jours 

à cause d’anomalies congénitales. Parmi les malformations congénitales, les cardiopathies 

congénitales sont la principale cause de mortalité infantile.(2) 

       Bien que, pour 50% des anomalies congénitales, il y a pas une cause spécifique, il existe 

néanmoins des causes ou facteurs de risque bien connus.(2) 

        La prévention est un élément important dans la prise en charge. Certaines 

malformations congénitales peuvent être prévenues. Par exemple, l’administration suffisante 

d’acide folique est indispensable pour la prévention de spinabifida.(2)  

        En Algérie, la prévalence des malformations fœtales se situe, aux alentours de 2.8% des 

naissances vivantes ; soit, environ 24 000 nouveaux cas, par an.(5) 
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       De ce que précède, les malformations congénitales constitués un véritable problème de 

santé publique à l’échelle mondiale, et précisément dans notre paye d’où l’importance de 

notre étude qui présent les objectifs suivants :  

- Objectif principale :                                                                                  

Déterminer l’incidence des malformations congénitales au service de néonatologie 

d’Ouargla sur une période de 2 ans (juillet 2019 - juillet 2021). 

 

- Objectifs secondaires :  

1-  Enrichir les connaissances sur les malformations congénitales, description clinique 

et épidémiologique. 

2-  Identifier les types et les aspects des malformations congénitales cliniquement 

visibles à la naissance. 

3- Décrire la répartition des facteurs de risque et des principales caractéristiques des 

nouveaux-nés et ses mères. 

4- Décrire l’état de prise en charge initiale. 
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➢ Rappel embryologique : 

I Gamétogenèse : 

La gamétogenèse a pour but la production de gamètes, ou cellules fécondantes 

(spermatozoïdes et ovocytes), ayant un nombre haploïde (N) de chromosomes au lieu du 

nombre diploïde (2N). (6) L’ovogénèse ; commençant par les cellules germinales 

primordiales sexuellement dimorphes dans les ovaires du fœtus. Ces cellules germinales 

primordiales migrent vers la crête génitale, où elles forment des oogones par prolifération 

mitotique. L'ovocyte mature, désormais arrêté en métaphase II, n'ira jusqu'à la méiose II 

complète qu'en cas de fécondation par un spermatozoïde mâle(7). La spermatogenèse 

implique les trois processus intégrés complexes suivants, initiés au début de la puberté : 

Division cellulaire mitotique, division cellulaire méiotique I et II,(8) spermiogénèse.(8)  

II Période embryonnaire :  

1) La première semaine : 

Début par la fécondation dans laquelle le spermatozoïde et l’ovule se rejoignent pour former 

un noyau diploïde appelé zygote en 24 heures, après, ce zygote subira plusieurs clivages 

mitotiques pendant 4 jours vers l’utérus de stade à 2 cellules jusqu’à stade à seize cellules 

afin de former la Morula (une masse de 16 à 32 cellules encore entourée par la zone 

pellucide),(9) (10)un jour après, le blastocyste (50 à 150 cellules) subir d’une expansion 

fonctionnelle formant deux groupements ;  masse cellulaire interne (ICM), l’origine de 

foetus et autre la entourant et la protégeant (les cellules trophectoderme se différenciées 

ensuite en trophoblaste) , entre les deux une blastocœle remplie de liquide.(9) 

2) La deuxième-la troisième semaine : 

La deuxième semaine de développement est principalement associée à l'implantation du 

blastocyste dans la paroi utérine pour établir une source de nutrition (nidation), aussi, à la 

formation de disque bilaminaire par la différenciation de la masse cellulaire interne et se 

compose en ; l'hypoblaste qui se propage le long du cytotrophoblaste tapissant le blastocœle 

pour former un cœlome extra-embryonnaire, le sac vitellin. L'épiblaste se différenciera plus 

tard en couches germinales embryonnaires (11) ; endoderme, mésoderme, ectoderme qui 

forment la base de tous les tissus et organes du corps (Gastrulation)(11). Jusqu’à la quatrième 

semaine de développement, les cellules de la notocorde et de la plaque préchordale dans le 
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mésoderme induisent des cellules ectodermiques rostrales au nœud primitif pour former la 

plaque neurale formeront plus tard le SNC (Neurulation)(12). 

3) La sixième à la huitième semaine : 

  C’est la croissance et la différenciation des tissus en organes. Dont le premier est le système 

cardiovasculaire, se développent en quatre cavités, puis subira d’une séparation de 

l’écoulement cardiaque et la descente du cœur et des poumons dans le thorax, divise le tronc 

artériel en aorte ascendante et artère pulmonaire, via la spirale du septum aortico-

pulmonaire.(13)        

La croissance pulmonaire commence au début du développement embryonnaire lorsque les 

bourgeons pulmonaires droit et gauche se forment à partir d'une poche initiale, le diverticule 

respiratoire. Les bourgeons grossissent et se ramifient pour former l'arbre respiratoire. 

L'apparition de la plèvre viscérale et pariétale a lieu au cours de cinquième et septième 

semaine et proviennent du mésoderme.(14) 

Pour la formation du système digestif l'intestin moyen forme une hernie physiologique à 

travers l'ombilic vers la sixième semaine. Après, il subit trois événements de rotation 

totalisant 170 degrés.(13) Le pancréas est d'origine endodermique et se développe par la 

croissance de bourgeons pancréatiques dorsaux et ventraux.(15) Le foie est d’origine 

endodermique.(13) 

Le tube neural subit le développement de ses vésicules, qui sont des précurseurs 

embryologiques de différentes structures du SNC : Le cerveau antérieur, moyen et postérieur 

également connues sous le nom de prosencéphale, mésencéphale et rhombencéphale, 

respectivement.(16) 

 De nombreux autres organes se développent au cours des six à huit semaines, notamment 

les glandes, la rétine oculaire, les membres supérieurs et inférieurs. En outre, les structures 

faciales, et les contours de la tête et du visage commencent à émerger. Les processus 

cellulaires sont hautement régulés tout au long de l'organogenèse. À la septième semaine, 

l'embryon prend une forme caractéristique en C. (13) 

III Période fœtale : 

La période fœtale s’étende de la 8ème semaine à la naissance (à environ 38 semaines) et 

sert à la maturation des systèmes d’organe et à la croissance, donc l’augmentation de 

biométrie fœtal. Malgré ça peu d’entre eux sont fonctionnelles.(17) 
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➢ Généralité sur les malformations : 

I Historique : 

Jusqu’au XVIIIème siècle, les malformations congénitales faisaient partie de la liste des 

punitions que Dieu infligeait aux couples désobéissants. En 1826 une momie d’un fœtus 

humain anencéphale a découvert chez les égyptiennes mais le premier qui a été apporté le 

diagnostic s’est le médecin Grec Fischer en 1991, aussi Pline l’Ancien au Niger. Puis en 

1742, Morganai décrira une observation anatomique détaillée chez un fœtus d’environ 6 

mois correspondant à une anencéphalo-myélie, cette théorie prévaudra jusqu’au début du 

XIXème siècle, retenue notamment par Sandifort et autres en 1784.(18) Malgré que la 

tératologie a commencé à connaître son vrai essor en 1961, avec la tragédie de la 

thalidomide. Puis en 1967, grâce aux progrès réalisés par la biologie moléculaire, Frédéric 

et Hausman-Hagemeyer ont remarqué que les anomalies chromosomiques ont été 

responsables de la majorité des malformations congénitales. Dernièrement, en 1969 « The 

National Foundation » (USA) a publié une étude qui a démontré que les malformations 

congénitales dues aux aberrations chromosomiques ont été statistiquement moins 

nombreuses que celles causées par des troubles génétiques en général.(19) 

II Définitions : 

Le terme de malformations congénitale prend plusieurs aspects on peut dire : 

Les malformations congénitales sont des altérations morphologiques des organes, des tissus, 

des membres, résultant d'une anomalie de leur formation pendant les deux ou trois premiers 

mois de la grossesse (période dite l'organogenèse). 

Parfois, ne sont pas dues à une anomalie de l'organogenèse mais à l'action de forces 

mécaniques anormales sur un tissu de structure normale ou une mauvaise position du fœtus 

dans l'utérus et s’appelles cette fois une déformation. 

Autres sont liées à une atteinte du patrimoine génétique du fœtus pendant les premières 

divisions cellulaires de l'œuf avant l’organogénèse et certaines entre eux sont héréditaires. 

Les affections congénitales dues à l'environnement du fœtus pendant la grossesse causée par 

des diverses pathologies maternelles : infections, maladies hormonales, intoxication.(20) 
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III Epidémiologie :                                                                                                             

Les anomalies congénitales constituent un événement de santé relativement fréquent, 

environ 3 % des naissances en France(21) et sont décrites dans environ 3 % des naissances 

vivantes et 20 % des morts dans les pays industrialisés.(22) 

Au Maroc comme elle représente une des pays industrialisés, Une étude descriptive 

transversal rétrospective faite en 2020 retrouve une prévalence de 5,58 pour milles 

naissances.(22) 

La prévalence des anomalies du tube neural a des taux différents selon l'origine ethnique, la 

géographie, le sexe. Dans une revue systémique menée sur des données publiées entre 

janvier 1990 et juillet 2014, la région de la Méditerranée orientale présentait une forte 

variabilité : la prévalence dans la région africaine varie de 5,2 à 75,4 pour 10 000, la région 

européenne de 1,3 à 35,9 pour 10 000 naissances.(23) 

Les restes des malformations congénitales ont été décrits avec variétés dans différentes 

payses. Tout on remarque le manque des études épidémiologiques concernant certaines 

malformations congénitales.  

IV Types des malformations congénitales : 

1) Malformations primaires :  

Troubles de développement de l’organe. Dues à des anomalies génétiques, elles se 

répartissent en trois catégories : des anomalies dues à des mutations génétiques, ou à des 

anomalies chromosomiques, ou à des facteurs environnementaux. 

2) Malformations secondaires :  

Sont liées à une interruption du développement normal d’un organe due à un agent 

tératogène : un agent infectieux (bactérie, virus), une substance chimique, des radiations 

ionisantes. 

3) Poly malformations : 

 Sont définies comme l’association d’au moins deux malformations congénitales, composant 

soit : une séquence ; ensemble d’anomalies qui déroulent d’une première anomalie, un 

syndrome malformatif ; ensemble d’anomalies non liées entre elles mais ayant la même 

cause, ou une association ; survenue d’au moins deux malformations n’appartenant ni à un 

syndrome ni à une séquence.(24) 
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V Étio-pathogénie des malformations congénitales :   

1) Les causes des malformations congénitales : 

A. Causes endogènes : 

- Les anomalies chromosomiques : les anomalies chromosomiques peuvent toucher 

n’importe quel chromosome, y compris les chromosomes sexuels, affectent le nombre ou la 

structure des chromosomes.(25) 

- Les anomalies génétiques : de petites modifications (mutations) peuvent se produire dans 

un gène donné, dans ce cas, la structures des chromosomes n’est pas altérée, en revanche, 

d’autres sont à l’origine de troubles graves tels que l’anémie falciforme, la mucoviscidose 

ou une dystrophie musculaire.(25) 

B. Causes exogènes : 

a- Infectieuses : 

 L’infection pendant la grossesse est une cause majeure de malformation congénital. Ces 

infections sont incluses sous le terme TORCH qui signifie (Toxoplasmosis, Other 

infection (Varicella, Syphilis, Parvovirus B19), Rubella, Cytomegalovirus, Herpès 

simplex virus (26). Dont la plus fréquente est l’infection par CMV, qui se manifeste par 

une restriction de croissance intra-utérine, une hépatomégalie, splénomégalie, des 

calcifications paraventriculaires, cataracte….(26) Et la principale cause évitable par la 

vaccination est l’infection par le virus de la rubéole, cette infection pendant le premier 

trimestre, peut entrainer une fausse couche, la mort fœtale, ou une constellation 

d’anomalies congénitales appelées syndrome de rubéole congénitale (SRC)(27). La 

parasitose par toxoplasmose à une probabilité d’infection plus élevée au cours du 

troisième trimestre, mais plus elle survient tôt dans la grossesse, plus la manifestation 

des malformations congénitales est grave. HSV présente rarement une infection in utéro, 

mais se présente plutôt en raison d’une exposition périnatale.(26) Autres infections 

comme le virus de Zika qui cause les anomalies cérébrale, microcéphalies, défaut du tube 

neural, et anomalies oculaires.(28)  

b- Médicamenteuse :  

Elles sont plus rares. Le plus connue est la thalidomide, employé par les femmes 

enceintes comme antiémétique et qui est responsable de malformations cardiaques et 

surtout de phocomélie. Le valproate, anticonvulsivant, engendre des anomalies du tube 

neural, le phénobarbital en association avec l’hydantoine. La prise d’oestroprogestatifs 
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a été souvent rapporté dans les cas des associations VACTERL. La vitamine A est très 

tératogène et donne des anomalies du SNC, les cardiopathies congénitales, des anomalies 

des membres même 24 mois après l’arrêt du traitement.(29)                                         

c- Radiations ionisantes :  

Elles peuvent être responsables de mutations des gonocytes, de carcinogenèse de 

l’embryon, d’une aplasie thyroïdienne. La période sensible pour le SNC se situe entre 

105 et 185 pour des doses de 50 rads, au niveau des gonades le seuil est de 5 à 10 rads, 

100 rads des malformations certaines. Des doses de 2 rads environ (lavement baryté, 

UIV) ne sont pas inquiétantes. Enfin, il faut éviter les radiographies intempestives chez 

les femmes au cours de la 2ème moitié du cycle.(29) 

C. Des causes multifactorielles : 

Certaines malformations résultent de l’association des plusieurs causes génétiques et 

environnementaux à la fois.(29) 

2) Facteurs de risque des malformations congénitales :  

- L’âge : L’âge avancé (âge>35ans) joue un rôle important dans la survenue des 

malformations congénitales.(30) 

- Le sexe du nouveau-né : Le lien entre le sexe et l’augmentation statistiquement significative 

du risque de malformations congénitales a été observé dans plusieurs études. Cependant, 

plusieurs limites méthodologiques étaient présentes dans plusieurs d’entre elles, notamment 

le manque d’ajustement pour les autres facteurs de risque des malformations 

congénitales.(31) 

- Le diabète : Les évidences actuelles suggèrent qu’il existe un lien entre le diabète sucré 

non contrôlé et une augmentation statistiquement significative du risque de plusieurs 

malformations congénitales incluant les malformations cardiaques, intestinales et les 

malformations du tube neural.(32)  (33) 

- Le Tabac : La consommation de tabac durant la grossesse est un facteur de risque de 

malformations congénitales. (34) (35) 

- L’hypertention Artériel : Les données disponibles dans la littérature ont montré que 

l’hypertension traitée ou non traitée est associée à une augmentation statistiquement 

significative du risque de certaines malformations congénitales spécifiques 

(hypospadias).(36) (37) 
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- La dépression : Les études évaluant l’association entre la dépression traitée et une 

augmentation statistiquement significative du risque des malformations congénitales ont 

montré des résultats contradictoires.(38) (39) (40) 

- Le lupus érythémateux disséminé : LED est de plus en plus fréquent chez les femmes en 

âge de procréer (41). Plusieurs études ont montré que cette maladie auto-immune peut 

entrainer des conséquences graves sur le fœtus, cependant, les données étaient limitées à 

certaines régions.(42)    

- Les désordres thyroïdiens : Une hyperthyroïdie traitée ou non expose la mère et le fœtus à 

des conséquences néfastes notamment une insuffisance cardiaque, prématurité et faibles 

poids à la naissance. (43) (44) 

- L’obésité : Plusieurs études ont démontré que les femmes obèses étaient à risque de 

développer des complications maternelles (pré-éclampsie, diabète gestationnel, etc.) et des 

complications pour l’enfant (malformations congénitales, macrosomie, prématurité). (45) 

(46) (47) (48)                                                     

- L’alcool : Certaines évidences ont rapporté une association entre la prise d’alcool au 

premier trimestre de grossesse et une augmentation statistiquement significative du risque 

de malformations congénitales ; cependant, plusieurs de ces données proviennent de 

recherches réalisées sur des populations déjà à risque.(49)(50) De plus, la fenêtre 

d’exposition à l’alcool durant la grossesse n’était pas disponible dans ces études.(51)     

- La caféine : Des études sur les animaux ont montré que la caféine consommée à des doses 

élevées (100 to 200 mg/kg) pourrait augmenter le risque de certaines malformations 

congénitales spécifiques comme les malformations touchant les membres, les fentes 

palatines et les malformations du système nerveux central.(52) (53)    

- L’acide folique : Les bénéfices d’une supplémentation en acide folique dans la prévention 

de la survenue de malformations du système nerveux central et cardiaque ont largement été 

démontrés dans la littérature.(54) (55)                                                                                         

- L’ethnicité : L’ethnicité joue un rôle important dans la survenue des malformations 

congénitales.(56) (57) 

- Le statut socio-économique : Il peut être mesuré par plusieurs facteurs, notamment le 

revenu ou le niveau d’éducation.(58) 
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- Les grossesses gémellaires : Une méta-analyse a montré que les enfants issues de 

grossesses gémellaires monochorioniques étaient 9,18 fois plus à risque d’avoir des 

malformations cardiaques comparés aux enfants issus d’une grossesse unique.(59) 

- L’hyperthermie :  Des associations ont été détectées entre l'exposition à la chaleur et les 

anomalies cardiaques congénitales dans plusieurs études, les estimations ponctuelles étant 

les plus élevées pour les communications interauriculaires.(60) 

- La consanguinité : La consanguinité est un facteur de risque majeur d'anomalie congénitale. 

Leur rôle a été démontré dans plusieurs études, cependant la plupart de ces études sont limité 

pour certaines régions.(61) (62) 

VI Aspects cliniques de principales malformations congénitales : 

Selon CIM-10 les malformations congénitales sont classées en : 

1) Malformations congénitales du système nerveux : 

A. Anencéphalie : 

L'anencéphalie est une malformation létale caractérisée par une absence de fermeture du 

neuropore antérieur du tube neural avec aplasie de l'architecture corticale et absence de 

formation de la boite crânienne. Cette malformation représente 40 % des malformations des 

tube neurale ce qui représente la deuxième cause d'anomalies du système nerveux après le 

spinabifida. Le taux de prévalence est de 1/1 000. Le diagnostic est réalisé par l'échographie 

du 1er trimestre entre la 11ème et la 14ème semaine d’aménorrhée. Les étiologies sont 

multifactorielles (iatrogènes, toxiques, métaboliques, nutritionnelles, et exceptionnellement 

chromosomiques).(63) 

          

          Figure 1 :  cas d'anencéphalie à la maternité OMAR Boukhris Ouargla 2019. 
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B. Exencéphalie : 

C’est le fait d’avoir l’encéphale hors de la boite crânienne. Une hernie du cerveau recouverte 

par du tégument (dure-mère épaisse et souvent angiomateuse), à la faveur d’une dysraphie 

totale de la voute crânienne (acrânie). C’est une forme majeure des encéphalocèles. En raison 

de l’aplasie de la voute crânienne, on peut observer à l’échographie prénatale le cerveau et 

les méninges flottant dans le liquide amniotique. L’exencéphalie évolue vers 

l’anencéphalie.(64) 

C. Encéphalocèle : 

Une encéphalocèle est une lésion kystique pédiculée ou sessile faisant protrusion à travers 

une ouverture anormale du crâne. Une encéphalocèle peut contenir une hernie des méninges 

et du tissu cérébral (encéphalocèle ou méningo-encéphalocèle) ou uniquement une hernie 

des méninges (méningocèle crânienne). L’encéphalocèle est située le plus souvent dans la 

région occipitale.(65) 

                            

      Figure 2 : Cas d'encéphalocèle à la maternité OMAR Boukhris Ouargla 2019. 

D. Spinabifida : 

Le spinabifida est une malformation congénitale du système nerveux central causée par une 

fermeture incomplète du tube neural à 28 jours de gestation, entraînant une anomalie de la 

colonne vertébrale osseuse. 

Deux types de spinabifida sont rencontrés :   

Spinabifida occulta : Comprend un groupe de malformations rachidiennes locorégionales 

avec une peau sus-jacente intacte et qui ne sont pas associées à une hydrocéphalie ou à une 

hernie du cerveau postérieur. 
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Le spinabifida aperta : Implique l'exposition de la moelle épinière et des méninges à travers 

un défaut de la peau et des os sus-jacents. Deux variantes sont reconnues : le myéloschisis, 

dans lequel le tissu neural est « affleurant » avec la peau environnante et le 

myéloméningocèle (MMC), dans lequel la moelle épinière et les méninges dépassent du plan 

de la peau sous la forme d'un sac rempli de liquide céphalo-rachidien (LCR). Ces deux 

variantes seront collectivement appelées « spina bifida ». 

Diagnostic : Le spinabifida aperta est généralement détecté pendant la grossesse par 

l'échographie du deuxième trimestre. Les caractéristiques intracrâniennes typiques 

comprennent une hernie du cerveau postérieur, un crâne en forme de « citron » et un cervelet  

en forme de « banane ». La lésion vertébrale est généralement plus facilement visualisée 

dans le plan sagittal. Le dépistage du spinabifida par l'alpha-fœtoprotéine sérique maternelle 

et la confirmation du diagnostic par amniocentèse ne sont plus effectués de manière 

systématique dans de nombreux pays.(66) 

                                   

Figure 3 :  Cas de spinabifida avec hydrocéphalie à la maternité OMAR Boukhris Ouargla 

2020. 

E. Hydrocéphalie : 

L´hydrocéphalie se définit comme un trouble de l´hydrodynamique du liquide cérébrospinal 

(LCS) dont la résultante est une dilatation active des cavités ventriculaires. Elle est à l´ 

origine d´une macrocrânie chez le nouveau-né et le nourrisson. L´échographie trans-

fontanellaire joue un rôle important dans le diagnostic et la caractérisation des lésions 

cérébrales chez le nouveau-né, Elle est considérée comme une méthode de choix pour 

l´évaluation du nouveau-né à risque. La dérivation ventriculo-péritonéale reste le traitement 

de choix de l´hydrocéphalie.(67) 
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   Figure 4 : Cas d'hydrocéphalie à la maternité OMAR Boukhris Ouargla 2019. 

2) Les malformations cardiovasculaires : 

A. Cardiopathies congénitales non cyanogènes : 

Plusieurs types de malformations conduisent à des pathologies différentes : 

a- Les anomalies de communication entre les compartiments cardiaques : dans ce cas, 

deux régions cardiaques ne devant normalement pas être reliées communiquent par 

un trou dans la paroi du cœur. Deux pathologies en découlent, la communication 

inter auriculaire (lorsque les deux oreillettes communiquent) et la communication 

interventriculaire (lorsque les deux ventricules communiquent). 

b- Le canal artériel persistant : pendant la vie fœtale, il existe un petit canal qui relie 

l’artère pulmonaire et l’aorte. En temps normal, celui-ci se résorbe peu de temps 

après la naissance. Lorsqu’il subsiste, il gêne le travail du cœur et peut, à terme, 

engendrer une hypertension artérielle pulmonaire. 

c- Les rétrécissements, ou « sténoses » : il s’agit de rétrécissement des artères, des 

veines ou des anomalies des valves cardiaques qui impactent le bon passage du sang. 

On distingue ainsi les sténoses aortiques et les sténoses pulmonaires. 

B. Cardiopathies congénitales cyanogènes : 

Il existe plusieurs cardiopathies congénitales cyanogènes. Les plus fréquentes sont : 

a- La tétralogie de Fallot : ce syndrome combine plusieurs malformations cardiaques. 

S’additionnent une communication interventriculaire, une sténose pulmonaire, un 

déplacement de l’artère pulmonaire et une hypertrophie du ventricule droit. 
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b- La transposition des gros vaisseaux : dans ce cas, il y a inversion des artères du cœur 

(pulmonaire et aorte). 

                         

Figure 5 : Cas d'une cardiopathie cyanogène, Ventricule unique à la maternité OMAR 

Boukhris Ouargla 2020.  

Diagnostic : Une fraction des cardiopathies congénitales peut être dépistée in utéro, lors des 

échographies de contrôle du bon développement fœtal. Plus tard, devant des symptômes 

évocateurs, plusieurs examens peuvent être pratiqués. En premier lieu, il s’agit d’une 

exploration du cœur par imagerie : radiographie, échographie ou encore imagerie par 

résonnance magnétique restent des tests de choix. Ensuite, le rythme cardiaque peut être 

étudié via électrocardiographie. 

Enfin, une approche plus « invasive » peut être adoptée via le cathétérisme cardiaque, une 

méthode consistant à l’introduction d’un cathéter dans une artère de la racine de la cuisse ou 

du bras pour la faire remonter jusqu’au cœur. Grâce à cette méthode, les praticiens peuvent 

explorer les veines et artères cardiaques, mais aussi les oreillettes et ventricules à la 

recherche de malformations. A noter que le cathétérisme cardiaque peut également être 

utilisé à des fins thérapeutiques. 

Prise en charge : Le traitement de ces maladies dépend bien-sûr du type de malformation en 

cause. Aussi, si certaines atteintes bénignes ne nécessitent qu’un suivi minutieux, d’autres 

pathologies en revanche requièrent une prise en charge chirurgicale rapide. Des 

médicaments peuvent également être prescrits dans certaines pathologies afin d’améliorer la 

fonction cardiaque.(68) 

3) Malformations congénitales de l'appareil respiratoire : 

A. L'hypoplasie pulmonaire : 
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Est une anomalie congénitale rare caractérisée par un développement incomplet du tissu 

pulmonaire. Il existe une altération des échanges gazeux et une insuffisance respiratoire due 

à une diminution du nombre de voies respiratoires et d'alvéoles. 

Les formes primaires d'hypoplasie pulmonaire idiopathique sont rares, la grande majorité 

des cas étant dus à d'autres anomalies du développement fœtal. En 1912, Schneider a classé 

le développement anormal du poumon en trois types, modifiés par Boyden en 1955 comme 

suit : 

Type 1 (agénésie) : absence complète de parenchyme pulmonaire, de bronches et de 

vaisseaux. 

Type 2 (Aplasie) : L'absence complète de parenchyme pulmonaire mais la présence d'une 

bronche rudimentaire du côté atteint. 

Type 3 (hypoplasie) : La présence de quantités variables de parenchyme pulmonaire avec 

une diminution du nombre de cellules pulmonaires, des voies respiratoires et des alvéoles. 

L'incidence exacte est inconnue. Dans la population générale, l'incidence de l'hypoplasie 

pulmonaire est de 1,4 pour 1000 pour l'ensemble des naissances et de 0,9 à 1,1 pour 1000 

naissances vivantes. 

Le traitement commence dans la période prénatale. En cas de rupture prématurée des 

membranes, les corticostéroïdes sont utilisés pour la maturation pulmonaire fœtale chez les 

fœtus de plus de 24 semaines de gestation. Une combinaison d'antibiotiques, de 

corticostéroïdes et de tocolytiques est fréquemment administrée. (69) 

B. Hernie diaphragmatique : 

L’hernie diaphragmatique congénitale (HDC) se définit par l’absence de développement de 

tout ou d’une partie d’une coupole diaphragmatique, cette anomalie entraîne la présence dans 

le thorax de certains viscères abdominaux aux moments cruciaux du développement 

pulmonaire fœtale. Elle touche environ un enfant né vivant sur 3000. 

Le diagnostic repose essentiellement sur la radiographie pulmonaire standard mais dans 

certain cas il faut avoir recours à d’autres examens pour confirmer le diagnostic. 

La prise en charge d’un fœtus atteint d’une malformation in utero dépend essentiellement du 

pronostic de l’anomalie et le caractère isolé ou non de cette pathologie. 
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Certaines sont très graves et aboutissent à un décès de l’enfant dans les premières heures de 

vie, alors que d’autres sont compatibles avec une vie normale après un traitement 

chirurgical.(70) 

C. Kyste bronchogénique : 

Les kystes bronchogéniques sont des malformations survenant lors du développement 

embryonnaire de l’arbre trachéobronchique. Le diagnostic est le plus souvent évoqué 

facilement sur l’imagerie.(71) 

D. Atrésie choanale : 

L’atrésie choanale congénitale bilatérale osseuse est une malformation rare, qui se 

caractérise par la persistance d’une cloison osseuse séparant les fosses nasales du 

nasopharynx. Le diagnostic est fait par l’absence de détection de la buée et confirmé par 

l’endoscopie nasale, le traitement est chirurgical.(72) 

E. La séquestration pulmonaire : 

Est une malformation congénitale composée d’un poumon accessoire non fonctionnel isolé 

de l’arbre bronchique et dont la vascularisation est assurée par la circulation systémique. On 

distingue une forme intra lobaire et extra lobaire. Par définition, la séquestration pulmonaire 

extra lobaire est délimitée par sa propre plèvre.(73) 

F. La malformation adénomatoïde kystique : 

Est une lésion pulmonaire hamartomateuse possédant des éléments kystiques et 

adénomateux. Elle est fréquemment diagnostiquée chez le nouveau-né. La présence de cette 

malformation au sein d’une séquestration pulmonaire a été décrite chez l’enfant et une 

origine embryologique commune est suspectée. L’association de ces deux malformations est 

considérée comme à risque de dégénérescence maligne, l’exérèse chirurgicale est 

recommandée.(73) 

4) Malformations congénitales de l'appareil digestif : 

A. Anomalies de tube digestif : 

a- Atrésie œsophagienne : 

Type I : absence de fistule trachéo-œsophagien                                                                                                               

Type II : fistule avec cul de sac supérieur                                                                                             
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Type III : fistule avec cul de sac inférieur (85%)                                                                                         

Type IV : Fistule avec la bronche souche droite                                                                         

Type V : type III+ type II 

Le diagnostic anténatal, peut se faire par simple observation directe de la lésion ou 

indirectement à l’échographie. Recherche systématique en salle de naissance, par une sonde 

ou radio du thorax et de l’abdomen. Le traitement est chirurgical.(74) 

b- Atrésie intestinale : 

Rare malformation congénitale, l’atrésie grêlique peut survenir au niveau duodénal, jéjunal 

et iléal. La physiopathologie de cette entité est encore discutée. La détection in utéro des 

occlusions intestinales à l’aide de l’échographie varie selon le siège de la lésion : 52% 

duodénal, 40% jéjunal-iléal et 29% colique. Le signe pathognomonique « double bulle » 

favoriserait une meilleure détection de l’atrésie duodénale. Le traitement est chirurgical.(75) 

       

Figure 6 : Cas d'occlusion intestinale à la maternité OMAR Boukhris Ouargla 2020.                     

c- Malformations anorectales : 

Les malformations anorectales sont liées à un trouble de développement de l´intestin 

postérieur entrainant des anomalies touchant le rectum, le sphincter anal et le système 

urogénital et résultant en un large spectre de malformations allant des plus simples comme 

la sténose anale aux plus complexes, comme la persistance du cloaque. L´examen néonatal 

permet, en général, de reconnaître différentes variétés. Parfois, le diagnostic n´est posé que 

devant des signes de complications. 
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En général, Le traitement est chirurgical, 3 opérations sont nécessaires, mais cela varie selon 

le sexe et le type des malformations. La première intervention est une colostomie protective, 

qui est ensuite suivie d´une anaplastie. La dernière intervention est la fermeture de la 

colostomie. Pour prévenir les structures, des dilatations anales sont recommandées dès la 

deuxième semaine post opératoire.(76) 

B. Anomalies de la paroi intestinale : 

a- Le laparoschisis : 

Est une éviscération congénitale. Elle fait partie des coelosomies moyennes. Elle se 

caractérise par un défect pariétal para-ombilical d’où vont s’extérioriser des viscères 

abdominaux dépourvus de couverture amniotique tandis que le cordon ombilical est 

normalement inséré sur la paroi abdominale antérieure. 

L’échographie est l’examen capital du diagnostic anténatal du laparoschisis. Le diagnostic 

prénatal est fait entre la 18ème et la 24ème semaine d’aménorrhée par la mise en évidence 

d’anses intestinales flottant librement dans le liquide amniotique. Le diagnostic postnatal est 

clinique. Le traitement est chirurgical.(77) 

b- L’omphalocèle : 

Est un défaut de fermeture de la paroi abdominale antérieure entrainant une extériorisation 

d’une partie du contenu abdominal, recouverte par une membrane constituée de péritoine en 

profondeur et d’amnios superficiellement. Le diagnostic d’omphalocèle en prénatal est à 

présent habituellement fait dès le premier trimestre, grâce à l’échographie. Le diagnostic 

post natal est clinique.(78) 

                                 

Figure 7 : Cas d’omphalocèle à la maternité OMAR Boukhris Ouargla 2020. 



Aspect épidémiologique, clinique et diagnostic des malformations congénitales      2022 

21 
 

5) Malformations congénitales de l'œil, de l'oreille, de la face et du cou : 

A. Les anomalies de l’œil : 

- Anophtalmie : absence d’un ou des deux globes oculaires.  

- Buphtalmie : distension de l’œil sous l’effet de l’augmentation de la pression   

intraoculaire observée dans le glaucome congénital.    

- Cataracte : opacité congénitale du cristallin. 

-  Colobome : fissure congénitale partant de la paupière supérieure et aboutissant à la 

paupière inferieure homologue.      

- Ablépharie : absence de paupière.   

- Ptosis : abaissement de la paupière supérieure le plus souvent incomplète.  

- Albinisme oculaire : coloration rougeâtre de l’iris.(79)                                                                                                                                                                                                                                                                   

B. Les anomalies de l’oreille, de la face et du cou comprennent : 

- Polyotie : la présence de petits nodules sous-cutanés cartilagineux. 

- Tragus : saillie du pavillon de l’oreille située en avant du conduit auditif externe.  

- Microtie : aplasie totale ou partielle, uni ou bilatérale du pavillon de l’oreille avec ou 

sans atteinte du conduit auditif. 

-  Pterygion du cou : l’existence d’une bride cutanée uni ou bilatérale au niveau du cou. 

-  Macrocheilie : épaississement pathologique de l’une ou des deux lèvres.(80)   

   

 Figure 8 : Cas d’un syndrome pierre robin à la maternité OMAR Boukhris Ouargla 2019. 

 Figure 9 : Cas d'agénésie de l'oreille à la maternité OMAR Boukhris Ouargla 2019. 

- Fentes labiales et palatines : 

La fente labiale (bec de lièvre) est une embryopathie précoce qui atteint de façon variable la 

lèvre supérieure, la base des narines et la future arcade dentaire, de manière unilatérale ou 
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bilatérale, symétrique ou asymétrique. La fente labiale peut être associée à une fente palatine, 

partielle ou complète, pouvant atteindre le voile et le palais. C'est une embryopathie qui 

apparaît entre 5 et 7 semaines de grossesse, suite à un défaut de fusion des bourgeons 

embryonnaires de la face.(81) 

                               

   Figure 10 : Cas d'une fente labio-palatine à la maternité OMAR Boukhris Ouargla 2019. 

6) Malformations congénitales de l’appareil urogénitale : 

A. Malformations génitale féminins : 

Utérus double : dualité utérine consécutive à l’arrêt du développement embryonnaire 

caractérisée par l’existence de deux corps utérins qui se rejoignent au niveau du col ou qui 

présentent chacun leur propre col utérin. 

Imperforation de l’hymen : absence de la perforation de la membrane muqueuse qui 

normalement obstrue incomplètement l’orifice vaginal.      

   

Figure 11 : Cas d’hypertrophie clitoridienne à la maternité OMAR Boukhris Ouargla 2019.       

Figure 12 : Cas du prolapsus génital à la maternité OMAR Boukhris Ouargla 2019. 

B. Malformations génitale masculins : 
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- Ectopie testiculaire : aberration de la migration testiculaire. 

- Cryptorchidie : conséquence de la migration incomplète du testicule qui se trouve en 

dehors du scrotum. 

C. Ambiguïté sexuelle : 

État intersexuel, défini par la présence chez le même sujet d’organes génitaux féminins et 

masculins à des degrés variables. 

D. Malformations Urinaires : 

- Hypospadias : ouverture de l’urètre sur la face antérieure de la verge. 

- Epispadias : ouverture de l’urètre sur la face dorsale de la verge. 

- Reins polykystiques : envahissement du parenchyme rénal par d’innombrables 

formations kystiques. 

- Hydronéphrose : distension du bassinet et des calices, atrophie du parenchyme rénal 

- Reins ectopiques : absence de migration des reins dans la région lombaire. Ils restent en 

position pelvienne mais peuvent être fonctionnels.  

- Rein en fer à cheval : jonction des deux pôles inferieurs des reins.(82) 

                            

  Figure 13 : Cas d'hypospadias, pénis interscrotale à la maternité OMAR Boukhris Ouargla 

2019. 

7) Malformations congénitales du système ostéo-articulaire et des muscles : 

A. Défauts de formation (groupe I) : 

Ici sont regroupés les arrêts transversaux et longitudinaux. Sur le plan clinique, ils sont 

caractérisés par un défect tissulaire dont l’expression est extrêmement variable puisqu’il peut 

s’étendre d’une hypoplasie minime (hypoplasie pouce stade 1) à une agénésie complète.                                                 
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B. Défauts de différenciation (groupe II) : 

-Les syndactylies : correspondent donc à une absence de différenciation entre deux chaînes 

digitales adjacentes qui débutent à leur base. 

                               

      Figure 14 : Cas d'une syndactylie à la maternité OMAR Boukhris Ouargla 2019. 

-les acrosyndactylies : correspondent à une fusion cutanée plus ou moins osseuse des 

extrémités digitales dans le cadre de brides amniotiques sévères. 

C. Duplications (groupe III) 

Il s’agit toujours d’une duplication de tout ou d’une partie du membre. 

D. Excès de croissance (groupe IV) : 

Les formes les plus fréquentes atteignent un seul doigt long, elles sont alors dénommées 

macrodactylie.  

E. Défauts de croissance (groupe V) : 

Ce groupe réunit toutes les entités qui ont pour conséquence un déficit de développement 

des éléments du membre. L’expressivité est très variable, puisqu’elle va de l’hypoplasie 

minime à l’aplasie. 

Le diagnostic de la malformation congénitale a été réalisé lors des échographies de 

surveillance. 

A la naissance, le diagnostic a été réalisé à la naissance et un examen complet a été réalisé 

afin d’éliminer une malformation associée. (83) 

8) Anomalies chromosomiques : 
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 Trisomie 21 (Syndrome de Down) : 

La trisomie 21 est l’anomalie chromosomique la plus fréquente, définie par la présence d'un 

chromosome 21 surnuméraire (trisomie 21 complète) ou de la présence d'un fragment de 

chromosome 21 surnuméraire (trisomie partielle). 

 Le dépistage et le diagnostic prénatal chromosomiques ont entraîné dans les pays concernés, 

une diminution significative de l'incidence à la naissance. 

Ce syndrome se caractérise par une déficience intellectuelle constante mais variable, le plus 

souvent légère à modérée, une hypotonie musculaire et une laxité articulaire fréquentes, des 

signes morphologiques caractéristiques. Un suivi médical doit être mis en place en raison de 

l'existence de malformations congénitales fréquemment associées (malformations 

cardiaques et digestives notamment) ou des complications : troubles sensoriels, épilepsie, 

leucémies, pathologies auto-immunes et endocriniennes. 

Le caryotype permet de poser le diagnostic, d'établir l'origine de l'anomalie (accidentelle en 

cas de trisomie libre avec trois chromosomes indépendants, possiblement héritée d'un parent 

porteur d'une translocation équilibrée en cas de trisomie par translocation) et ainsi de 

d'établir la probabilité de récidive pour les apparentés.(84) (85) 

9) Syndromes congénitaux malformatifs : 

Dus à des causes exogènes connues : Syndrome d'alcoolisme fœtal (dysmorphique), 

Syndrome fœtal dû à l'hydantoïne (Syndrome de Meadow), Dysmorphisme dû à la 

warfarine.(86) Syndrome de prune Belly. 

     

Figure 15 : Cas d'un syndrome génétique à la maternité OMAR Boukhris Ouargla 2019.  

Figure 16 : Cas d'un syndrome de prune Belly à la maternité OMAR Boukhris Ouargla 

2019. 
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VII Prévention des malformations congénitales : 

La prévention veille à éliminer les facteurs dangereux pour le fœtus, appelés facteurs 

tératogènes mais elle veille aussi à apporter ce dont le fœtus a besoin pour son 

développement. Comme toute prévention, celle de la grossesse peut se faire au n’importe 

quel moment de la gestation voire même avant la conception en ce qui concerne la prise de 

complément d’acide folique pour éviter une spina bifida ou une anencéphalie ainsi que, d’un 

autre côté, le risque d’avoir un enfant atteint du syndrome de Down chez une femme de plus 

de quarante ans. Les facteurs post-conceptionnels dont l’alcool, le tabac et certains 

médicaments sont à éliminer du quotidien de l’entourage et surtout de celui de la mère car 

ces substances sont un obstacle à l’organogenèse chez l’embryon.(87) 

 Pour la prévention contre l’infection néonatale, il est donc nécessaire de mener une politique 

de dépistage actif. Ainsi que, l’utilisation d’anti-infectieux permet : le traitement de 

l’infection maternelle, la prévention de la transmission mère-enfant et le traitement in utero 

d’un fœtus infecté, Cependant, La prévention primaire et la vaccination ont toujours le 

meilleur bénéfice/risque.(88) 

En plus, la mise en place des politiques de sensibilisation auprès de la population générale 

et des médecins et le rôle majeur de registre de malformations congénitales dans la détection 

précoce de clusters de malformations, secondaires à l’introduction d’un nouvel agent 

tératogène dans l’environnement, sont deux éléments importants dans la prévention.(89)  
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1) Cadre de l’étude : 

Cette étude est réalisée par les internes en médecine ; Elkaiem LC, Benaissa S 

encadrée par la maitresse assistante ; Dr Boumelit I, elle prend en charge les 

malformations congénitales des nouveaux-nés hospitalisés au niveau de 

l’établissement hospitalier spécialisé de mère et enfant , Ouargla, sur une période de 

2 ans, allant de juillet 2019 au Juillet 2021. 

2) Type de l’étude : 

Il s’agit d’une étude descriptive, observationnelle, rétrospective, sur une population 

exhaustive, transversal sur 2 ans.  

3) Recueil des données :  

Les données proviennent des dossiers des nouveau-nés hospitalisés au niveau du 

service de néonatologie, recueillies sur une fiche d’exploitation, voire l’annexe. 

4) Critères d’inclusion :    

A été considéré comme cas, tout nouveau-né ayant une malformation congénitale 

hospitalisé au service de néonatologie de la maternité de Omar Boukhris, Ouargla, 

durant la période de juillet 2019 – juillet 2021. 

5) Critères d’exclusions :  

- Les nouveaux-nés ayant une malformation congénitale non hospitalisés au 

service de néonatologie. 

- Les nouveaux-nés évacués des autres établissements. 

 

6) Analyses statistiques :  

A- Variables étudiées : 

Les caractéristiques du nouveau-né : âge gestationnelle, sexe, poids. 

Les caractéristiques maternelles : âge, antécédents pathologiques. 

La réalisation de l’échographie durant la grossesse. 

Les anomalies de l’échographie de la grossesse. 

Les renseignements cliniques. 

L’explorations paracliniques. 
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Les malformations congénitales : organes touchés, types de malformations. 

Evolution de malformations :la prise en charge chirurgicale, décès. 

B- Saisie et analyse des données :  

Les données recueillies ont été saisies et analysées sur un micro-ordinateur avec 

le logiciel SPSS dans sa version 26 et EXEL, Zotero. 
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➢ Etude descriptive : 

I. Fréquences : 

Notre série est composée de 91 cas de malformations congénitales réalise 4,59 % parmi 1982 

nouveaux-nés hospitalisés avec 204 anomalies. 

Tableau 1 : Répartition des nouveaux-nés selon les années. 

Année Nombre des cas Nombre des Nouveaux-

nés hospitalisés 

Incidence 

2019-2020 62 1045 5,93 

2020-2021 29 937 3,09 

Totale 91 1982 4,59 

 

II. Caractéristique du nouveau-né : 

1) Age gestationnel : 

Dans notre étude la prématurité occupe un pourcentage de 23%, parmi ces nouveau-

nés prématurés 24% sont des grands prématurés. 

 

 

                                  Figure 17 : répartition des nouveaux-nés selon l’âge.   
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2) Le sexe :  

Une légère prédominance du sexe féminin par rapport au sexe masculin avec un sexe ratio 

de 1,27 filles pour 1 garçon (51/40). 

                    

                                Figure 18 : Répartition des nouveaux-nés selon le sexe. 

 

3) Poids de naissance :  

A. Poids de naissance chez les prématurés : 

Pour les nouveaux-nés ont une prématurité légère ou moyenne 37,5% et 60,0% ont un poids 

qui se projette sur le P75 successivement. 

              

                  Figure 19 : Répartition des prématurés selon le poids de naissance. 
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B. Poids de naissance pour les nouveaux-nés à terme :  

Pour les nouveaux-nés à terme 15,7% ont un faible poids de naissance et 5,7% sont des 

macrosomes. 

          

          Figure 20 : Répartition des nouveaux-nés à terme selon le poids de naissance. 

 

III. Caractéristiques maternelles : 

1) Age de la mère : 

 La moitié des femmes de notre échantillon sont âgées de plus de 35 ans, seulement 3% ont 

un âge moins de 18 ans. 

L’âge maternel moyen est de 33 ans. 
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                         Figure 21 : Répartition des mères selon l’âge. 

2) Antécédents de la mère : 

Les maladies rencontrées chez les mères sont majorées par l’HTA à 45,5% et le diabète à 

33,3%. 

Tableau 2:Antécédents pathologiques de la mère. 

 ATCD pathologiques  N Pourcentage 

 HTA 1 15 45,5% 

Diabète1 11 33,3% 

Hypothyroïdie 2 6,1% 

Néphropathie 1 3,0% 

Stérilité 2 6,1% 

Hépatite B 1 3,0% 

Covid-19 1 3,0% 

 Totale  33 100,0% 
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Dont deux mères ont association de l’HTA et de diabète. 

Parmi les femmes diabétiques les deux tiers ont un diabète gestationnel. 

Tableau 3: Répartition des mères diabétiques selon leur traitement. 

Diabétique  Fréquence Pourcentage % 

Diabète 
chronique  

Sous 
insuline 

3 27,3% 

Diabète 
gestationnel  

Sous 
insuline 

4 36,4% 

 Sous 
régime 

4 36,4% 

Total  11 100,0 

 

La plupart des mères diabétiques ont un diabète mal équilibré traité par insuline. 
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                               Figure 22 : Antécédents pathologiques de la mère. 
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                  Figure 23 : Répartition des mères diabétiques selon leur traitement. 

3) Antécédents obstétricaux :  

A. Antécédent d’avortement :  

Les femmes aux antécédant d’avortement représente 29,7% des mères. 

         

                 Figure 25 : Répartition des mères selon l'ATCD d'avortement . 

Les malformations les plus fréquentes chez les mères aux antécédents d’avortement sont ; 

le spinabifida, l’hydrocéphalie, CIV, pied bot varus équin, atrésie intestinale, 

achondrodysplasie. 
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Tableau 4 : Répartition des malformations selon l'antécédent d'avortement. 

Malformation Avortement Pourcentage 

Spinabifida 7 25,90% 

Hydrocéphalie 9 33,33% 

CIV 3 11,11% 

Atrésie Intestinale 2 7,40% 

Pied bot varus équin 4 14,81% 

Achondroplasie 2 7,40% 

Totale 27 100 

 

B.      Parétie :  

     La majorité des mères sont des multipares avec un pourcentage de 83,3%.      

        

                       

                                Figure 24 : Répartition des mères selon la parétie. 
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C. Voie d’accouchement :  

Presque une égalité entre l’accouchement par vois haute et basse. 

 

                 

                    Figure 27 : Répartition des mères selon la vois d'accouchement. 

 

4) La consanguinité : 

Un facteur de risque très important pour étudier les malformations congénitales mais il n’est 

pas mentionné dans les dossiers. 

5) La prise d’acide folique :  

Un autre paramètre très important manquant.  

 

IV. Type de malformation :  

La majorité des nouveaux-nés présente un syndrome polymalformatif à 31,86% et l’organe 

le plus touché est le tube neural.   
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Tableau 5: Répartition des malformations selon l'organe. 

 L’organe touché N  Pourcentage 

Tube neural 39 24,2% 

Locomoteur 29 18,0% 

Cardiovasculaire 23 14,3% 

Digestive 21 13,0% 

Face, oreille, cou 20 12,4% 

Urogénitale 10 6,2% 

Chromosomique 10 6,2% 

Appareil respiratoire 7 4,3% 

Oculaire 2 1,2% 

 Totale 161 100,0% 

 

        

                     Figure 25 : répartition des malformations selon l'organe. 
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Les malformations les plus fréquents sont l’hydrocéphalie et le spinabifida. 

Tableau 6 : Répartition des malformations du système nerveux centrale. 

SNC N Pourcentage 

Hydrocéphalie 28 46,7% 

Spinabifida 23 38,3% 

Anencéphalie 3 5,0% 

Encéphalocèle 3 5,0% 

Kyste cérébrale 1 1,7% 

Autre 2 3,3% 

 Totale 60 100,0% 

 

Concernant l’appareil digestive les malformations congénitales les plus fréquentes sont les 

urgences chirurgicales ; atrésie intestinale, imperforation anale, atrésie duodénale.... 

 

Tableau 7 : Répartition des malformations de l'appareil digestive. 

Digestive N Pourcentage 

Atrésie Intestinale 5 22,7% 

Imperforation anale 5 22,7% 

Atrésie O 4 18,2% 

Atrésie Duodénale 1 4,5% 

Omphalocèle 2 9,1% 

Laparoschisis 1 4,5% 

Hernie ombilicale 2 9,1% 

Hirurchprung 1 4,5% 

Autre 1 4,5% 

 Totale 22 100,0% 

 

Les cardiopathies les plus fréquentes sont la CIV, CIA, PCA. 



Aspect épidémiologique, clinique et diagnostic des malformations congénitales      2022 

41 
 

Tableau 8 : Répartition des cardiopathies congénitales. 

Cardiopathie congénitale N Pourcentage 

CIV 4 14,3% 

CIA 3 10,7% 

PCA 3 10,7% 

Dextrocardie 2 7,1% 

Transposition des gros vaisseaux 1 3,6% 

Tétralogie du Fallot 1 3,6% 

Ventricule unique 1 3,6% 

Dystrophie aortique 1 3,6% 

Autre 12 42,9% 

 Totale 28 100,0% 

 

Dont plusieurs associations entre des différentes malformations congénitales. 

Tableau 9 : Association entre les malformations congénitales. 

 Association des malformations congénitales  Nombre des cas 

Spinabifida + hydrocéphalie  19 

Spinabifida + Pied bot varus équin 3 

Spinabifida + Pied talus 2 

Hydrocéphalie +Pied bot varus équin 6 

Cataracte +Hydrocéphalie 1 

Cataracte +Fente labiale 1 

Cataracte +Tétralogie du Fallot 1 

Fente labiale +Fente palatine 3 

Fente labiale +Fente palatine + Polydactylie 2 

Fente labiale + Omphalocèle 2 

Transposition des gros vaisseaux + CIA 1 

CIA+PCA 2 

Dextrocardie + Polydactylie 1 

Hypoplasie pulmonaire +Hernie 
diaphragmatique 

1 

Atrésie œsophagienne +Imperforation anale 1 

Omphalocèle + Polydactylie 2 

Imperforation anale + Hypospadias 1 
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V. Diagnostic : 

1) Diagnostic anténatale :  

 L’échographie anténatale est réalisée dans 52.7 % seulement. 

                      

                       Figure 26 : réalisation de l’échographie durant la grossesse.   

 

 

 La réalisation de l’échographie durant la grossesse permet d ’orienter ou de poser le 

diagnostic de certaines malformations intra-utérines et aide à la prise en charge ultérieure. 

Elle est pathologique dans 60,4%.  

52,7
47,3
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                     Figure 27 : les résultats de l’échographie réalisé durant la grossesse.   

     

    Les malformations détectées à l’échographie sont : les cardiopathies congénitales, les 

malformations intestinales, l’hydrocéphalie. 

2) Diagnostic néo-natale :  

A. Diagnostic clinique : 

 Dans notre études 22 malformations congénitales sont évidentes à l’inspection, 

cependant plusieurs signes cliniques peuvent aide à penser aux malformations, tel que la 

détresse respiratoire, la cyanose, le souffle cardiaque, le facies particulier, le retard 

d’émission du méconium et l’hypersialorrhée…. 

0,0%

5,0%

10,0%

15,0%

20,0%

25,0%

30,0%

35,0%

40,0%
38,2%

17,6%

5,9%

29,4%

8,8%



Aspect épidémiologique, clinique et diagnostic des malformations congénitales      2022 

44 
 

         

                Figure 28 : réparation des nouveaux-nés selon les signes cliniques. 

B. Diagnostic paraclinique :   

a- Radiologique : 

L’examens complémentaire le plus réalisé c’est l’échographie Trans Fontanel à 32,9%. 

         

                           Figure 29 : Réalisation des examens radiologiques.                   
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b- Caryotype :  

Il est réalisé dans un seul cas à la demande des parents pour confirmer une trisomie 21. 

 

VI. Prise en charge : 

On a 114 malformations congénitales nécessitants une prise en charge chirurgicale 

cependant 23.7% seulement ont été opéré. 

                     

           Figure 30 :  Réalisation de traitement chirurgicale chez le nouveaux-nés. 

 

VII. Pronostic : 

1) Mortalité : 

49 nouveaux-nés sont décédés parmi 1965 soit un taux brut de mortalité égale à 24,9 pour 

mille durant la période de l’étude. 

Cela représente 8,29% parmi 591 nouveaux-nés décédés au service de néonatologie. 

2) Taux spécifique de mortalité /létalité : 

49 nouveaux-nés sont décédés parmi 91 nouveaux-nés malformés réalisant un taux 

spécifique à la maladie égale à 53,8%.  

Plus de la moitié des nouveaux-nés sont décédés. 
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                                            Figure 31 :  Pourcentage des décès. 

 

Tableau 10 : Répartition des malformations congénitales selon le décès. 

 

 

La majorité des nouveaux-nés décédés sont les nouveaux-nés non pris en charge 

chirurgicalement. 

 

53,8%
46,2%

Oui

Non

MALFORMATIONS N DES CAS 

Spinabifida 11 

Anencéphalie 2 

Hydrocéphalie 14 

Cataracte 1 

Fente labiale 3 

Fente palatine 2 

Hernie diaphragmatique 2 

Atrésie œsophagienne 3 

Atrésie intestinale 2 

Omphalocèle 2 

Pied bot varus équin 6 

Polydactylie 3 
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                  Figure 32 : Répartition des décès selon la prise en charge chirurgicale. 
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➢ Etude analytique : 

I. Age de la mère/anomalies chromosomiques : 

Tableau 11: Relation entre l’âge plus 35ans et les anomalies chromosomiques 

 N° des cas Pourcentage % P-value 

Anomalies 

chromosomiques 

2 6,5 0,433 

 

II. ATCD de la mère/malformation :  

 

-Diabète sous insuline et malformation : 

 

Tableau 12: Relation entre le diabète sous insuline et les malformations congénitales. 

 

 

 

 

Type de malformation N° des cas P-value 

Syndrome polymalformatif 4 0,236 

Spinabifida 1 0,279 

Hydrocéphalie 5 0,303 

Cardiopathie congénitale 4 0,460 

Digestive 2 0,735 

Pied bot varus équin  4 0,007 

Cataracte 1 0,228 

Autre 9 *** 
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-HTA :  

Tableau 13: Relation de l'HTA à l'hypospadias et aux cardiopathies congénitales. 

 

III. Diagnostic/malformation congénitales : 
 

Tableau 14: Relation entre les signes cliniques et les malformations congénitales. 

 

Tableau 15: Relation entre l'examen paraclinique et les malformations congénitales. 

 

 

 N° des cas  Pourcentage% P-value 

Cardiopathie 5 33,3% 0,517 

Hypospadias 1 6,7% 0,304 

Signe clinique Malformations P-value 

Souffle cardiaque CIV 0,016 

Faciès particulier  Chromosomique 0,000 

Retard d’émission de méconium  Imperforation Anale  0,003 

Hypersialorrhée  Atrésie œsophagien  0,001 

 Malformation  P-value   

TLT Hernie diaphragmatique 0,004 

ASP Atrésie intestinale  

Atrésie duodénale 

            0,001 

0,143 

ETF Spinabifida 
Hydrocéphalie  

0,001 
0,000 

 

Echographie 

abdomino-pelvienne 

Atrésie duodénale  
Atrésie intestinale 
Hydronéphrose  

Agénésie rénale  

 
0,197 

 

 

Echocardiographie  PCA 
CIA 

Transposition de gros vaisseaux 
Tétralogie de Fallot 
Ventricule unique 

Dextrocardie 

0,001 
 0,001 

0,110 
0,110 
0,110 

0,209 
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IV. Prise en charge et malformations congénitale :  

 

 

Tableau 16 : Relation entre la prise en charge et les malformations congénitales. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Malformations   N° des cas  Pourcentage %            P-value 

Spinabifida 6         18 ,75 0,772 

Hydrocéphalie 6 18 ,75 1 

Encéphalocèle 1 3,13 1 

Fente labiale 1 3,13 1 

Fente palatine 2 6,25 0,609 

PCA 1 3,13 1 

Hernie 

diaphragmatique 

1 3,13 1 

Atrésie œsophagienne  2 6,25 0,209 

Atrésie Intestinale 1 3,13 1 

Atrésie Duodénale 1 3,13 0,220 

Imperforation anale 4 12,5 0,008 

Hypospadias 1 3,13 0,393 

Cryptorchidie 1 3,13 1 

Pied Talus 1 3,13 0,393 

 Totale  32 100%  
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V. Décès et malformations congénitales : 
 

Tableau 17 : Répartition des malformations selon le décès. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 Malformations N° des 

cas 

Pourcentage % P-value 

Neurologique 7 0,14 0,524 

Face 1 0,02 0,700 

Cardiovasculaire 2 0,04 0,210 

Respira 2 0,04 0,337 

Digestive 7 0,14 0,460 

Urogénitale 1 0,02 0,780 

Locomoteur 3 0,06 0,070 

Totale  49 100  
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Discussion 
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I. Les limites : 

Nous avons été confrontés à plusieurs difficultés lors du recueil des données représenté 

essentiellement par le manque d’informations personnels (numéro de téléphone des parents) 

l’accès difficile aux dossiers obstétricaux des femmes et l’absence de mention de certains 

antécédents et facteurs de risque. 

Ainsi que l’utilisation de langue étrangère dans la rédaction des observations. 

II. Discussions des résultats : 

1) Fréquences : 

Notre étude a permis de déterminer une prévalence de 5,20 pour mille, ce résultat est presque 

égal à celui du Maroc 2020 (5,58 pour mille) (22). 

La fréquence des malformations congénitales parmi les nouveaux-nés hospitalisés est 4,59% 

ce qui représente une valeur significative par rapport aux résultats retrouvés dans la 

littérature. 

2) Caractéristiques des nouveaux-nés :  

A- Age gestationnel :   

Une concordance entre notre résultat et celui du Maroc 2015 (24,8%) et de Ouagadougou 

2011 (22,7%), le pourcentage des Egyptiens 2011 est   moins élevé (18,89%). 

B- Sexe : 

Le  sexe ratio est de  1,27 fille pour un garçon, soit une légère prédominance féminine, le  

même résultat est constaté dans  l’étude de Ouagadougou 2011 (1,44), Maroc 2020 (1,19), 

et Maroc 2015.(90) (22) (82) 

Une grande discordance entre nous et l’étude d’Egypte 2011 dont la prédominance est 

masculine avec un sexe ratio de  1,87.(91) 

C- Poids de nouveau-né : 

A partir de notre résultat, 60% des grands prématurés ont un poids > 2500g et c’est un gros 

poids de naissance pour eux, et ça peut être expliqué par la petite taille de notre échantillon.  

 une prédominance de poids normale (2500-4000g) chez les nouveaux-nés à terme et chez 

les nouveaux-nés légèrement prématurés (1500-2500g) ce qui concorde avec l’étude de 
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Ouagadougou 2011, mais une grande discordance avec l’Egypte 2012(91) qui retrouve la 

prédominance du faible poids de naissance à 71,04% et même avec le Maroc 2015 

(25,7%)(82) qui constate une association significative entre le faible poids de naissance et 

les malformations congénitales. 

3) Caractéristiques maternelles : 

A- Age de la mère : 

47% des femmes ont un âge >35 ans vis-à-vis 50% de femmes âgées de moins de 35ans 

représente presque une égalité qui est non comparable avec les résultats des autres études ; 

Egypte 59,96% âge >35ans, Maroc (2015) 15,5% âge >35 ans, France 38,7%. (91) (82) (92) 

Selon la littérature l’âge maternel avancé constitue un facteur de risque des  anomalies 

chromosomiques, notre étude ne montre aucune association  significative  entre ces deux 

éléments (p=0,433) qui peut être  due au faible pourcentage des anomalies chromosomique 

dans notre étude.(92) 

B- Antécédents de la mère : 

La pathologie la plus fréquente est l’HTA à 45,5% même pour le  Maroc 2015.(82) 

Une relation significative de l’HTA avec la survenue de l’hypospadias (p=0,304) et avec les 

cardiopathie congénitale (p=0,517) contrairement à la littérature.(36) 

Le diabète représente 33,3% avec la prédominance du diabète sous insuline 63,6% dont 50% 

sont des nouveaux-nés polymalformés malgré qu’on ait trouvé une association faible 

(p=0,236). 

Les autres études constatent une association significative de diabète avec la survenue des 

malformations congénitales : Egypte2012 (7,28%), Maroc2013 (50%), Egypte 2001 

(11%).(91) (93) (91) 

C- Voie d’accouchement : 

Le choix de la voie d’accouchement est conditionné par le type de malformation et les 

antécédant obstétricaux de la mère. 

Dans notre étude la césarienne est légèrement prédominante par rapport à l’accouchement 

par voie basse.  
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Dans les études de l’Egypte2011, Bamaco2020, Ouagadougou 2011 la voie basse est la voie 

prédominante .(91) (94) (90)  

D- Parétie :  

Dans notre étude la plupart des mères sont des multipares ce qui rejoint les études de l’Egypte 

54%, et Bamako 2019 (60%). (91) (95) 

L’étude de Ouagadougou retrouve une prédominance de pauciparité(90) et de nulliparité 

pour Bamako 2020(94), en plus, le Maroc 2015 ne constate aucune association entre la parité 

et les malformations congénitales.(82) 

E- Antécédent d’avortement :  

Le pourcentage d’avortement chez nous représente 29,1%, de même pour les autres études 

Egypte, Bamako, Maroc 2015 qui  concluent à l’ absence d’ association statistiquement 

significative entre l’avortement et les malformations.(91) (95) (82) 

  

 

 

 

 

4) Type des malformations congénitales : 

Dans notre étude l’hydrocéphalie est la malformation la plus fréquente 13,7% suivi par 

spinabifida 11,3% puis Pied bot varus équin 3,9%. 

Contrairement à notre étude le syndrome de down représente un pourcentage significatif au 

Maroc 2015 et à la France et la malformation la plus fréquente au Maroc 2020 et à l’Egypte 

2012 mais plus faible chez nous 1% car les nouveaux-nés atteintent de syndrome de Down 

ne sont pas toujours hospitalisés.(82) (96) (22) (91) 

Les malformations les plus fréquentes dans les autres études sont : le syndrome de Down 

puis la dysmorphie crâniofaciale dans Maroc 2020 et le syndrome de Down puis le 

spinabifida dans l’Egypte 2012, Pied bot suivi par les malformations de SNC pour Maroc 

2015…  (22) (91) (82) 

NB : la consanguinité et l’acide folique  

Nous n’avons pas pu étudier ces deux paramètres bien que les autres études constatent 

qu’ils sont des facteurs de risques de malformations congénitales. 
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Donc la prévalence de chaque type de malformations se diffère d’une région à l’autre et 

d’une année à l’autre et ça peut être expliqué par les variations des facteurs de risque 

représentés par chaque région dans une période de temps. 

Tableau 18 : Comparaison avec les autres études. 

Organe touché Notre 

étude 

Alger 

2011 

Maroc 

2020 

Egypte 

2011 

France 

2014 

SNC 24% 14% 18% *** 11,6% 

Appareil locomoteur  18% 8% 33% 0,18% 24,5% 

Système cardiovasculaire  14,3% 33% 8% 0,013% 22,1% 

Appareil digestif 13% 6% 4% 0,04% 6,8% 

Face-oreille-cou  12% *** 12% 0,011% 2,7% 

 

5) Diagnostic :  

On a décelé 3 malformations par l’échographie anténatale 8,8% et des anomalies comme 

l’hydramnios, oligoamnios, RCIU, Macrosomie qui peut aider au diagnostic des 

malformations congénitales soit une anomalie échographique dans 60,4% des cas, cela peut 

dire que cet examen a un intérêt dans le diagnostic anténatal. 

Le diagnostic néonatal repose principalement sur l’examen clinique ou 22 malformations 

sont évidents dès l’inspection, et autre sont sous l’orientation des signes d’appel dont la 

détresse respiratoire qui n’est pas spécifique à aucune malformation, même pour la cyanose, 

alors que le souffle cardiaque, le faciès particulier, le retard d’émission de méconium et 

l’hypersialorrhée sont des signes spécifiques à des malformations précises. 

Pour le diagnostic paraclinique l’examen le plus réalisé est l’ETF suivi par le TLT puis 

l’EAP, l’ASP, l’échocardiographie. Malgré que L’ETF, échographie cardiaque et 

l’échographie abdominopelvienne doivent être de même pourcentage parce qu’ils sont des 

examens de dépistage et leur réalisation est systématique, ce décalage entre la réalisation de 

l’ETF et les deux autres examens peut être due à la non cogérance des parents pour réaliser 

tous les examens complémentaires. 

La réalisation du caryotype dans notre étude est 1,1% parce que c’est un examen très cher et 

non réalisable à notre niveau et n’est pas demandé par les médecins. 
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6) Prise en charge :  

La prise en charge chirurgicale est faible : 23,7% seulement sont opérés. 

Ce pourcentage est réparti en 06 cas de spinabifida associés à l’hydrocéphalie pris en charge 

ailleurs, 04 cas d’imperforation anale opérés à EPH Mohamed Boudiaf Ouargla, 02 cas de 

fentes palatines et d’atrésie de l’œsophage, 01 cas d’encéphalocèle, fente labiale, atrésie 

duodénale, hypospadias, cryptorchidie, pied talus. 

Notre résultat concorde avec l’étude du Maroc 2015 qui ont rattaché ce problème à des 

raisons techniques liées à l’immaturité des nouveaux-nés, le manque de matériels et de 

personnels qualifiés. (82) 

7) La mortalité :                                                                                                               

Dans notre série la létalité représente 53,8% un taux très élevé par rapport aux autres études : 

Maroc (2015) 22%, Ouagadougou 19,7%, Rabat 17,5%, Bamako (2019) 43,8%, Bamako 

(2020) 12,4%, la France (2014) représent 2,11%. (82) (90) (93) (95) (22) (96) 

Cela peut être expliqué par la fréquence du syndrome polymalformatif 53.1% et la faible 

capacité de prise en charge chirurgicale (les nouveaux-nés décédés non opérés 89,8% avec 

un lien significatif p=0,003). 
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Recommandations : 

 

•  Notre étude est la première à la maternité de Omar Boukhris Ouargla, nous 

souhaitons que d’autre études soient réalisées sur notre sujet afin de déceler les 

facteurs de risque.   

• Nous incitons le personnel médical et paramédical à bien remplir les dossiers avec 

une écriture lisible et compréhensible. 

• Améliorer l’organisations des donnés des nouveaux-nés et des mères. 

• L’idéal est d’établir un logiciel pour recueillir les données et faciliter l’accès.  

• Les malformations congénitales sont fréquentes et ne sont pas toujours bénignes, il 

faut faire des efforts pour minimiser leur prévalence :  

- Eduquer les parentes sur les facteurs de risques des malformations 

congénitale. 

- Importance du suivi des grossesses par un personnel qualifié. 

- L’intérêt du dépistage et du diagnostic anténatale des malformations 

congénitales. 

- Améliorer la prise en charge surtout chirurgicale. 

- Faire des études pour savoir l’évolution de cette pathologie voire un registre 

de malformations congénitales. 

- Etablir des registres de malformation congénitale dans les maternités et les 

services de néonatologies et de pédiatrie, ceci permettra de mener les 

recherches scientifiques sur ce sujet. 
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Les malformations congénitales constituent un vrai problème de santé publique, et sont définis 

par des modifications morphologiques et/ou métaboliques présente à la naissance.  

Durant une période de 06 mois, nous avons réalisé une étude rétrospective, à visée descriptive et 

analytique à la maternité Omar Boukhris Ouargla sur les malformations congénitales. 

De cette étude, on a constaté que le syndrome polymalformatif est le plus fréquent avec 

prédominance des atteintes du système nerveux centrale marqués par l’hydrocéphalie et le 

spinabifida. L’échographie occupe une place importante dans le diagnostic anténatale des 

malformations congénitales de même que l’examen clinique. La prise en charge chirurgicale est 

faible et nécessite une amélioration afin de minimiser la mortalité néonatale. On attire l’attention 

sur les facteurs de risques des malformations congénitales afin d’établir un programme adéquat 

de dépistage et de prévention (intérêt du conseil génétique). 
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ANNEX :  

Fiche de renseignements :  

N° de téléphone : ………………………………… 

Lieu de résidence : ………………………………. 

  1/ Identification de l’enfant :  

-  Age de naissance : <36 semaines                                   Au terme   

            22 -27 SA                              28-31 SA                               32-36 SA   

-  Sexe : masculin               féminin          

- Poids de naissance : ………………………….  

2/Identification de la mère :  

-       Age : moine de 18 ans                18-35                   plus de 35 ans   

-        Antécédent personnel : HTA  

                                                         Diabétique 

                                                         Autre :         laquelle : ………………………. 

-      Antécédent personnel de malformation : Oui                              Non   

                                   Si Oui laquelle : ………………………… 

-       Antécédent familiale de malformation :   Oui                             Non                                    

Si Oui laquelle : 

…………………………………………………………………………… 

  3/la consanguinité :  

  Notion de la consanguinité : Oui                                    Non  

  4/Antécédent obstétricaux :  

-    Parité : multi-geste                                        Primigeste    

-    Mort-né :          Oui                  Non 

-    Mort in-utéro :  Oui                  Non  

-     Avortement :  Oui                         Non   



Aspect épidémiologique, clinique et diagnostic des malformations congénitales      2022 

62 
 

-     Accouchement par césarienne : Oui                               Non   

-     Accouchement par voie basse : Oui                               Non  

-     Procréation médicalement assistée : Oui                         Non   

   5/ Suivi de la grossesse :  

-      Consultations prénatales :  Oui                 Non                                        

Si oui :  T1                          T2                          T3 

-      Échographie durant la grossesse : Oui                         Non  

                Si Oui : T1                          T2                            T3 

-       Anomalies durant la grossesse :  Oui                            Non  

             Si Oui : HTA  

                           Diabétique  

                           Autre :                 laquelle : …………………… 

- Anomalies à l’échographie : Oui                         Non   

 Si oui : Hydramnios              oligoamnios               Macrosomie                    RCIU                             

Autre         laquelle : ……………………………………  

Prise médicamenteuse : Oui                               Non    

Si Oui : quel médicament : ………………………………………………………………… 

             T1                                 T2                                      T3                                                  

6/Autre facteurs de risque :  

-      Age du père > 40 ans : Oui                   Non       

-      Prise de toxique :     Oui                      Non  

-      Tabac :     Oui            Non  

-      Alcool :      Oui                  Non  

-       Ethnicité : Blanc             Noire   

-       Dépression durant la grossesse : Oui             Non  

-  Caffeine :  Oui                  Non  
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- Grossesse gémellaire :  Oui                  Non  

- Prise d’acide folique : Oui                      Non  

7/Anomalies congénitales observés : 

Organe  Anomalie 

Anomalies du tube neural : Spinabifida   

Anencéphalie  

Hydrocéphalie  

Microcéphalie 

Enencéphalie  

Autre : 

Oculaire  Anophtalmie 
Microphtalmie 
Ptosis 

Anomalie de la cronée  
Cataracte congénitale 
Uvéite 

Rétinoblastome 
Atrophie optique 
Glaucome congénital 
Autre : 

Face Fente palatine  
Fente labiale 
Anomalies de l’oreille 
Autre  

Cou  

 

Cardiovasculaire : 

Hypoplasie du cœur gauche  

Tronc artériel commun 
Transposition des gros vaisseaux  
Tétralogie de Fallot  
Trilogie de Fallot 

Ventricule unique  
Communication inter ventriculaire  
Communication inter-auriculaire 
Canal atrio-ventriculaire 

Autre    
 

Thoracique Hernie diaphragmatique  
Autre  

Appareil digestif  Atrésie de l’œsophage 
Atrésie sténose de l’intestin 

Atrésie sténose de duodénum 
Atrésie sténose ano-rectale 
Omphalocèle 

Autre 
Uro-génitale Hypospadias et épispadias 

Sexe indéterminé 
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8/Examen clinique :  

- Détresse respiratoire :       Oui                     Non  

- Macrosomie :                    Oui                     Non  

- Petits poids de naissance : Oui                    Non  

- Souffle cardiaque :             Oui                    Non  

- Hypersialorrhée :               Oui                   Non  

- Faciéce particulière           Oui                     Non   

- Autres : ……………. 

- Apgar : ……………. 

9/Examen complémentaire :  

A- Imagerie : Oui                               Non                   

- Examen : ………………………… 

- Résultat : ………………………….                                                                                   

B- Biologie : Oui                            Non  

- Examen :  …………………………   

- Résultat : …………………………. 

C- Caryotype :  Oui                          Non                                            

- Résultat : ……………………… 

10/ Evolution :  

- Opéré :    Oui                                                Non         

Agénésie et dysgénésie rénale 
Maladie poly kystique rénale 

Hydrocèle congénitale 
Autre  

Appareil locomoteur  Pied bot varus équin  
Polydactylie  

Syndactylie 
Réduction de membre 
Achondroplasie 
Autre 

Chromosomiques  Down  

Autre  

Autre : 
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- Décès :      Oui                                                  Non  

- Traitement médicale :  Oui                              Non  
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Les tableaux :  

Tableau 19:Répartition des nouveaux-nés selon l’âge gestationnel.   

 

 

 

 

 

 

 

 Tableau 20: Répartition des nouveaux-nés selon le sexe. 

Sexe Effectifs Pourcentage 

Masculin 40 44% 

Féminin 51 56% 

Totale 91 100 % 

 

Tableau 21: Répartition des prématurés selon le poids de naissance. 

       Poids 
Age 

1000-1500g 1500-2500g 2500-4000g >4000g Totale 

22-27 SA 0 0 0 0 0 

0% 0% 0% 0% 0% 

28-31 SA 2 3 0 0 5 

40,0% 60,0% 0,0% 0,0% 100,0% 

32-36 SA 0 10 6 0 16 

0,0% 62,5% 37,5% 0,0% 100,0% 

 

Age gestationnel Fréquence Pourcentage 

<37 semaines 21 23,1 

>37semaines 70 76,9 

Total 91 100,0 
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     Tableau 22: Répartition des nouveaux-nés à terme selon le poids de naissance. 

        Poids 
Age 

1000-1500g 1500-2500g 2500-4000g >4000g Totale 

 

>37 SA 

0 11 55 4 70 

0,0% 15,7% 78,6% 5,7% 100,0% 

 

Tableau 23:Répartition des mères selon l’âge. 

Age de mère Fréquence Pourcentage valide 

<18 2 3,1 

18_35 32 49,2 

>35 31 47,7 

Total 65 100,0 

 

Tableau 24: Répartition des mères selon l'ATCD d'avortement. 

 Avortement  Fréquence Pourcentage 
valide 

Oui 20 30,3 

Non 46 69,7 

Total 66 100,0 

 

   Tableau 25: Répartition des mères selon la parétie. 

 Parétie   Fréquence Pourcentage 
valide 

Multipare 55 83,3 

Primipare 11 16,7 

Total 66 100,0 
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   Tableau 26: Répartition des mères selon la vois d'accouchement. 

 

Tableau 27 : Répartition des malformations congénitales. 

Malformations   N     Pourcentage Atrésie œsophagien  4   2,0%   

Spinabifida 23 11,3% Atrésie Intestinale 5 2,5% 

Anencéphalie 3 1,5% Atrésie Duodénale 1 0,5% 

Hydrocéphalie 28 13,7% Imperforation anale 5 2,5% 

Encéphalocèle 3 1,5% Omphalocèle 2 1,0% 

Kyste cérébrale 1 0,5% Laparoschisis 1 0,5% 

Autre 2 1,0% Hernie ombilicale 2 1,0% 

Cataracte 2 1,0% Hirurchprung 1 0,5% 

Fente labiale 4 2,0% Autre 1 0,5% 

Fente palatine 6 2,9% Hypospadias 2 1,0% 

Microrétrognathisme 6 2,9% Agénésie rénale 1 0,5% 

Hyperthylorisme 1 0,5% Ectopie 1 0,5% 

Oreille mal ourlé 2 1,0% Cryptorchidie 3 1,5% 

Cou court 7 3,4% Hydronéphrose 1 0,5% 

Autre 8 3,9% Valve urètre 1 0,5% 

Transposition de gros 

vaisseaux 

1 0,5% Extrophie v 1 0,5% 

Tétralogie du Fallot 1 0,5% Pied bot varus équin 8 3,9% 

Ventricule unique 1 0,5% Polydactylie 4 2,0% 

CIV 4 2,0% Syndactylie 1 0,5% 

CIA 3 1,5% Achondroplasie 4 2,0% 

PCA 3 1,5% Pied Talus 2 1,0% 

Dextrocardie 2 1,0% Agénésie du bras 1 0,5% 

Dystrophie aortique 1 0,5% Genou recurvatum 1 0,5% 

 Voie d’accouchement  Fréquence Pourcentage 
valide 

Basse 32 43,8 

Haute 41 56,2 

Total 73 100,0 
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Autre 12 5,9% Autre 9 4,4% 

Hernie diaphragmatique 3 1,5% Down 2 1,0% 

Hypoplasie pulmonaire 1 0,5% Walker 1 0,5% 

Autre 4 2,0% Syndrome pierre Robin 3 1,5% 

Totale : 204 anomalies                                                                                                 

 

Tableau 28: Réalisation de l’échographie durant la grossesse.   

      
    Echographie  

                           
   Fréquence 

              
           Pourcentage valide 

Oui 48 52,7 

Non 43 47,3 

Total 91 100,0 

 

Tableau 29: Les résultats de l’échographie réalisé durant la grossesse.       

Résultats     N Pourcentage 

Hydramnios    13 38,2% 

Oligoamnios      6 17,6% 

Macrosomie      2 5,9% 

RCIU    10 29,4% 

Malformation             3 8,8% 

 Totale    34 100,0% 

 

Tableau 30: : réparation des nouveaux-nés selon les signes cliniques. 

 Signes cliniques N Pourcentage 

Détresse respiratoire 41 46,6% 

Cyanose 11 12,5% 

Faciéce particulière 11 12,5% 

Souffle cardiaque 16 18,2% 

Retard d'émission de méconium 7 8,0% 

Hypersialorrhée 2 2,3% 
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 Totale  88 100,0% 

 

Tableau 31: Réalisation des examens radiologiques. 
 

N Pourcentage 

ETF 26 32,9% 

EAP 14 17,7% 

ASP 13 16,5% 

Echo cœur 10 12,7% 

TLT 15 19,0% 

Rx standard 1 1,3% 

Totale  79 100,0% 

 

Tableau 32: Réalisation de traitement chirurgicale chez le nouveaux-nés. 

                       Fréquence                  Pourcentage valide 

     Oui 20 22,0 

     Non 71 78,0 

    Total 91 100,0 

 

Tableau 33: Pourcentage des décès.   

    Décès            Fréquence     Pourcentage 

   Oui 49 53,8 

   Non 42 46,2 

   Total 91 100,0 
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Tableau 34 : Répartition des décès selon la prise en charge chirurgicale. 

  Chirurgie  
Total 

Oui Non 

 
 
 
Décès 

Oui Effectif 5 44 49 

% dans Décès 10,2% 89,8% 100,0% 

Non Effectif 15 27 42 

% dans Décès 35,7% 64,3% 100,0% 

 
Total 

Effectif 20 71 91 

% dans Décès 22,0% 78,0% 100,0% 
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Introduction :  

Les malformations congénitales sont un problème de la santé publique, et une véritable cause de morbi-mortalité 

néonatale à l’échelle mondiale. 

Objectif :  

Déterminer l’incidence des malformations congénitales au service de néonatologie d’Ouargla sur une 

période de 2 ans (juillet 2019 - juillet 2021). 

Matériels et méthodes :  

Etude descriptif, transversale, rétrospective, concernant les malformations congénitales observés chez les 

nouveaux-nés hospitalisés à la maternité de Omar Boukhris, Ouargla durant la période de juillet 2019 au juillet 

2021.  

Résultats :  

L’incidence des malformations congénitales chez nous est 4,59% des nouveaux-nés hospitalisés, ou le syndrome 

polymalformatif est le plus fréquent 31,86%, et l’atteinte isolé la plus constaté est l’hydrocéphalie 13,7% suivi 

par le spinabifida 11,3%. 

 23% des nouveaux-nés sont des prématurés, avec gros poids de naissance, le sexe ratio est de 1,27 fille pour un 

garçon. 47% des mères sont âgées de plus de 35 ans et 45,5% parmi eux ont des antécédents d’HTA et 33% de 

diabète dont 63,6% sous insuline.  

Concernant le diagnostic, la réalisation de l’échographie anténatale est de 52,7%, le diagnostic de malformation 

congénitale est posé dans 8,8%. 

 Seulement 23% des nouveaux-nés sont opérés et 53,8% sont décédés.  

Conclusions :  

Les malformations congénitales du tube neural sont les plus fréquente chez nous avec une diversité des 

caractères materno-fœtales rendant l’étude des facteurs de risque des malformations congénitales un sujet très 

importante à réaliser. 
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