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	Page vierge

	Ant_c_dents_fam_BA4a7WgrzJqAsFyciUHWtw: Mère : 25 ans GS AB positif, GVPIV, 0 enfants vivants, 1 fausse couche précoce (post-traumatique), 3 enfants décédés en bas âge, dont deux garçons décédés à J10 et J24 de vie dans un tableau d'arrêt cardio-respiratoire avec notion d'hépatomégalie, et une fille décédée à l'âge de 5 mois à cause d'une défaillance cardiaque liée à une insuffisance mitrale.
Père : 35 ans GS B positif sans antécédents pathologiques. 
Consanguinité de deuxième degré.
	Type_de_pr_sent_6WRD8JPiTRStM0XOB*KJUA: Avis diagnostique
	Mode_de_termina_AwhCukksxs5WYsI2GGYJ9w: Off
	Terme_QabdOsIRPyfofXXJFg6UWA: 38
	Date_de_naissan_7-M-8vxKHLEjAxNuGlbpSQ: 04/08/2015
	Nom_du_f_tus_WGuytjFbgjU0xxcA6YZXzA: HKI
	Adresse_mail_Ys0Thdr8Mj1nFzi3bDGHtg: esp-sd@hotmail.com
	Lieu_d_exercice_youaTfhEkYPszHNmVBKLdA: Hôpital Universitaire Habib Bougatfa, Bizerte, Tunisie
	Dossier_pr_sent_x2I8YPLAhRx-b2yDPaxGkg: Darouich Sihem
	Reponse: 
	Hypothese: Anomalie de l'oxydation des acides gras ?
	Genetique: 
	Histo: Dégénérescence myxoide des valves 
Stéatose hépatique avec élargissement des espaces portes (excès de fibrose)
Congestion rénale importante 
Examen neuropathologique normal 
	Foeto: Un beau bébé, pas de traits dysmorphiques particuliers 
PC 38cm
Hypertrophie myocardique importante 
Dilatation biatriale
Valves d'aspect dysplasique avec atteinte plus sévère des valves mitrale et pulmonaire (très épaissies).  Cordages plutôt fins 
Hépatomégalie jaunâtre (162,44g)

	Imagerie: 
	Grossesse: Quatre échographies anténatales faites dites normales. 
Accouchement : par césarienne à froid à un terme de 38SA+5J pour utérus tricicatriciel. 
Enfant asymptomatique à la naissance, admis en néonatologie pour surveillance et exploration cardiaque systématique devant les ATCDS familiaux. 
Nouveau-né de sexe masculin, eutrophique, non dysmorphique. 
APGAR 9-10-10 ; PN 3510g ; taille 47 cm, PC 35.5 cm. 
Examen somatique sans particularités.
L’évolution a été marquée par une altération secondaire de l’état respiratoire à J4 de vie sans signes d’insuffisance cardiaque. 
La radiographie du thorax a montré une cardiomégalie avec pointe sus diaphragmatique et des poumons clairs. 
L’échographie a objectivé une CMH biventriculaire avec dilatation biatriale, une insuffisance mitrale importante et une HTAP. La valve mitrale était épaissie. 
L'enfant a été mis sous O2 par Hood, Avlocardyl et Lopril, avec aggravation à J34 de vie et apparition de signes d’insuffisance cardiaque cliniques et radiologiques (OAP) ayant nécessité son intubation et ventilation artificielle avec renforcement du traitement tonicardiaque et diurétique. L’évolution était fatale à J35 de vie dans un tableau de choc cardiogénique réfractaire.


