Cas clinigue

Mme D.F. agée de 50 ans , droitiére .

ATCD : -un rein unique ,une malformation congénitale avec un
Coffey.

- des lombalgies.
- une cervicotomie pour chirurgie thyroidienne.
-TS.

Traitement habituel: Xanax occasionnellement.



Le 20/06/2009 elle est adressée aux urgences pour

une somnolence ,agressivité , propos incohérents.

Examen clinique: T.A. 17/9 , pouls 87, température 36.6°C
La patiente est somnolente, agitée par moments, DTS

Absence de déficit focalise, Absence de raideur meéninge.



La biologie :

Na 144 m.mol , glycémie 6.6 m.mol , Créatininémie 74 m.mol ,
calcémie 2.17 m.mol

NFS : normale

CRP a2

BH : gamma GT a 45, SGOT , SGPT , TP normal

Ethylémie < 0.1 g/l

Détection des BARBITURIQUES , TRICYCLIQUES ,
PARACETAMOL : négative

GDS: PH 7.41,PCO2 23.5 mm Hg, PO2 111.6, sat O2 98%

T4 , TSH , anticorps antithyroidiens normaux.



Le scanner cérébral sans injections a I'entrée est normal




L’IRM cérébrale ne montre pas de lésions spécifiques




P.L.: <2 éléments , 6 hématies , protéines 0.31 g/l

PCR Herpes Négatif.
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L’EEG montre un tracé lent avec des ondes tri phasiques,
on s’oriente vers une encéphalopathie métabolique.

Etiologie ?



Les encéphalopathies :
-Hépatique , hyperammoniémique .
- Pancréatique .

--Anoxique .

-Hypercapnique.

-D’origine hydroélectrolytique .
-Dues a une endocrinopathie .
-Diabétigue .

-Carentielle .

-- Toxique ou médicamenteuse .
-Uremique.

-Hypertensive .



En fait 'ammoniémie est montée jusqu’a 246 pmol/l pour un
normal entrelO et 47.

La chlorémie était augmentée al24 mmol/l pour un normal
entre 96 et 110 mmol/l.

la réserve alcaline est descendue jusqu'a 11 mmol/l pour un
normal entre 22 et 28 .



Le diagnostic retenu est ;
une encephalopathie hyper- ammoniémique
sur un Coffey (Anastomose urétéro-sigmoidienne ) associé a

une acidose métabolique hyper-chlorémique.



L’hyper-ammoniémie serait due a I'’hyperactivite
bacterienne de la flore intestinale qui est augmentée a
cause de la constipation .

I'ammonium est absorbé dans le colon et le rectum , et
passe dans la veine cave inférieur par les veines rectales
et les veines iliaques internes sans passer par le systeme
porte.

en plus I'acidose profonde peut interrompre le cycle de
I'urée au niveau hépatique (besoin de 1000 ml de
bicarbonatel/} ).
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Hyperammonaemic encephalopathy and severe metabolic acidosis
in a patient with chronic renal insufficiency years after

ureterosigmoidostomy

Dierk 1. Hampel, Juliane Sioll, Lutz MNibbe and Malk Gollasch

Diepariment of Medicine. Divison af Mepheology sod Imemsee Care Medicine, Chariid - Unbversiiinmedioe Berfm,

Campus Varchos-Fisakum, D-13383 Berlin, Cermany

Keymonds: coprosiasis, hy perammonaemic
encephalapathy, Mam: povch: metabolic acidosis,
wreterosigmaidostomy

Introduetion

We report a cuse of severe hyperchlomemic metmbolic
acidosis and hyperammoniaemic encephalopathy in a
patient with moderate renal insufficiency, who had
discontinued oral bcarbonote ndministrabion. This
patient hnd neither underiying Fver disease nor urinary
mract  imfection caused by urea-splitting  bacteria.
Bimrbonate adminisirzlion rexdved byperchbormemic
acidosic. bul had no effect on hyperammonacs
encephalopathy, Hyperammonaeinle encephalopaihy
mesolved prompily after aral neéomycin and Iaciulose.
A review of scwd-base, ammenia and nitrogen meotab-
alism indicotes that patients with moderatz rennl
mnMckeney are at high sk for merahodic disorders
aller urelerosizmaicleatomy,

Case reporl

A T8-vear-old make patient preenied Witk som mobivd,
recurrent nawsen amd vomiting, constipatien for several
dnys ned sehseguently dinrrhost and hyperventilation
He compialsed about uneasiness o few daye nfter be
was iischarped from a previows bespilalization with
the consegpuence of i reduced Moad and Meid intake spd
failiag 1o take his medication as preseribed

Cnvespandeerce and affrisd srgovats bie Dherd T Hamgpel, MD
Cheriid - Univenshisnedizn Derln, Canpos Whchow-Elinkun.
Hephrodagy/ Care Aup o Pl |
0-1133) Berhs, Getiadig.
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Durmng 1he previous hespilafizmizon, the patiest
had received invssive cardine disgmosiics because of
wivapnoea and anpina pedoris during exerion, He had
bzen diagnosed with o distal pon-signalicant slenosis
of the lefl main coromary artery (LMCA} developing
inte a significant stenosls in 1he prasimal part of the ke
sircumllezing artery (LEX). He had received Angic-
plasty of the stenosis in the LOCX ard o stent had been
pcegssfully placed, The right coronary artery (RCA)
b2d been pocluded (already knomn from 3 previous
coronary angugraphy). The patiert had a chronic renal
insidficiency stoge 3 (8 THOOT eriterial and had received
un urckerosigmoidostamy {Mainz posch [0 8 yezrs apo
becamse of urothelial biadder carcinoma with radical
exlirpetion of bladder and prosiaie

Qu eaaminntion, the patient wai somockanl and
perilally disosiented with slow response. His hlocd
pressure, heari rate and {emperaturs were normal
He was tachypnosic with Kussmaul-type breathing
The chiest was clear, the hearl exhibited pormal sourds
withoul any muremure. The abdomen was soft, bewel
sounds were unremarkable. There was no peripheral
acraedana, Meurelogical Tindings bésides somnilence
and disorentation included a silfness of the neck
falbeit po sign of memippizm), Napping  Lremar;
ather weuralogical deficits were not defected, The
emerpency departmeni's blood pas analyaer provided
ke imitizl information: pH 7036, pOOy 12 3mmHg.
pHOO 5T mmHg, Anon Ua.p 114, Na 142 mmolL
K ilmmolil, hacmoglobm 102 gMdl,  glucoss
P¥mgidl, Bactaw emgedl (Tabk 1) A chest X-rax
mveilsd oo pathological fndings Mone Ebomtory
data was obained: C-reactive prelein (CRP) D66mg!
i, erentinine 303 mg/dl, total protein 7.2 g/dl. AST 16
U, crentimine kinsse 30 (U71). Lewcocyte, erylhrocyle
snd shrombogyee counts were normal, He had byper-
ammnemiemi (131 pmoll; aormal cinge 1050 pmalith
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Etiologies des hyperammoniémies

Hyperammoniémies
congeénitales

Hyperammoniémies

Déficit enzymatique du
cycle de l'urée

acquises
, _Onglne Infections
medicamenteuse séveres

Insuffisance

-valproate de

sodium

-chimiothérapie

hépatocellulaire acquise

-cirrhose , hépatite
-cancer ou métastases
hépatiques




Dans le cas de valproate ,I' hyperammoniémie est retrouvee
dans 35 a 45% des patients .

Le mécanisme est complexe :
-Hépatotoxicité .

-Il pourrait bloquer le cycle de 'urée par inhibition des
enzymes.

-1l induit un déficit en carnitine .

-Il favoriserait la reabsorption du glutamine au niveau du rein .



L’hyperammoniémie congenitale est essentiellement due au déficit
enzymatique du cycle de l'uree .

Iy a 6 enzymes : ornithine carbamyl transféerase (OCT),
carbamoyl phosphate synthétase , arginosuccinate synthétase ,

arginosuccinate lyase , arginase , N-acétyl glutamate synthétase .



traitement : DUPHALAC , hydratation , alcalinisation intensive
>41/J (3 11k +1,5 | de bicarbonate ).

Régime sans protide .

On peut utiliser : Benzoate de sodium , chlorhydrate d’arginine iv .

Dans les cas séveres on peut avoir recours a I’lhemodialyse .



L’évolution est rapidement favorable, avec une nette
ameélioration clinique .
L’EEG de contrble du 26/06/2009 montre la disparition

des ondes tri phasiques .
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