
Cas clinique

Mme  D.F.  âgée de 50 ans , droitière .

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

- des lombalgies.

- une cervicotomie pour chirurgie thyroïdienne.

- 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 focalisé,  Absence de raideur méningé.



La biologie :
Na 144 m.mol , glycémie 6.6 m.mol , Créatininémie 74 m.mol , 
calcémie 2.17 m.mol 
NFS : normale
CRP à 2

BH : gamma GT à 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 antithyroïdiens normaux.



Le scanner cérébral sans injections à l’entrée est normal 



L’IRM cérébrale  ne montre pas de lésions spécifiques 
. 



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

PCR  Herpès Négatif.





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 à une endocrinopathie .

-Diabétique .

-Carentielle .

-- Toxique ou médicamenteuse .

-Urémique.

-Hypertensive .



En fait l’ammoniémie est montée jusqu’à 246 µmol/l pour un 
normal entre10 et 47.

La chlorémie était augmentée à124 mmol/l pour un normal 
entre 96 et 110 mmol/l.

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



Le diagnostic retenu est ;

une encéphalopathie hyper- ammoniémique

sur un Coffey (Anastomose urétéro-sigmoïdienne ) associé à

une acidose métabolique hyper-chlorémique.



L’hyper-ammoniémie serait due à l’hyperactivité
bactérienne de la flore intestinale qui est augmentée à
cause de la constipation .

l’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 système 
porte.

en plus l’acidose profonde peut interrompre le cycle de 
l’urée au niveau hépatique (besoin de 1000 ml de 
bicarbonate/j ).





Etiologies des hyperammoniémies

Hyperammoniémies 
congénitales

Déficit enzymatique du
cycle de l’urée

Hyperammoniémies 
acquises

Origine 
médicamenteuse

Insuffisance 
hépatocellulaire acquise 

Infections 
sévères

-valproate de 
sodium
-chimiothérapie

-cirrhose , hépatite
-cancer ou métastases 
hépatiques



Dans le cas de valproate ,l’ hyperammoniémie est retrouvée 
dans 35 à 45% des patients .

Le mécanisme est complexe :

-Hépatotoxicité .

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

-Il induit un déficit en carnitine .

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



L’hyperammoniémie congénitale est essentiellement due au déficit

enzymatique du cycle de l’urée .

Il y a 6 enzymes : ornithine carbamyl transférase (OCT) , 

carbamoyl phosphate synthétase , arginosuccinate synthétase ,

arginosuccinate lyase , arginase , N-acétyl glutamate synthétase .



traitement : DUPHALAC , hydratation , alcalinisation  intensive 
>4l/J (3 l ik +1,5 l de bicarbonate ).                     

Régime sans protide .                                             

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

Dans les cas sévères on peut avoir recours à l’hémodialyse . 



L’évolution est rapidement favorable, avec une nette    

amélioration clinique .

L’EEG de contrôle du 26/06/2009 montre la disparition

des ondes tri phasiques .




