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Summary

The provoked priapism is a scarce and serious
urogenital emergency. The clinical signs are similar to
those encountered in non-trauma priapism but the
outcomes may be sometimes fragic. Only an early
management before 4 hours makes it possible to avoid
secondary complications related to anoxia and fibrosis
of the cavemous bodies. These complications could
definitively alter the erectile capacity of the penis as
well as lead to its amputation. We report an exceptional
case of priaspim caused by a metal ring strangling the
root of the penis.
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Résumé

Le priapisme provoqué représente une urgence urogénitale
rare et grave. Les manifestations cliniques sont similaires a
celles rencontrées au cours d’un priapisme non provoqué
avec des conséquences parfois tragiques. Seule une prise en
charge rapide avant 4 heures permet d’éviter les
complications liées & D'anoxie et la fibrose des corps
caverneux qui pourraient altérer défimitivement la capacité
érectile du patient pouvant méme entrainer I’amputation du
peénis. Nous rapportons un cas d’étiologie exceptionnelle
provoqué par un anneau meétallique étranglant la racine du
pénis.

Mots-clés :  incarcération,
métallique, gangrene.

pénis, priapisme, anneau

Introduction

De nombreux objets confectionnés de fagon artisanale
ou commercialisés dans les sex-shops sont utilisés pour
augmenter et prolonger I'intumescence du pénis au
cours de I’érection. Il s’agit le plus souvent d’anneaux
de consistance variable (métal, tissus, plastique, corde,
lacet) étranglant la racine du pénis ou encerclant a la
fois la racine du pénis et le scrotum réalisant le
syndrome de tourniquet (1). Ces adjuvants de la
masturbation ou du coit, en faisant obstacle au retour
veineux, augmentent la turgescence et les dimensions
du pénis en érection et pourraient retarder I’orgasme.
Nous rapportons un cas d’étiologie exceptionnelle
provoqué par un anneau métallique étranglant le pénis a
sa racine. Notre objectif est de rapporter ce cas et de
réaliser une revue de la littérature sur I"aspect clinique
et thérapeutique de cette affection.

Historigue de I'article :

Regu le 23 décembre 2015
Accepté le 09 avril 2016

2073



Observation

Patient X 4gé de 33 ans admis 4 la Salle des
Urgences Chirurgicales des Cliniques
Universitaires de Kinshasa pour une douleur
pénienne évoluant depuis trois heures. C’est un
agent d’une société de gardiennage qui lors
d’une caresse pré-coitale, avait placé un annean
meétallique a laracine de la verge. La pose de cet
élément était facilitée par la salive de sa
concubine pendant la fellation, dans le but de
prolonger le temps d’érection (Figure 1). Il avait
par la suite ressenti progressivement une douleur
vive a la verge consécutive a I’étranglement. La
tentative d’extraction manuelle s’est avérée
infructueuse, ce qui a motivé sa consultation en
urgence pour une prise en charge.

L’examen physique a montré un patient agité par
la douleur, avec notion d’éjaculation précoce
sans antécédent psychiatrique. Il présentait un
pénis en état d’infumescence, avec une pean
luisante, froid a la palpation et trés douloureux a
la moindre mobilisation.

En gzalle d’opération générale, sous anesthésie
générale et 'uzage de la xylocaine gel comme
lubrifiant, nous avons réalisé une ponction des
corps caverneux (figure 2) ayant occasionné une
détumescence modérée et le retrait progresszif de
I’anneau de laracine vers le gland. Cette attitude
non consensuelle a été dictée par ’absence de
matériels appropriés (pince coupanie a métal,
scie élecirique de ferronnier, efc.). Les suites
opératoires ont été marquées par la survenue
d’une nécrose cutanée ovalaire sur la face
dorsale de la verge, denviron 2 sur 3 cm de
diameétre au 4°™ jour qui a été prise en charge
par des pansements quotidiens au dakin; et an

7°"* jour le patient avait recouvert une érection.
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Figure 1 : Etranglement de la verge 4 sa racine par
un anneau métallique

Figure 2: Ponction des corps caverneux 4 l'aide d'une
seringue

'
Figure 3: Retrait progressif de 'anneau

A Afr. Med, Vel 8, N° 3, Jupr 201 5



Figure 4: Ablation de l'anneau aprés détumescence

du pénis
Discussion

Le priapisme provoqué est un ensemble des
manifestations cliniques liées i 1°étranglement
ou l’incarcération des organes génitaux externes
masculins. Plusieurs objets ou dispositifs hormis
I’anneau métallique ou bague refrouvés dans
notre obzervation zont les plus souvent mise en
cause : les cheveux, les lacets, cordes, fils... (1-
8).

Les cheveux comme cause de la strangulation
gont fréquemment rencontrés chez les enfants.
Prunel a rapporté plusieurs cas de strangulation
chez les enfants circonciz dans les pays de
Maghreb, évoluant vers une section progressive
avec ischémie artérielle avec une nécrose du
gland (7). Klussma a plutdt observé des
nombreux caz de syndrome du tourni-
quet congécutifs aux’abus sexuels ou des
maltraitances (8).

La découverte du priapisme provoqué (syndrome
du tourniquet) chez 1’adulte est souvent le
résultat de 1’acte auto-érotique selon de
nombreux auteurs (5), consécutif aun acte
volontaire dans le but d’augmenter et de
prolonger ’infumescence du péniz au cours de
I’érection pour impuissance sexuelle ou
éjaculation précoce comme c’est le cas constaté
chez notre patient.

L’évolution clinique est fonction de la durée du
priapisme. Les lésions provoquées par ces
différents objets varient de simples ulcérations a
la gangréne (5). La strangulation du péniz peut
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entrainer une ischémie responsable d'une nécroze
des tissus érectiles et conduire a une rupture de
|’urétre avec extravasation de 'urine (3-4).
Certains de ces anneaux portés en permanence
gont recouverts par la peau et érodent les tissus
en profondeur, pouvant provoquer une fistule
urétro-cutanée et parfois méme 1’amputation de
la verge (1-3).

Sur le plan thérapeutique, 1’ablation de 1*objet
étranglant est fonction de sa nature et de sa
congistance. D’aprés la constatation générale
d’ablation d’anneau, elle est d’autant plus
difficile que celui-ci est métallique et que
I’tedéme est important. De nombreux procédés
d’ablation sont utilisés notamment ceux mises en
ceuvre pour enlever ou couper les alliances (2,
5). Dans certains cas difficiles en rapport avec
I’annean métallique, on peut recourir & des
gervices extérieurs comme les ferronniers. Ainsi
tous les outily de découpe métallique peuvent
étre utiles méme &’ils ne sont pas d’usage
hogpitalier courant (2). Mais dans le présent cas,
les services extérieurs comme les ferronniers
n’étant pas accessibles aux heures tardives dans
notre hépital, une ponction a la seringue des
corps caverneux avait été réalisée et avait permis
d’obtenir une détumescence modérée et
1?ablation a été aisée.

Le premier geste est l'ablation du matériel
ischémiant. En dehors d'une nécrose évidente de
la partie initiale du pénis, le traitement doit étre
le plus conservateur possible cherchant par un
traitement anti-inflammatoire a réduire ’cedéme
{(9). La plupart des patients consultent fort
heureusement le jour méme de l'acte mais
parfois le délai peut étre long (simple lacération)
ou éfre révélé par une complication comme une
rétention aigué d'urine (10, 11).

Conclusion

Le priapisme provoqué demeure une urgence
urogénitale avec des conséquences cliniques
potentiellement graves. La prise en charge est
fonction de la durée de 1’évolution et des 1ésions
provoquées par 1’objet étranglant. I.’ablation de
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ces objets est tributaire de leur nature et exige
parfois des ressources traumatisantes. Le
pronostic sexuel est bon lorsque la prise en
charge est précoce.
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Summary

Holt-Oram syndrome is a rare cardiomelic syndrom with
autosomal dominant transmission. Clinical features are
characterized mainly by morphological abnormalities of
upper limbs interesting the radial nerve segment,
variable rhythm disorders and congenital cardiac
defects. We report a case of Holt- Oram syndrome in a
10 year old boy revealed by dyspnea on exercise and
palpitations.

Keywords: Holt-Oram,; imb abnormalities,
congenital heart disorder
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Résumé

Le syndrome de Holt-Oram est un syndrome cardiomélique
rare 4 transmission autosomique dominante. 1l est
cliniquement caractérisé par des malformations des membres
superieurs intéressant le segment radial, des troubles du
rythme wvariable et une cardiopathie congénitale. Nous
rapportons un cas, chez un patient agé de 10 ans, réveélé par
une dyspnée d’effort et des palpitations.

Mots «c¢lés: Holt-Oram, malformation des membres
supérieurs, cardiopathie congénitale.

Introduction

L’association de  cardiopathies congénitales et

d’anomalies des membres supérieures, est fréquente (1).
Plusieurs syndromes ont été¢ décrits et ont été regroupés
sous le vocable de syndromes « coeur-main ». Parmi ces
malformations, certaines sont plutét tres rares ; o’est le
cas du syndrome de Holt-Oram. Plusieurs mutations
génétiques sont incriminées dans la survenue de cette
pathologie, notamment sur le géne TBXS localisé dans
le chromosome 12. Nous rapportons une observation du
syndrome de Holt-Oram, maladiec génétique qui affecte
la croissance osseuse.

Observation clinique

Il s’agissait d’un gargon de 10 ans conduit par sa
famille en consultation dans le service de pédiatrie du
CHU de Brazzaville, pour une dyspnée d’effort et des
palpitations. Les antécédents relevent I’existence d’une
cardiopathie chez la meére dont la nature n’a pu étre
précisée et une anomalie des poignets ; la présence
d’une hexadactylie chez la grande mere maternelle. 11
n’existe pas de notion de consanguinité¢ dans le couple
parental. Deuxiéme d’une fratrie de deux, le demi-frere
né d’un premier mariage n’a pas de malformation
apparente.
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Les antécédents personnels notent qu’il est né
d’un accouchement prématuré, et avait été
hospitalisé dans le service de néonatologie du
CHU de Brazzaville dans un tableau de détresse
respiratoire. Des malformations des membres
avaient alors ¢té observées. Cette détresse
respiratoire ayant évolué favorablement, I’enfant
n’avait plus été revu en consultation au CHU. Le
motif de la consultation actuelle est la survenue
depuis une semaine, d’une dyspnée a Ieffort
d’installation progressive, et des épisodes de
palpitations.

[.’examen a I’admission notait : une hypotrophie
modérée marquée par : un poids de 20 kg (-2
DS), taille de 126 cm (-2 DS) ; représentant un
IMC de 12,97 kg/m*; I'envergure était de 114
c¢cm. On observait au niveau de la main gauche :
une absence du pouce, un index bifide, une
hypoplasie de 1’éminence thénar. Au niveau de
la main droite, on a retrouvé une hypoplasie de
I’éminence thénar, un pouce inséré au méme
niveau que les autres doigts ; donnant I’aspect
d’un manque d’opposition, le pouce ressemblant
au 5™ doigt avec clinodactylie. L’examen du
coude était marqué par une saillie anormale de
I’épicondyle. Il avait des omoplates petites et des
clavicules courtes.

L’examen cardiovasculaire a découvert un
souffle systolique, d’intensité 3/6°™ maximal au
foyer pulmonaire, et une TA de 100/60 mmHg
aux deux bras. Il n’y avait pas d’atteinte des
membres inférieurs.

Le bilan para clinique réalis¢ a montré a
la radiographie  du  thorax  (face) une
cardiomégalie V2 (RCT= 0,62), un débord droit
sans double contour, une pointe  sus
diaphragmatique et une hyper vascularisation
pulmonaire.

L’ECG a objectivé un rythme sinusal a 71 bpm
avec un intervalle PR égal a 164 ms, un axe
moyen de QRS a +61, un bloc incomplet de
branche droit, et I’absence d’extrasystoles.
[.’échocardiogramme 2D et TM avait mis en
évidence une communication inter auriculaire
(CIA) a gros débit type ostium secondum avec
dilatation du ventricule droit, sans évidence de
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retour veineux pulmonaire anormal. Le bilan
biologique a montré a I"hémogramme un taux
d’hémoglobine a 11g/dl, avec un VGM de 77
um’ en faveur d’une microcytose. La formule
leucocytaire était normale. Les plaquettes étaient
a 299.10%mm’. L’électrophorése de 1’hémo-
globine était de type AA. Les sérologies HIV et
de I'Hépatite B étaient négatives.

Ce tableau clinique a permis d’évoquer le
diagnostic d’un syndrome cceur-main de Holt-
Oram, avec anomalies des membres supérieurs
et une CIA ostium secondum.

Un transfert sanitaire en France avait alors été
réalisé dans le cadre d’une des missions de la
Chaine de I'Espoir (ONG {frangaise) pour une
prise en charge chirurgicale de la CIA.

Le traitement chirurgical réalis¢é a ["hdpital
Européen Georges Pompidou a Paris (France) a
consisté a la pose d’un patch péricardique
autologue. Les suites opératoires étaient simples.
Revue 9 ans aprés son intervention, lors du suivi
annuel, il a ét¢ noté ce qui suit: un bon état
général, un poids égal a4 58 kg pour une taille de
168 cm (IMC de 20,56 kg/m?). Les
malformations des membres ¢étaient toujours
présentes, n’ayant fait 1I’objet d’aucune prise en
charge (figure 1).

Figure 1: Malformation des mains

A Tauscultation, les bruits du coeur étaient
réguliers (fréquence cardiaque a 80 bpm), sans
bruit surajouté.

Les radiographies des mains et des poignets
réalisées, ont permis de montrer au niveau du
poignet et de la main gauche : une agénésie du
pisiforme, une malformation du scaphoide ; une
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agénésie de la premiére rangée cubitale avec une
petite ébauche de P1 (figure 2).

Figure 2: radiographie du poignet et de la main
gauche  (illustrant I’agénésie du  pisiforme,
malformation du scaphoide, agénésie de la premidre
rangée cubitale avec une petite ébauche de P1)

L’examen du poignet et de la main droite a
révélé un aspect effilé du premier métacarpien
droit, un raccourcissement de la troisiéme
phalange droite (en adduction), une hypoplasie
de P2 (en adduction), une agénésie de P1 (figure
3).

Figure 3: Radiographie du poignet et de la main
droite  (montrant 1’agpect effilé du premier
métacarpien, raccourcissement de la troisiéme
phalange, hypoplasie de P2 et agénésie de P1).

L’ECG de contréle présente un rythme sinusal a
72 bpm, un axe de QRS indiftérent, un PR égal a
0,24 et sans surcharge ventriculaire.

Ann. Afr. Med., Vol. 8, N° 3, Juin 2015

Comm entaires

Le syndrome de Holt Oram est un syndrome
cardio squelettique décrit pour la premiére fois
en 1960 par Mary Holt et Samuel Oram (2). Il
s’agit d’un syndrome cardiomélique rare ; trois
cent cinquante cas ont ¢té décrits dans la
littérature (3). Sa fréquence avoisine 1 cas pour
100000 naissances vivantes (4, 5). Au Congo
aucun cas n'a ¢été antérieurement publié. Ce
syndrome associe des malformations des
membres supéricurs intéressant le segment
radial, des troubles du rythme généralement
variables, un blo¢c auriculoventriculaire du
premier degré, et une cardiopathie congénitale
qu est 8 fois sur 10 une CIA (6) comme cela a
¢été observé chez notre patient.

Le syndrome de Holt-Oram obéit a une
transmission autosomique dominante, avec une
manifestation variable du géne. La pénétrance
est de 100% mais les anomalies sont parfois
discrétes (5). Ces malformations observées sont
liées 4 une mutation sur le géne TBXS, premier
géne de cardiopathie syndromique identifié (1,
7), situé sur le bras long du chromosome
12g24.1. TBX5 est un élément de la T-hox
transcription factor family qui joue un réle
indispensable dans le développement du coeur et
des membres supérieurs pendant I’'embryogenése
(8). L’inhibition de T'expression de TBXS5
empéche le développement du cceur (1).
Cependant, cette mutation n’a été observée que
chez 22% des patients présentant un syndrome
de Holt-Oram familial ou sporadique dans
I’étude de Heinritz et al. (8). Dans celle de
McDermott et al. (9), 26% de 'ensemble des
patients avaient une mutation du géne TBXS ; et
ce taux était de 74% lorsque des critéres stricts
de diagnostic du syndrome de Holt-Oram étaient
appliqués, faisant évoquer en dehors des erreurs
diagnostics, 1"hétérogénicité  génétique du
syndrome de Holt-Oram et des mutations
possibles en dehors du géne TBXS5 (8, 10).
Cependant, certains auteurs (11) pensent que de
larges mais submicroscopiques délétions du géne
TBXS35 peuvent étre en cause pour les syndromes
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de Holt- Oram pour lesquels les délétions n’ont
pu étre mis en évidence.

Une grande variabilité inter et intra familiale est
notéc a la fois pour les malformations des
membres (1) depuis 1’hypoplasie de 1’éminence
thénar jusqu’a la phocomélic; et pour les
cardiopathies qui vont de la CIA ostium
secondum au cceur uni ventriculaire. Alors que
les malformations osseuses sont totalement
pénétrantes bien que parfois subtiles.

Ces malformations des membres supérieurs
intéressent notamment le pouce. En effet, celui-
ci peut se situer dans le méme plan que les autres
doigts dont il a le méme aspect ; la triphalangic
est fréquente, mais non constante comme 1’ont
noté Chin et al. (12); elle n’a pas été observée
chez notre patient. Dans certains cas, le pouce
est absent comme observé par Filho et al. (13);
il peut aussi étre malformé d’un cété tel le pouce
bifide observé par Shatrstri (14) ; et absent de
Pautre. Dans notre observation, 1’'mdex était
bifide au niveau de la main gauche avecdes
malformations du  pouce. Elles étaient
asymétriques ; le pouce était absent a gauche,
malformé a droite. Des anomalies des os du
carpe s’associent a celles de la main. Elles sont
trés variables d’un sujet a 1’autre ; dans le cas
rapporté, comme d’ailleurs observé dans la
littérature (15), une malformation du scaphoide a
été observée avec agénésie du semi lunaire. Au
coude, une saillic anormale de 1’épicondyle est
trés fréquemment visible comme observé chez
notre patient. Des anomalies de 1’épaule
semblent également fréquentes, de méme que
celles de la configuration thoracique. . Notre
patient avait de petites omoplates, de méme
qu’un pectus excavatum comme retrouvés dans
antérieurs (13, 15). Des
malformations plus sévéres telles que I"absence

des  rapports

de radius ou d’humérus, hémi vertebres parfois
décrites n’ont pas ¢été notés dans le cas en
présence.

Les malformations squelettiques épargnent les
membres  inférieurs. Cette situation pourrait
s’expliquer par le fait que le géne mutant
interfere avec la différenciation embryonnaire
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lors des quatrieme et cinquieme semaines de
gestation, avant la maturation complete de cette
partie du corps (13).

Les cardiopathies sont observées chez 85% des
patients atteints (1) et la CIA ostium secondum
est la malformation cardiaque la plus fréquente
(13), suivie de la
ventriculaire et de la CIA ostium primum (16).

communication inter

Sietten et al. (17) dans une revue de la littérature
de 1974 a 1995, constatent que les défauts du
septum inter auriculaire constituent 60,3% des
189 cas répertoriés, isolés ou associés avec
d’autres malformations .Prés de 18 %o des cas de
la  littérature  avaient des  cardiopathies
nécessitant une prise en charge meédicale et
chirurgicale complexe. Des anomalies électro-
cardiographiques telles que des degrés variables
de bloc auriculo ventriculaires ont été rapportées
(12, 13). Il s’agit généralement d’un bloc
auriculo ventriculaire du premier degré (1) ; dans
notre cas, le patient présentait un bloc incomplet
droit.

Le bloe

progressive (6) décrit dans 1’évolution de cette

auriculoventriculaire  d’apparition
affection a ¢été observé chez notre patient,
justifiant ainsi la surveillance au long cours de la
conduction chez les sujets porteurs du gene
morbide. Le diagnostic anténatal de ce syndrome
est possible grace a 1’échographie. La CIA de
notre patient a fait 1’objet d’une prise en charge
chirurgicale avec succes grice a La Chaine de
I’Espoir. Cependant, les probléemes ortho-
pédiques n’ont pu &tre pris en charge.

Conclusion

Le syndrome de Holt-Oram, maladie excep-
tionnelle, dont le diagnostic précoce est possible
et le pronostic li¢ a I'existence et a la gravité des
atteintes cardiaques et orthopédiques, nécessite
une prise en charge multidisciplinaire. Une
surveillance au long cours de la conduction
s’avere nécessaire.
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