ISSN: 2320-5407

Int. J. Adv. Res. 10(04), 81-84

ISSN NO. 2320-5407

Journal Homepage: -Www.journalijar.com INTRAN4TRO ol NCRNAL P

S ANCED BLSEARUW SJAR)

_ INTERNATIONAL JOURNAL OF
@ ' ADVANCED RESEARCH (IJAR)

Article DOI:10.21474/1JAR01/14520
DOI URL: http://dx.doi.org/10.21474/1JAR01/14520

RESEARCH ARTICLE

GROSSESSE GEMELLAIRE BICHORIALE COMLIQUEE PAR UN OMPHALOCELE CHEZ UN

JUMEAU: A PROPOS D’UN CAS

TWINPREGNANCY Bl CHORIAL COMPLICATEDWITHEXOMPHALOS OF ONE TWIN : CASE

REPORT

Badsi Safae, Louzali Fatima Zohra, Benaouicha Nisrine, Zeraidi Najia, Lakhdar Amina, Kharbache Aicha

Manuscript Info

Manuscript History

Received: 05 February 2022
Final Accepted: 11 March 2022
Published: April 2022

and Baidada Aziz

---------------------------------------------------------------------------- LYYy

Abstract

Omphalocele (exomphalos) is one of the mostcommoncongenital
malformations of the abdominal wall. The size of the defect and the
severity of the associatedabnormalitiesdetermineoverallmorbidity and
mortality. Prenatal screening and diagnosis of associatedabnormalities
are important for proper management. The purpose of this article is to
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Introduction:

L’omphalocéle  (exomphalos) est  dérivé de
«omphalos » signifiant ombilic, «kele » signifiant
swelling et « ex » pour I’extérieur. Cette condition est
une herniea travers la base du cordon ombilical
recouvert d’unemembrane intacte ou rompue [1]. Bien
que le mécanisme exact menant a I’omphalocele soit
controversé, 1’échec du développement peut se produire
pendant un intervalle de temps dans la vie
embryonnaire ou feetale. Par conséquent, la taille du
défaut peut varier considérablement.

Dans une étude, une incidence d’environ 1 sur 4000 a
7000 naissances vivantes a été signalée (2). Une étude
menée aux Etats-Unis a estimé une prévalence de 1,86
(intervalles de confiance [IC] a 95 %, de 1,73 a 1,99)
pour 10 000 personnes naissances (3).

L’exomphalos est principalement associé a des
mutations  génétiques et & des anomalies
chromosomiques comme la trisomie 18, 13 et 21. La
fécondation in vitro présente un risque supplémentaire
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important. L’hérédité familiale autosomique dominante
est également connue [4].

Cette anomalie congénitale impressionnante pour les
parents doit faire 1’objet d’un conseil prénatal le plus
pertinent possible, notamment sur les fréquentes
anomalies associées, et au mieux des le premier
trimestre.(5)

Bien que les progres dans les soins chirurgicaux et
néonataux aient amélioré la survie des nouveau-nés
avec |’omphalocele, les problémes d’insuffisance
respiratoire, le séjour prolongé en soins intensifs, la
mauvaise alimentation et la croissance, et le retard
neurodéveloppemental ~ demeurent  des  risques
importants [6-7].

Observation:

Nous rapportons le cas d’une patiente de 28 ans avec
une consanguinité de 1% degré, sans antécédents
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notables, primigeste primipare, mal suivie. Une
échographie obstétricale lui a été réalisée au 2°™
trimestre, objectivant un omphalocéle chez un des
jumeaux avec une placentation bichoriale bi
amniotique, le reste de I’échographie morphologique ne
révéle aucune anomalie ainsi que chez le 2°™ jumeau.
A terme, elle s’est présentée aux urgences en phase
active du travail. Aprés I’accouchement par césarienne
pour anomalie de rythme, nous décelons une anomalie
de la fermeture de la paroi abdominale, avec
extériorisation des intestins et du foie entourés d’un sac
herniaire non rompu (Figurel). Par ailleurs, le bilan
malformatif est négatif. Le nouveau-né est rapidement
pris en charge en unité de soins pédiatrique ou un bilan
complet a été réalisé. L’évolution aprés chirurgie était
favorable et il fit remis & la maman apres 2 mois.

Figure 1: Image des 2 jumeaux aprés ['accouchement
révélant I’'omphalocele chez J1

Discussion:
-Définition-Epidémiologie:

L’omphalocéle 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.

L’estimation de la prévalence dans la région parisienne
était de 6,8 cas pour 10 000 naissances sur la période
2009-2013. Dans cette méme période, on note un taux
d’interruption médicale de grossesse (IMG) de 70 % et
un taux de mort feetale in utero (MFIU) de 2 %.

L¢incidence est plus importante chez les femmes de
plus de 35 ans ou de moins de 20 ans. Les nouveau-nés
atteints sont plus souvent des garcons. Le diagnostic
d’omphalocéle en prénatal est a présent habituellement
fait dés le premier trimestre dans plus de 90 % des cas.
®)

L’association de 1’omphalocéle avec des anomalies
chromosomiques et des malformations cardiaques
congénitales signifie que le diagnostic prénatal conduit
généralement a une recherche de caryotype feetal. (8,9)

Avant les années 1970, jusqu’a 80 % des nourrissons
atteints d’omphalocéle mouraient de faim et de
complications associées aprés ’opération. Aprés les
années 1970, le développement de la nutrition
parentérale totale et les méthodes de fermeture par
étapes ont entrainé une augmentation du taux de survie
des nourrissons atteints d’omphalocéle.(10)

-Embryologie:

I n’y a pas de consensus clair expliquant les
mécanismes embryologiques précis conduisant a la
pathogenése  de  l'omphalocéle et de la
gastroscisis. MARGULIES a émis [1’hypothése que
I’omphalocéle se développe avant la 3e semaine de
gestation, soit en raison de 1’échec de 1'union du septum
transversal mésodermique avec sa  couverture
amniotique, soit en raison d’un échec de prolifération
du tissu conjonctif embryonnaire dans le septum
transverse, processus qui conduisent normalement a la
formation de la partie supra-ombilicale de la paroi
abdominale. [13]

- Diagnostic:

Les omphaloceles sont classés en majeur et
mineurselon la dimension, cette classification est
probablement moins utile qu’une bonne description de
I’anomalie avec analyse du contenu et la structure du
sac herniaireainsi que les anomalies chromosomiques
associées. (11)

L’échographie prénatale est trés sensible pour identifier
lesomphalocéles. Les anomalies associées et les
caractéristiques  échographiques  suggérant  des
anomalies chromosomales peuvent étre détectées et
peuvent aider a la prise de décision sur I’interruption de
grossesse. Dans une étude de 88 cas, le rapport entre la
circonférence de 1’omphalocéle et la circonférence
abdominale peut étre mesuré et le rapport supérieur a
0,75 était prédictif de la nécessité d’une fermeture par
étapes et le rapport inférieur a 0,57 était fermé
principalement [5].

L’imageriec par résonance magnétique n’est pas
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systématiquement effectuée pour I’évaluation des, mais
dans les omphalocelesgéants, elle peut étre utile pour
prédire le résultat postnatal. Les nourrissons dont le
volume pulmonaire total observé par rapport aux
prévisions est< 50% ont besoin dun soutien
respiratoire prolongé et d’une hospitalisation prolongée
[12].

-Prise en charge obstétricale:

Si I’on suspecte un omphalocéle, il est recommandé de
consulter un centre de diagnostic de 3°™ niveau pour
une évaluation détaillée par échographie des anomalies
structurelles associées, en particulier celles présentes
dans les trisomies 18 et 13 (14). Un échocardiogramme
foetal est essentiel puisque 47 % d’entre eux ont une
anomalie cardiaque (15).

Un examen minutieux des vertébres et du tractus
gastro-intestinal devrait étre effectué afin d’exclure le
syndrome associant I’omphalocéle-1’exstrophie
vésicale- I’imperforation anale- anomalie de la moelle
épiniére (OEIS) (16).

L’imagerie normale de la vessie feetale, des reins et de
la paroi abdominale antérieure caudale devrait exclure
I’exstrophie vésicale ou loacale (17).

La présence d’hypertrophie rénale, de macrosomie et
d’hydramnios avec ’'omphalocele a 1’échographie fera
suspecterle syndrome de Beckwith-Wiedemann et les
examens cytogénétiques pourraient étre spécifiquement
axés sur I’exclusion des anomalies de 11p, ou de la
désorganisation uniparentale.

Environ 20 % des feetus présentent un retard de
croissance intra-utérin  (RCIU)  (18). Cependant,
I’évaluation du RCIU est difficile en raison de
problemes de mesure de la circonférence abdominale.

Avec la tendance a un dépistage échographique de
meilleure qualité au premier trimestre (19), un
diagnostic précoce devient possible (20). Il peut y avoir
confusion en raison d’une hernie intestinale
« physiologique »  acette gestation. Le  diagnostic
d’omphalocele avant 12 semaines devrait étre fait avec
une grande prudence afin d’éviter toute confusion avec
une hernie intestinale physiologique.

Si les parents poursuivent la grossesse en vue d’une
chirurgie corrective postnatale, des évaluations
régulieres de la croissance feetale et du volume de
liqueur sont recommandées. Si la croissance est
mauvaise, les courbes de vitesse Doppler de Dartére
ombilicale et 'ERCF peuvent étre nécessaires.

Selon une méta analyse,les résultats n’appuient pas
I’utilisation de la césarienne afin d’améliorer le résultat
néonatal. Plus précisément, cette  méta-analysen’a
constaté aucune amélioration de la capacité de

développement de I’intestin ischémique, de I’occlusion
intestinale gréle, de ’entérocolite nécrosante ou de la
septicémie, ni du taux de mortalité. (21)

Il semble y avoir peu d’avantages a 1’accouchement par
césarienne, & moins que la Iésion soit importante et
qu’elle puisse entraver le travail ou étre susceptible de
subir un traumatisme (18, 22, 23).Cela est
particulierement vrai si la Iésion est grande et contient
le foie (24; 25).

L’accouchement doit étre effectué aussi rapidement que
possible et dans un centre doté d’installations
périnatales appropriées pour la gestion chirurgicale. Si
la prématurité est évitée, alors I’incubation et la
ventilation sont rarement nécessaires, a moins qu’une
anomalie cardiopulmonaire associée interfére.

-Traitement :

La prise en charge opératoire d’un omphalocele de
petite ou moyenne taille doit viser la fermeture primaire
du fascia et de la peau. Le sac peut étre excisé ou laissé
intact sous la fermeture du fascia. (26)

-Morbi-Mortalité:

Malgré le progrées du dépistage, les anomalies
congénitales non  létales sont  fréquemment
diagnostiquées aprés la naissance.Prés de 17 % des
nourrissons atteints d’omphalocele ont des anomalies
chromosomiques, 32% ont des cardiopathies
congénitales, 8% ont des anomalies du systéme
nerveux central et 22 % ont des anomalies qui touchent
tous les systémes (27).La présence d’anomalies
associées a un impact décisif sur la survie a long
terme.Ceux qui ont un omphalocéle isolé ont le
meilleur taux de survie d’un an, supérieur a 90 %, et
s’améliorent. De 2001 a 2005, le taux de survie d’un an
s’est amélioré de 22 % par rapport aux cing années
précédentes. Cela peut représenter un meilleur
diagnostic ou traitement prénatal pour les nouveau-nés
avec I’omphalocéle.

Un taux de survie global de 75 % pour les enfants nés
vivants atteints d’omphalocéle est généralement indiqué
dans la documentation sur les résultats. Les enfants
atteints d’omphalocéle ont un fardeau élevé
d’interventions médicales et chirurgicales précoces
pendant 1’enfance. Tous sont a risque de difficultés
d’alimentation, d’échec a prospérer, de RGO et
d’obstruction intestinale par des adhérences. Le
volvulus intestinal est rare mais peut étre fatal s’il n’est
pas reconnu. L’omphalocéle géant représente un sous-
ensemble complexe unique qui présente souvent un
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retard neuro-développemental et moteur plus
important. Malgré ces difficultés précoces, avec des
soins et un suivi diligents, les enfants ayant des
antécédents  d’omphalocéle  peuvent finalement
atteindre un état de santé et une qualité de vie
semblables a ceux de la population générale. Ceci est
particulierement vrai si les anomalies associées sont
absentes. (28)

Conclusion:

L’omphalocéle affecte environ 3 sur 10 000 naissances.
Le resultat clinique dépend des anomalies structurelles
et chromosomiques associées et de la gestation a
I’accouchement.

Le diagnostic échographique prénatal et le caryotype
sont importants et permettent de prendre des décisions
éclairées en matiére de prise en charge prénatale et
postnatale. Les soins prénataux et le counseling
devraient é&tre multidisciplinaires et 1’information
devrait idéalement étre donnée aux parents concernant
le pronostic et les résultats fondés sur des données
prospectives fondées sur la population.
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