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Limb body wallcomplex (LBWC) is a rare poly malformative 

syndrome of unknownorigin, comprising major anomalies of the 

ventral body wall (thoracoabdominal) associatedwithother anomalies, 

includingthose of the limbsthatmay range frompositionaldeformity to 

agenesis, unusualcraniofacial malformations, and a variety of visceral 

anomalies thatinclude the heart, lungs, and genitourinary system. 

Twophenotypes are describeddepending on the feto-

placentalattachment. We report a case of LBWC diagnosed post partum 

in a stillbornwith the following malformations: a large 

anterioromphalocele, spina bifida withmeningocele, and 

severescoliosis. The lowerlimbsappearedasymmetricalwithbilateral 

club feetassociatedwithpolydactyly. The stillbirthadheres to the 

placenta by a very short cord of 3 cm comprising 2 arteries and a vein 
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Introduction:- 
Le « limb body wall complexe » est un syndrome poly-malformatif spécifique et rare, dont l’étiopathogénie reste 

méconnue. Peu répandu chez les obstétriciens et les échographistes depuis le jour où il a été élucidé par VAN 

Allenet al en 1987. [1] 

 

IL associe des malformations graves pariétales antérieures, viscérales, encéphaliques rachidiennes et des membres. 

Qui sont le plus souvent incompatible à la vie  [2] le diagnostic positif est posé devant la présence de deux des trois 

éléments suivants: une malformation du tube neural, une disruption de la paroi abdominale ou thoracique ainsi 

qu'une anomalie des membres. [1] 

 

L’échographie anténatale permet de poser le diagnostic, à condition qu’il soit reconnu. Néanmoins, il n’est pas 

toujours porté, même après la naissance. Souvent il est retenu sous le terme de « syndrome poly-malformatif ». 

 

Observation:- 
Mme N.N, âgée de 28 ans, primipare mariée depuis 5 ans.Sans antécédents médicaux ou chirurgicaux particuliers, 

notamment pas de notion de consanguinité ou de malformation fœtale familiale, ni de prise médicamenteuse 

spécifique. Enceinte d’une grossesse qui se dit à terme, non suivie. Admise pour accouchement. L’examen clinique 

a révélé une parturiente en début de travail, des BCF absents, avec hauteur utérine correspondant à l’âge 

gestationnel.  
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L’échographie obstétricale n’a pas été faite, parturiente arrivée à dilatation complète. L’accouchement était 

eutocique donnant naissance à un mort-né de sexe indéterminé (ambiguïté sexuelle), de poids de naissance de 

3200g. L’examen macroscopique du mort-né a révélé une volumineuse omphalocèle antérieure, un spina bifida avec 

méningocèle. Le rachis est marqué par une scoliose sévère. Les membres inférieurs paraissent asymétriques avec 

pieds bot bilatéral associés à une polydactylie.Le fœtus adhère au placenta par un cordon très court de 3 cm 

comportant 2 artères et une veine. Une radiologie du squelette réalisée a mis en évidence les anomalies des 

extrémités ainsi qu’une scoliose manifeste. 

 

Malheureusement, l’examen anatomopathologique n’a pas pu être réalisé suite à la non disponibilitéd’une unité de 

foetopathologie. L’ensemble des constatations de l’examen macroscopique ont permis cependant de retenir le 

diagnostic. 

 

Discussion:-  
Le « limb body wall complexe » est un syndrome poly-malformatif rare, dont l’incidence est difficile à préciser 

seulement environ 250 cas qui ont été décrits [8] ,[9]  car c’est un syndrome mal connu et d’origine imprécise : 

aucunagent tératogène ou implication génétique sure n’a été retrouvés [3],des atteintes fraternelles ont été rapportées 

dans lalittérature suggérant la possibilité d’une origine génétique [4] [5]  

 

Des auteurs ont essayé de comprendre la physiopathogenie de ce syndrome qui est résumée en trois théories :  

1. Théorie de rupture précoce de l’amnios = théorie exogène : post traumatique le plus souvent entrainant la 

formation des brides amniotiques qui vont altérer l’embryogenèse entrainant les malformations [6] 

2. Théorie vasculaire = théorie endogène c’est un phénomène qui survient entre 4 et 6 SA entrainant une nécrose 

des tissus embryonnaire avec malformations, l’altération vasculaire peut être secondaire à un traumatisme ou 

des Contractions utérines [1]  

3. Théorie d’anomalie de la fermeture embryonnaire  

4. La consommation de la cocaïne au premier trimestre peut être incriminée selon Viscarello [7]  

 

Il est caractérisé par de graves malformations englobantes : 

1. encephalocele /exencephalie , fentes labiales et/ou palatines  

2. unlaparoschisis /thoracoschisis 

3. Des Malformations osseuses  

 

Comme décrite par Van Allen ,(on peut dire que c’est une malformation de fermeturepariétale) 

 

Le diagnostic est retenu devant la présence de deux critères sur trois  

 

Nous sommes devant un cas exceptionnel associant les 3 critères diagnostiques (voir figure I) 

 

Cependant même en absence d’anomalie pariétales le diagnostic peut être retenu chez unnv-né qui présente un 

encephalocele, des fentes faciales avec des malformations des membres [1]. 

 

Le diagnostic échographique anténatal du syndrome de LBWC est possible dès la fin du premier trimestre, la voie 

préférée est l’endovaginale , le diagnostic le plus précoce rapporté dans la littérature était à 12 SA [2] les signes 

échographique englobent :  

 

Unecœlosomie, une atteinte des membres, un accolement du placenta au fœtus et les anomalies rachidiennes [10-11] 

 

Malheureusement dans notre cas la grossesse était mal suivie et la patiente est arrivée à dilatation complète, c’est en 

post partum et devant le syndrome malformatif présent chez le mort-né qu’on a pu retenir le diagnostic de LBWC  

 

Nous faisons partie de quelque cas d’accouchement menés à terme rapportés dans la littérature [12] ,le pronostic de 

syndrome de LBWC est fatal , les malformations étant malheureusement au-delà des ressources thérapeutiques , 

l’interruption médicale de la grossesse semble acceptable d’où l’intérêt d’une connaissance échographique en sa 

matière  
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Conclusion:-  
le  LBWC est un syndrome polymalformatif fatal , d’origine inconnue car aucune implication génétique ou 

tératogène n’a été mise en évidence , sa physiopathologie reste des théories , c’est un syndrome qui doit être bien 

connu par les échographiste et les obstétriciens car le diagnostic anténatal est possible dès la fin du premier trimestre 

ce qui permet de discuter une interruption médicale précoce de la grossesse ou elle est permise. 

 

 
Figure I:- le cas de syndrome de LBWC, mort-né présentant Une volumineuse omphalocèle antérieure, un spina 

bifida avec méningocèle. Le rachis est marqué par une scoliose sévère. Les membres inférieurs paraissent 

asymétriques avec pieds bot Bilatéral associés à une polydactylie.Le fœtus adhère au placenta parun cordon très 

court de 3 cm comportant 2 artères et une veine 
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Figure 2:- Aspect macroscopique du placenta avec un cordon ombilical fin Et très court. 

 

 
Figure 3 : radiologie du squelette qui met en évidence Des anomalies des extrémités ainsi qu’une scoliose manifeste 
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