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Malformations foetales chirurgicales
en urgence a la naissance

RESUME : Les progrés réalisés en termes de diagnostic anténatal permettent aujourd’hui une prise en
charge adaptée a chaque pathologie dans des centres spécialisés. Certaines pathologies engagent le
pronostic des nouveaux-nés et doivent faire I’objet d’une expertise chirurgicale infantile au plus vite.
Ainsi les suspicions de pathologies nécessitant une prise en charge néonatale immédiate ou relative,
sont transférés in utero dans une maternité de niveau 3 (de type chirurgical) afin d’améliorer la prise
en charge de ces enfants. Cet article donne quelques exemples de ces pathologies chirurgicales.
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es progres réalisés en termes de
L diagnostic anténatal permettent

aujourd’hui une prise en charge
adaptée a chaque pathologie dans des
centres spécialisés. Cette prise en charge
peut constituer une urgence chirurgicale
relative ou immédiate, et la naissance
doit se faire en milieu adapté a la prise
en charge néonatale [1].

Chaque cas constituant une urgence
chirurgicale néonatale est discuté en
staff pluridisciplinaire dans les Centres
pluridisciplinaires de diagnostic préna-
tal (CPDPN), avec l’avis des spécialistes:
chirurgiens, obstétriciens et néonatologues.

Ainsi les suspicions de pathologies
nécessitant une prise en charge néona-
tale immédiate ou relative, sont trans-
férées in utero dans une maternité de
niveau 3 (de type chirurgical) afin d’amé-
liorer la prise en charge de ces enfants.

Nous allons détailler quelques cas de
pathologies dépistées en anténatal
nécessitant une prise en charge immé-
diate spécialisée.

B Laparoschisis et omphalocéle

Les anomalies de fermeture de la paroi
abdominale sont normalement dépis-

tables dés le premier trimestre. Leur fré-
quence est d’environ 1/5 000 naissances.
11 est important de faire la différence
échographiquement entre le laparoschi-
sis et ’'omphalocele [2]. En effet, si le
laparoschisis est le plus souvent isolé
et n’est jamais associé a des anomalies
chromosomiques, I’omphaloceéle est
accompagnée dans 70 a 88 % des cas a
d’autres malformations et des anomalies
chromosomiques y sont associées dans
10240 % des cas [3].

Pathogéniquement, le laparoschisis
est un défect pariétal para-ombilical
droit avec éviscération des anses intes-
tinales, alors que I’'omphalocele est
une herniation du contenu abdominal
a la base du cordon (fig. 1). Ainsi, a
I’échographie du premier trimestre, la
principale différence entre les deux est
la présence, ou non, d’'une membrane
autour du contenu extériorisé et la posi-
tion du contenu ombilical par rapport
au défect pariétal.

1. Le laparoschisis

Le laparoschisis est plutot de bon pro-
nostics’il est suivi réguliérement, surtout
en fin de grossesse. En effet, la morbi-
dité néonatale dépend de plusieurs
parametres a surveiller étroitement en
anténatal. Ainsi, nous surveillerons,
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Echo A: coupe abdominale transver- Echo B: herniation du contenu abdominal & la base du cordon recou-

sale avec défect pariétal para ombi- vert d'une membrane: omphaloceéte.

lical droit. Absence de membrane
recouvrant le défect: laparoschisis.

Fig. 1: Différences échographiques entre le laparoschisis et l'omphalocéle. Images échographiques du Dr

Mairovitz.

mensuellement jusqu’a environ 28 SA
puis hebdomadairement:
—I’estimation de poids feetal ;

—la quantité de liquide;

—les mouvements actifs foetaux;

—une dilatation des anses digestives
intra et extra abdominales;

—leur echogénicité.

Une surveillance par rythme cardiaque
feetal de plus en plus rapprochée est
préconisée et une cure de corticothéra-
pie peut étre discutée a partir de 30 SA.
Immédiatement apres la naissance,
qui peut avoir lieu par voie basse ou
par césarienne [4], le cordon ombilical
est gardé long pour la suite de la prise
en charge chirurgicale et la protection

Fig. 2: Mise en place d'un sac stérile autour des
anses gréles d'un laparoschisis.

des anses digestives est assurée par la
mise en place d’un sac stérile autour des
anses et de I’enfant afin de le protéger
del’hypothermie (fig. 2). C’estensuite le
chirurgien pédiatre qui examine le tube
digestif extériorisé, vérifie ’absence
de perforation digestive ou d’anomalie
associée et évalue la possibilité de réin-
tégration de I'intestin dans’abdomen de
I’enfant dés la naissance. Si les condi-
tions sont requises (volume d’anses
digestives extériorisées peu important,
cavité abdominale suffisamment grande,
bonne tolérance hémodynamique et res-
piratoire), la réintégration complete des
anses et la fermeture de la paroi abdo-
minale a lieu quelques minutes apres la
naissance. Cette procédure peut étreréa-

Fig. 3: Mise en place du silo autour des anses gréles.

lisée au bloc opératoire sans anesthésie
générale. Dans le cas ot la réintégration
n’est pas possible immédiatement, la
fermeture pariétale est différée et un silo
en silicone est installé autour des anses
digestives afin de les protéger pour les
premiers jours, le temps que la cavité
abdominale se laisse distendre petit a
petit par une réintégration progressive.
Lesilo estinstallé en suspension dans la
couveuse de ’enfant. Généralement, la
réintégration compléte a lieu en moins
d’une semaine (fig. 3).

2. Lomphalocéle

La surveillance échographique de I’'om-
phalocele sera mensuelle et il n’y a pas
lieu d’augmenter cette surveillance en
fin de grossesse. Le pronostic dépend,
bien stir, de I'éventuelle association a des
anomalies chromosomiques ouad’autres
malformations, mais également de la taille
de ’omphalocele a partir du deuxieme
trimestre. En effet, I’effet de masse d’'une
omphalocele géante surle développement
pulmonaire peut étre problématique. La
voie d’accouchement est a discuter en
fonction de la taille de I’'omphalocgle et
du risque dystocique de cette derniére.
L'extraction feetale se doit d’étre prudente
afin de ne pasrompre lamembrane appe-
lée encore gelée de Wharton. La prise en
charge immédiate postnatale en salle de
travail estlaméme que pourle laparoschi-
sis, avecmise en place du contenu hernié
dans un sac stérile.

Ala différence du laparoschisis, et parce
que le contenu intra-abdominal est cou-
vert par la gelée de Wharton, la prise en
charge chirurgicale de I’'omphalocele
a la naissance est une urgence relative.
Avant tout traitement chirurgical, il est
important de vérifier I’absence d’autres
malformations non diagnosticables en
anténatal et qui pourraient étre associées
al’omphalocele.

Une fois ce bilan réalisé, le chirurgien
pédiatre choisit la prise en charge adap-
tée. Si le contenu hernié est de petit
volume, une réintégration et une fer-
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Fig. 4: Omphalocele a la naissance.

Fig. 5: Omphalocele en cours de tannage a l'éosine.

meture pariétale directe pourront avoir
lieu dans les premieres heures de vie.
S’il s’agit d’'une omphalocele géante,
la stratégie choisie sera non opératoire,
selon la technique de Grob [5], visant a
réaliser un tannage de ’'omphalocele par
applications locales de topiques (type
éosine, flammazine) afin de permettre
une épithélialisation progressive de la
gelée (fig. 4 et 5).

La hernie de coupole
diaphragmatique
Lahernie de coupole diaphragmatique

est une malformation touchant 1/3 000
naissances. Elle est le résultat d’un
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Coupe thoracique avec foie up Mesﬁre du LHR en échographie.

et déviation médiastinale.

.l--"-

Coupe para sagittale avec foie intra
thoracique.

Fig. 6: Images échographiques d'une hernie de coupole diaphragmatique. Images échographiques du Dr Mairovitz.

défaut de fermeture du diaphragme. La
morbi-mortalité néonatale est élevée du
fait duretentissement pulmonaire de la
hernie et des répercussions hémodyna-
miques potentiellement séveres. Dans
la majorité des cas, il s’agit d’un défect
a gauche. Echographiquement, est
visible dans le thorax le contenu nor-
malement abdominal, avec la présence
possible de I’intestin, de 1’estomac et
parfois du foie (fig. 6).

Lors de la découverte d’une hernie de
coupole, souvent a I’échographie du
deuxiéme trimestre, il est important
de rechercher d’autres malformations
éventuellement associées (particulie-
rement cardiaques) [6] ou des anoma-
lies chromosomiques. Si elle est isolée,
le pronostic dépend essentiellement
du volume pulmonaire, qui peut étre
apprécié en échographie et/ou en IRM
par la mesure d’un score appelé LHR
(pour Lung over head ratio). De plus,
I’ascension du foie en intrathoracique,
I'importance de ’'asymétrie des cavités
cardiaques, la déviation médiastinale
sont des facteurs déterminants, sans tou-
tefois qu’aucun de ces signes n’ait une
valeur prédictive positivea 100 % [7, 8].
Certaines formes d’hernie de coupole
sont éligibles a une chirurgie in utero
qui consiste au positionnement d’un
ballonnet intratrachéal pour permettre
une occlusion trachéale temporaire
et ainsi accroitre le développement
pulmonaire entre les deuxiéme et troi-
siéme trimestres de grossesse [9, 10].
Cette technique n’est, pour 'instant, pro-
posée qu’a des foetus dont le pronostic est
déterminé sévere [11].

En post-natal, la prise en charge initiale
est essentiellement réanimatoire, condi-
tionnée par la sévérité de la pathologie
pulmonaire. Les deux principaux pro-
blémes a prendre en charge, consécu-
tifs & la malformation, sont ’hypoplasie
pulmonaire et ’hypertension artérielle
pulmonaire. L’objectif du réanimateur
est d’assurer une stabilité hémodyna-
mique et respiratoire suffisante pour
permettre une bonne tolérance de la
chirurgie, qui ne pourra avoir lieu
qu’une fois I’enfant parfaitement stabi-
lisé. Plusieurs jours de réanimation sont
parfois nécessaires. L'étape cruciale de
la chirurgie visera ensuite a réintégrer
les visceres herniés en intrathoracique
au sein de la cavité péritonéale et a
réparer la coupole diaphragmatique.
Le type de réparation du diaphragme
réalisé dépendra de la taille de I’orifice
(suture simple, interposition d’un lam-
beau musculaire ou d’un patch prothé-
tique). Cette chirurgie peut étre menée
par voie thoracique ou abdominale et
par des techniques mini-invasives (tho-
raco- ou laparoscopie) [12].

B Les valves de I'urétre postérieur

Les valves de'urétre postérieur sont une
anomalie congénitale de 1'urétre provo-
quant un obstacle, plus ou moins impor-
tant, a la vidange vésicale. Il s’agit de la
principale uropathie obstructive basse
de diagnostic anténatal chez le petit gar-
con, représentant une urgence chirur-
gicale a la naissance. Effectivement, le
tableau obstructif présent dés la période
anténatale provoque des lésions vési-



réalités Pédiatriques — n° 268_Juin 2023

POINTS FORTS

méconnaitre un tel diagnostic.

B Ladifférence entre laparoschisis et omphalocele est d'une
importance majeure, tant sur le pronostic que la mise en place
d’'une surveillance obstétricale adaptée.

B La suspicion de valves de l'uréetre postérieur chez le petit
garcon doit toujours étre présentée dans un CPDPN pour ne pas

B Les suspicions de hernie de coupole doivent faire l'objet d'un bilan
pronostic des le deuxiéme trimestre de grossesse.

B Ces dossiers doivent étre discutés avec des chirurgiens
pédiatriques dés la période anténatale.

cales et d’hyperpression dans les voies
urinaires hautes irréversibles, rendant
le pronostic rénal plus ou moins sévere.
L’existence d'un éventuel anamnios
par réduction du volume d’urines
émises dans la cavité amniotique peut
également avoir pour conséquence un
mauvais développement pulmonaire
(hypoplasie pulmonaire) rendant le
tableau encore plus sévere. Un diagnos-
tic précoce durant la grossesse, témoi-
gnant d’un obstacle apparu tres t6t au
cours du développement foetal, sera
de moins bon pronostic. Le diagnostic
différentiel des valves de 1'urgtre pos-
térieur est le reflux vésico-urétéral. Ces
deux pathologies sont a suspecter devant
une dilatation pyélique plus ou moins
sévere, accompagnée d’une dilatation
urétérale ainsi qu’a une vessie augmen-
tée de taille, et dont le muscle peut étre
épaissi. Le caractére uni ou bilatéral est

un mauvais signe pour différencier ces
deux pathologies.

Le critére échographique semblant le
plus fiable est la dilatation de 1'uretre
postérieur sur une coupe transpérinéale,
arechercher de préférence pendant une
miction feetale [13]. En cas d’obstacle, ce
cliché peut, en effet, mettre en évidence
le col vésical et éventuellement les val-
ves (fig. 7). La difficulté des diagnostics
différentiels fait souvent décider d’'une
prise en charge dans une maternité avec
une unité de chirurgie urologique néo-
natale. Lorsque le diagnostic est posé et
le pronostic sévere, un geste de drainage
vésical peut étre proposé en anténal [14].

La confirmation néonatale du diagnostic
de valves de l'urétre postérieur est une
urgence. Rapidement apres lanaissance,
une échographie des voies urinaires va

Fig. 8: Cystographie révélant la disparité de calibre
typique de la présence de valves de l'urétre postérieur.

étre réalisée pour préciser les données
anténatales, ainsi qu'une cystographie
(réalisée par voie suspubienne par
ponction directe de la vessie ou par voie
rétrograde) (fig. 8). C’est cet examen qui
affirmera le diagnostic d’obstacle urétral.
La miction n’élimine jamais le diagnos-
tic. L'urgence sera ensuite de rapidement
lever I’obstacle urétral. En 1’absence de
contre-indication (hypoplasie pulmo-
naire sévere requérant une ventilation
invasive essentiellement), I’enfant aura
des le diagnostic posé, une urétrocystos-
copieau bloc opératoire ainsi qu’une sec-
tion endoscopique des valves de l'urétre.
Lorsque l’'uretre est trop petit pour
admettre le matériel d’endoscopie (petit
poids de naissance par exemple), une

Coupe transpérinale sans dilatation de l'urétre pos- Coupe transpérinale avec dilatation de l'urétre postérieur: suspicion de valves de l'urétre postérieur.
térieur.

Fig. 7: Coupes transpérinéales avec et sans dilatation de l'uretre postérieur. Images échographiques du Dr Chitrit.
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vésicostomie (abouchement chirurgical
de la vessie a la peau) sera réalisée pour
libérer la pression dans les voies uri-
naires hautes. Sil’instabilité respiratoire
compromet I’acces au bloc opératoire,
une dérivation temporaire des urines
par pose de cathéter sus-pubien ou sonde
vésicale pourra étre réalisée en réanima-
tion avant que la stabilisation permette
un acces au bloc opératoire. Une partie
capitale de la prise en charge dans cette
période néonatale périopératoire sera
la prise en charge néphrologique des
désordres hydro-électrolytiques.
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