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RESUME

Introduction : L'anencéphalie est une malformation congénitale du systeme
nerveux occupant la deuxieme place MTN apres la spina bifida. Son diagnostic
est anténatal et une interruption médicale de la grossesse est recommandée.
L’objectif de ce travail était de rapporter des cas d’anencéphalie et montrer
I'intérét de I'échographie dans son diagnostic anténatal et dans la décision
thérapeutique. Méthodologie : Il s’agissait d’'une étude de 4 cas d’anencéphalie
avec collecte prospective sur une période de 3 mois d’Avril a Juin 2023.
Résultats : Quatre cas d’anencéphalie ont été colligés. Ces patientes
porteuses d’anencéphalie avaient des caractéristiques : la notion de mariage
consanguin, la non scolarisation des patientes, la profession d’orpailleur,
'absence de CPN, retard a consulter pendant la grossesse, 'absence de
supplémentation en acide folique. Les principaux signes échographiques de
I'anencéphalie retrouvés étaient: absence de voute cranienne, lyse de
I'encéphale, flottement de I'encéphale dans le LA, hydramnios. Le diagnostic
anténatal est tardif au 3°™® trimestre dans 75% des cas. Le diagnostic anténatal
a I'échographie a permis d’indiquer l'interruption meédicale de grossesse (IMG)
dans 100% des cas. Le protocole d’avortement sécurisé de 'OMS a été utilisé
dans tous les cas pour IMG. Le sexe masculin était prédominant. Conclusion :
Ce diagnostic anténatal est le plus souvent tardif au 3°™ trimestre.
L’échographie anténatale permet de décider une IMG. La lutte contre
I'anencéphalie passe par la prévention primaire qui est la prise d'acide folique
en preconceptionnelle et au premier trimestre de la grossesse. Mots-clés :

anenceéphalie, diagnostic anténatal, IMG, malformation du tube neural.

Mémoire de DU d’échographie gynéco-obstétricale Dr FANE Seydou



Abstract

Introduction: Anencephaly is a congenital malformation of the nervous system
occupying the second place MTN after spina bifida. Its diagnosis is antenatal
and a medical termination of pregnancy is recommended. The objective of this
work was to report observations of anencephaly and to show the interest of
ultrasound in its antenatal diagnosis and in the therapeutic decision.
Methodology: This was a study of 4 cases of anencephaly with prospective
collection over a period of 3 months from April to June 2023. Results: Four
observations of cases of anencephaly were collected. These patients with
anencephaly had characteristics: the notion of consanguineous marriage, the
non-schooling of the patients, the profession of gold washer, the absence of
CPN, delay in consulting during pregnancy, the absence of folic acid
supplementation. The main ultrasound signs of anencephaly found were:
absence of cranial vault, lysis of the brain, floating of the brain in the LA,
polyhydramnios. Prenatal diagnosis is late in the 3rd trimester in 75% of cases.
Prenatal ultrasound diagnosis indicated medical termination of pregnancy (IMG)
in 100% of cases. The WHO safe abortion protocol was used in all cases for
IMG. The male sex was predominant. Conclusion: This antenatal diagnosis is
most often late in the 3rd trimester. Antenatal ultrasound makes it possible to
decide on an IMG. The fight against anencephaly goes through primary
prevention which is the intake of folic acid preconceptionally and in the first

trimester of pregnancy. Keywords: Anencephaly, antenatal diagnosis, IMG,

neural tube defect.
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1. Introduction

L'anencéphalie est absence totale ou partielle de cerveau accompagnée d’une
absence totale ou partielle de la volte cranienne et du cuir chevelu [1]. Cette
malformation létale représente 40 % des malformations du tube neural (MTN).
Elle est la deuxiéme cause d'anomalies du systeme nerveux apres la spina
bifida [1,2,3]. Son incidence est de 1/1000 naissances. Le diagnostic est réalisé
par I'échographie du 1° trimestre entre la 11°™ et la 14°™ semaine
d’aménorrhées (SA) [3]. Le diagnostic ne devrait pu étre réalisé passé ce délai
de 14 semaines d’aménorrhées. Les étiologies sont multifactorielles
(ilatrogénes, toxiques, meétaboliques, nutritionnelles et  rarement
chromosomiques). Le plus souvent I'anencéphalie est une malformation isolée
(dans 80 % des cas), mais nous notons son association dans de rares cas a
d’autres malformations telles que le spina bifida et autres MTN. Le risque de
récidive était de 1,7 a 5 % [4]. Quelle que soit la suite donnée a la grossesse, le
conseil génétique prend ici toute son importance : il est nécessaire d'informer
les parents sur le risque de récidive, et sur le bénéfice d'une supplémentation
en acide folique avant la prochaine grossesse, de savoir faire le diagnostic
anténatal précoce [5]. Au Mali des travaux ont été menés sur les MTN de facon
générale mais peu détudes se sont intéressees a [I'anencéphalie
spécifiguement. L’objectif de ce travail était de rapporter des observations

matiere de diagnostic anténatal et de décision thérapeutique de I'anencéphalie.

Mémoire de DU d’échographie gynéco-obstétricale Dr FANE Seydou



OBJECTIFS

OBJECTIF GENERAL

Etudier l'anencéphalie et montrer l'intérét de I'échographie dans son

diagnostic anténatal et dans sa décision thérapeutique.

OBJECTIFS SPECIFIQUES

o Décrire les aspects épidémiologiques de I'anencéphalie

o Décrire les aspects échographiques et cliniques de I'anencéphale

o Décrire la prise en charge

o Déterminer le pronostic
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2. GENERALITES

2.1. Définition : L’Anencéphalie est un défaut de fermeture du tube neural,
malformation congénitale rare du systéme nerveux qui est caractérisée par
I'absence totale ou partielle de voite cranienne et de cuir chevelu, le cerveau
étant absent ou réduit a une masse de taille réduite.

2.2. Rappels embryologiques [1,2].

Formation du tube neural : C’est I'apparition de la plaque neurale au 19%™ jour,
qui constitue le premier événement de la formation du futur systeme nerveux.
La plaque neurale se développe en avant de la ligne primitive sous forme d’'un
épaississement médio-sagittal de I'ectoblaste et suit un gradient cranio-caudal.
Le développement de la plaque neurale est plus rapide a I'extrémité craniale,
qui s’élargit en forme de raquette, a l'origine du futur cerveau. L'extrémité
caudale reste étroite et donnera la moelle épiniere. Ces modifications sont
concomitantes de la gastrulation. La fermeture du tube neural commence dans
la région cervicale (au niveau du 4eme somite) et progresse alors
simultanément en direction céphalique (le neuropore rostral se ferme au 29eme
jour) et caudale (le neuropore caudal se ferme au 30eme jour). L’emplacement
du neuropore antérieur correspond a la lame terminale du cerveau adulte. Celui
du neuropore postérieur, correspond au 31°™ somite (environ S1), ot se fera la
neurulation secondaire a partir de 'éminence caudale, qui se terminera chez
I'adulte par le cbne médullaire. L'os du crane, qui provient des crétes neurales.
Un défaut de fermeture du tube neural postérieur résulte en une pathologie
appelée spina bifida, alors que I'absence de fermeture du neuropore antérieur

est responsable d’'une anencéphalie.
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Figure 1 : Formation du tube neural [2].
2.3. Epidémiologie [2,6]

o Incidence : Est estimée a la naissance a 1 cas pour 5.000 naissances.
Une répartition géographique inégale des prévalences a la naissance
est observée, avec des prévalences particulierement élevées dans les
Tles britanniques, en Chine, au Mexique et en Turquie.

o Facteurs de risque: Cette hétérogénéité est a attribuer a des
patrimoines génétiques variables selon les populations, mais aussi a
des habitudes alimentaires différentes. Le taux de récurrence (femme

ayant un antécédent d’anencéphalie) serait de 4 %.
2.4. Pathogénie :

Quatre niveaux biologigues peuvent étre distingués dans ce processus des

MTN dont 'anencéphalie :

1) Le noyau ou siege I'ADN porteur de la totalité des géenes de I'espece.

2) L'ADN soumise et réceptive aux variations du milieu intra cellulaire, Il
permet la synthése de messages adéquats (AR N.m) qui passent dans le
cytoplasme.

3) Ces ARN messagers, en relation avec les ARN de transfert (ARNt) des
acides amineés et les ribosomes, concourent a I'agencement des acides
aminés en protéines conformément a la séquence du code que transcrivait
I'ARN de transfert.

4) Le quatriéme niveau est constitué par I'ensemble des conditions

environnementales nécessaires aux trois fonctions précédentes. Il est sous la
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dépendance de facteurs multiples parmi lesquels nous pouvons citer le pH, les
catalyseurs divers, I'apport d'énergie.

Au moment de l'induction et dans la période qui suit, les mitoses s'accroissent,
les ébauches entrent en différenciation et les synthéses spécifiques se mettent
en route : c'est la période de sensibilité maximale des ébauches aux facteurs
nocifs externes. Il y a une période de latéro-sensibilité spécifique pour chaque
ébauche. La période de fragilité maximale du systéme nerveux se situe entre
le 15éme et le 25éme jour, celle du coeur entre le 20°™ et 40éme jour, celle
des membranes entre le 24eme et le 36eme jour.

2.5. Diagnostic
2.5.1. Diagnostic positif

Clinique : Interrogatoire permet de recherche les facteurs de risque
d’anencéphalie. En effet Hind A [2] estime qu'environ 10% des malformations
humaines sont dues a des facteurs exogenes et que 10% sont dies a des
facteurs génétiques et chromosomiques, les 80% restantes étant dles
probablement a l'interaction de plusieurs facteurs génétiques et exogenes.

1) Les anomalies a I'échelle chromosomique : aberrations chromosomiques
tellesques les anomalies du nombre de chromosomes (hétéroploidie). Les
polyploides sont fréquentes dans les avortements. Mais les anomalies les plus
fréequemment observées et s'accompagnant des malformations d'organes sont
les trisomies ; parmi celles-ci, citons la trisomie 21 responsable du mongolisme,
la trisomie 18, la trisomie 13. La trisomie des chromosomes sexuels réalise le
syndrome de Klinefelter, XXY qui est en fait inconstamment malformatif, il
entraine des perturbations morphologiques et fonctionnelles dans la sphere
génitale. Les anomalies de structure du chromosome sans variation de nombre.
Elles consistent en un remaniement du matériel chromosomique (inversion,
translocation) sans perte apparente de chromatine ou avec perte de matériel
(délétion) ; dans ce cas, les perturbations sont souvent plus graves. Parmi ces

syndromes, la maladie du chat associant une microphtalmie, un hypertélorisme
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et diverses malformations non spécifiques. Dans les anomalies a I'échelon
génique, la lésion ici est indiscernable a lI'examen du caryotype ; elle est
détectée par I'étude de la transmission de la malformation a travers les
générations. Nous distinguons 2 grands types selon le mode de transmission :
les anomalies a transmission mendélienne simple qui anomalies autosomiques
dominantes : le géne muté entrainera 50% d'anomalies dans la descendance
s'il est sous forme hétérozygote et 100% s'il est sous forme homozygote. Les
anomalies autosomiques récessives elles ne se manifestent que chez les
homozygotes et de de faits observent rarement et accidentelle comme une
mutation. Nous les rencontrons dans le cas de consanguinite.

2) Facteurs physiques.

- Radiations : les effets des rayons X sont connus depuis de nombreuses
années et il est bien reconnu que la microcéphalie, les malformations
craniennes, le spina bifida, la cécité, la division palatine et les malformations
des membres peuvent résulter du traitement des femmes enceintes par hautes
doses de rayons de Roentgen et de radium

3) Agents chimiques : les médicaments, il a été démontré I'existence de
certaines malformations :

- la thalidomide qui provogue une absence ou de grandes difformités des os
longs, une atrésie de I'cesophage et des anomalies cardiaques,

- I'aminoptérine, produit du groupe des antimétabolites, est un antagoniste de
I'acide folique provoque l'anencéphalie, le méningocele, I'hnydrocéphalie et le
bec-de-lievre avec division palatine. Les anticonvulsivants sont suspects

pendant la grossesse chez les femmes épileptiques.

4) Diabete maternel : les troubles du métabolisme des glucides entrainent un
grand nombre de mort-nés, de morts néonatales et de nouveau-nés
anormalement gros. Il a été noté une fréquence accrue de malformations

congénitales chez les méres diabétiques.
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5) Facteurs nutritionnels : bien que de nombreuses carences nutritionnelles,
en particulier vitaminiques se soient avérées tératogenes . Il a été démontré que
les carences en vitamine B9 (acide folique) peuvent entrainer les MTN dot
I'anencéphalie.
A I'examen physique nous ne retrouvons pas de particularités.
s Paraclinique :
o Echographie obstétricale :

Le diagnostic prénatal peut étre fait facilement a I'échographie dés le premier
trimestre de la grossesse, devant I'absence de visibilité de la volte cranienne.
L’anencéphalie est vue a I'échographie a partir de 10 SA. Le diagnostic est
donc possible des 11-13 SA et se caractérise par un pole céphaliqgue anormal
(structure de I'encéphale inhabituelle, désorganisée et absence de ligne
interhémisphérique) recouvert parfois par une membrane méningée. |l s’agit
au départ plutét d’'un aspect d’exencéphalie. Le tissu cérébral anormal,
bombant dans le liqguide amniotique, va se lyser et donner au 2éme trimestre
une anencéphalie. Nous notons I'absence de voute cranienne visible, et un
diametre bipariétal (DBP) difficile & mesurer. La base du crane et la face sont
iIdentifiables mais les orbites paraissent volumineuses. Le liquide amniotique
est finement échogene. L’anencéphalie est une malformation isolée (dans 80
% des cas), mais on note son association dans de rares cas a d’autres

malformations :

Rachischisis 25% des cas.

Fente labiopalatine 10%.

Malformations urinaires 16%.

Digestives 6%.

Cardiaques 4%.
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L’hydramnios est fréquent par troubles de déglutition. Les mouvements foetaux
paraissent saccadés et amples provoqués par le contact du moignon
céphalique avec l'utérus.

o Analyse du sérum maternel :

Un dépistage par I'analyse du sérum maternel permet de mesurer le taux
d’alpha-feetoprotéine (AFP). Si ce taux est élevé, il y a un risque que I'enfant
soit atteint d’'une anomalie du tube neural. Il est alors nécessaire d’effectuer
des tests supplémentaires (échographie ou amniocentese). L’AFP est une
protéine produite par le fcetus ; elle entre dans le liquide amniotique par l'urine
du feetus. SiI'enfant est atteint d’'une anomalie du tube neural, 'AFP se répand
en plus grande quantité dans le liquide amniotique par les tissus non couverts
de peau. Par le placenta, 'AFP entre dans le sang de la mere et peut ainsi
étre mesuré. Dans environ un quart des cas, il y aura une trop grande
production de liqguide amniotique (hydramnios). Cela vient du fait que par
manque de réflexes, I'enfant ne peut pas avaler le liquide amniotique. Si la
guantité de liquide devient trop importante, elle géne la mére. Le travail peut
se déclencher avant terme ou la poche des eaux se rompre. Pour y remédier,
une amniocentese réductrice peut étre faite, ce qui soulage la mére pour

guelque temps.
o Conseil génétique :
Des cas familiaux ont été décrits, compatibles avec une hérédité de type
récessive autosomique, mais la plupart des cas sont sporadiques.
2.5.2. Diagnostic différentiel

+ Iniencéphalie : est une affection malformative du systéme nerveux
central rare, létale a breve échéance, caractérisée par trois signes
cardinaux : un défect de l'occipital, un rachischisis cervical ou cervico-
dorsal, une rétroflexion foetale. C’est un syndrome malformatif Iétal

dominé par l'agrandissement du trou occipital d0 a I'hypoplasie de
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I'écaille, mais aussi de tous les points d’ossification de [l'occipital
permettant I'issue de partie ou de tout le cerveau en dehors de la boite
cranienne associée souvent a un rachischisis

+ Microcéphalie sévére

+ L’exencéphalie : L'exencéphalie par maladie des brides amniotiques.
L’encéphale extériorisé et anormal est adhérent au placenta, fixé lors des
mouvements feetaux. Dans cette forme on retrouve une dysmorphie
faciale complexe a type de fentes faciales asymétriques et obliques,
d’hypertélorisme, d’anomalie de [I'ensellure nasale, de micro ou
anophtalmie unilatérale

+ Acranie : est une malformation rare se caractérisant par 'absence de
voldte cranienne, de dure mére alors que le tissu cérébral flotte dans le
liquide amniotique.

2.6. Prise en charge

o Interruption médicale de la grossesse (IMG) :

Les deux types de services de soins post-avortement disponibles au Mali
sont classés comme suit : les méthodes médicales (utilisation de pilules
telles que le misoprostol) et les méthodes chirurgicales (aspiration manuelle
sous vide). Les deux pilules abortives qui sont disponibles au Mali sont : le
misoprostol [200 microgrammes (MCG) et la Mifépristone associée au
Misoprostol (200MCG+200MCG)].

o Accouchement et anencéphalie :

Le feetus participe au déclenchement du travail par I'intermédiaire de son
hypophyse et de ses surrénales. Comme [I'hypophyse est absente ou
atrophiée chez les enfants anencéphales, I'accouchement ne se déclenche
souvent pas spontanément. Pour cette raison, beaucoup de meres
demandent le déclenchement de 'accouchement en fin de grossesse. Comme
la voQte cranienne manque souvent, il est important de garder la poche des

eaux intacte le plus longtemps possible durant le travail, pour qu’elle exerce

Mémoire de DU d’échographie gynéco-obstétricale Dr FANE Seydou



la pression nécessaire sur le col de l'utérus pour sa dilatation. Dans ces
conditions-la, la naissance d’'un enfant anencéphale se fera de la méme
maniere, prendra le méme temps que la naissance d’un enfant en bonne santé

chez la méme femme.
o Prévention :

Pour prévenir les anomalies de fermeture du tube neural, il est recommandé
aux futures mamans de prendre 400 microgrammes d’acide folique par jour.
Cette supplémentation réduit le risque de défaut de fermeture du tube neural
dans pres de deux tiers des cas. La prise d’acide folique doit se faire
idéalement dés l'arrét de la contraception et se poursuivre durant les deux
premiers mois de grossesse. Parallelement, il est conseillé d’avoir une

alimentation riche en folates.

2.7. Pronostic :

Le pronostic pour les nouveau-nés atteints anencéphalie est mauvais et
aucune chirurgie ne peut corriger cette anomalie congénitale. Lorsque

I'enfant n'est pas mort-né, il décede habituellement dans les heures ou

les jours qui suivent sa naissance.
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3.

Matériels et méthodes
3.1. Cadre d’étude : Les cas d’anencéphalie ont été colligés dans les centres
de santé de référence du district de Bamako et aux CHU Gabriel Touré et du
Point G de Bamako.

3.2. Type et période d’étude: Il s’agissait d'une étude de 4 cas
d’anencéphalie avec collecte prospective sur une période de 3 mois d’avril a
juin 2023 (40 jours obligatoires de stage d’échographie gynécologique et

obstétricale et le reste des jours pour collecter les cas).
3.3. Population d’étude : Est constituée de malformations du tube neural.

Echantillonnage : L’échantillon était constitué des cas d’anencéphalie
diagnostiqués pendant la période d'étude. Nous avons colligé 4 cas
d’anencéphalie dans les centres de santé de référence de Bamako et aux
CHU Gabriel Touré et du Point G.

3.4. Sources de données et variables : Les données ont été collectées a
partir des supports des données comme les dossiers obstétricaux, registres
de compte-rendu d’échographie des services enquétés. Les variables
utilisées étaient : les caractéristiques sociodémographiques et cliniques, les
aspects échographiques de l'anencéphale. Les sondes utilisées étaient

convexes de fréquence 3,5 Mhz. Les marques des appareils étaient variables.
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4. OBSERVATIONS DE NOS CAS D’ANENCEPHALIE
4.1. PREMIERE OBSERVATION

= Aspects épidémiologiques :
Caractéristiques sociodémographiques : Madame NS, agée de 17 ans, malinké,
ménagere, peulh de nationalité malienne, sans notion mariage de consanguin,
patiente non scolarisée, résidant en milieu urbain a Yirimadio en commune VI
du district de Bamako, mariée a monsieur MN, orpailleur, ayant un niveau

primaire, de nationalité malienne.

= Aspects cliniques :
Antécedents familiaux : Pas de maladie familiale connue
Antécedents medicaux et chirurgicaux : Groupe sanguin AB Rhésus positif,
recherche agglutinines irréguliéres négatives a I'admission, pas de diabéte, pas
d’'HTA, pas d’allergie connue, pas d’antécédent chirurgical particulier.
Antécédents gynécologiques : ménarche inconnue, pas prise de contraceptif,
présence de dysmeénorrhée.
Antécedents obstétricaux : primigeste, primipare ayant accouché par voie
basse, pas d’antécédent d’anencéphalie.
Histoire de la grossesse : L’interrogatoire permet de retrouver : la Date des
derniéres regles qui était inconnue, trois consultations prénatale (CPN) dont a
la derniere CPN une échographie a été demandée, une dose de sulfadoxine
pyriméthamine, bonne prise de fer et acide folique, vaccination antitétanique
(VAT) faite.
Examen physique a I’'admission : permet de retrouver un bon état général de
la patiente, ces constantes hémodynamiques sont normales, utérus a grand axe
longitudinal, hauteur utérine estimée a 35 cm, présence de bruits du cceur feetal
au Pinard, col court ouvert a 3 cm, membranes intactes, présentation siege

haute.
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= Aspects échographiques :
L’examen échographique a été effectué avec un appareil 52Hz avec Doppler
couleur muni d’'une sonde sectorielle courbe de 3,5 Mhz. Nous avons utilisé une
sonde transpariétale de 3,5 MHz. Sur cette coupe axiale de la téte foetale nous

observons I'absence totale de voute cranienne.

Figure 2 : Echographie obstétricale en coupe axiale montrant une grossesse

avec une téte depourvue de vodte cranienne (fléchesl)

La grossesse était monofoetale avec la longueur fémorale estimée a 53 cm et
une circonférence abdominale égale 190 mm Le poids feetal estimé a
527grammes (g). Le liquide amniotique (LA) était de quantité augmentée avec

la plus grande citerne qui mesurait 102,99 mm.de diametre antéropostérieur.

Mémoire de DU d’échographie gynéco-obstétricale Dr FANE Seydou



53390820230307

DI042p23 ossros
1To0D.1 M 1.0

<~

Figure 3 : Echographie obstétricale en coupe sagittale montrant un hydramnios
(LA=liguide amniotique avec grande citerne = 102,99 mm)

L’age gestationnel au moment du diagnostic était de 28 semaines
d’aménorrhées. Cette échographie obstétricale a éeté réalisée au troisieme
trimestre lors de la troisieme CPN. Le placenta était antero-fundique bien inséré
loin du col utérin. La présentation foetale était céphalique. Le sexe était
masculin. Les bruits du cceur étaient présents avec une fréquence 131

battements par minute.

- +15 &
Fréq card 131 bpm,
+ VsSm 41.4 cmifs

Figure 4 : Echographie obstétricale avec Doppler ombilical IR =0,76

= Décision thérapeutique et pronostic :
La patiente a été admise en hospitalisation dans le service de gynécologie
obstétrique. Un counseling avec le couple été fait pour les aider a prendre la
décision d’une interruption médicale de grossesse (IMG). Au terme de notre
entretien avec la patiente puis avec son mari et ensuite avec chaque membre

de la famille des solutions ont été proposeés a savoir :
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o Une ITG a 28 semaines (SA) sur une grossesse évolutive mais avec une
malformation congénitale Iétale a la naissance.
o Une poursuite de la grossesse jusqu’a terme mais avec une malformation
congeénitale létale a la naissance.
La patiente porteuse de foetus anencéphale a opté pour IMG apres
consentement éclairé. Une fiche de consentement a été signée par la
patiente et sa famille. La faisabilité légale était requise pour 'anencéphalie
qui est une MTN grave et incompatible avec la vie. Une évaluation clinique
et échographiqgue a permis de décider un déclenchement sur la base
arguments cliniqgues et échographiques a savoir la hauteur utérine (HU) a
35 cm, une présentation céphalique, un poids feetal a 527g, utérus sans
cicatrice un score de Bishop a 6. Un bilan pré thérapeutique a été réalisé
comprenant un groupage rhésus (AB positif), une numération formule
sanguine (NFS) avec un taux d’hémoglobine (Hb)=10,2g/dl, un bilan de la
crase sanguine qui est revenu normal. De fagcon concomitante a cette
décision thérapeutique un bilan étiologique a été fait comprenant la sérologie
toxoplasmique IgM qui est revenue positive et sérologie rubéolique 1gG qui
était positive, le BW était normal. Le protocole selon les nouvelles
recommandations de 'OMS sur I'avortement sécurisée a été pratiqué. En
effet 48 heures aprés la mise en ceuvre de ce protocole mifépristone 200mg
en 24 heures puis apres misoprostol 400 microgrammes toutes les 6 heures.
La patiente est entrée en travail et a expulsé par voie basse d’'un mort-né
frais pesant 7259, masculin, taille 35 cm, malformation de type anencéphalie.
Cette ITG s’inscrit dans les limites de la loi au Mali concernant I'avortement.

Les suites post IMG ont été simples.
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Figure 5 : Nouveau-né anencéphale a la naissance

4.2. OBSERVATION DU DEUXIEME CAS

= Aspects épidémiologiques :
Caractéristiques sociodémographiques : Madame SC, patiente agee de 35 ans,
ménagere, bambara de nationalité malienne, statut de mariage consanguin non
connue, patiente non scolarisée, résidant en milieu périurbain a
Dialakoroplague en commune | du district de Bamako, mariée a monsieur CF,
ouvrier, non scolarisé, malinké de nationalité malienne.

= Aspects cliniques
Antécédents :
Antécédents médicaux et chirurgicaux
- Groupe Sanguin Rhésus : O rhésus positif, recherche agglutinines irrégulieres
négatives a 'admission, pas de diabete, pas d’HTA, antécédent chirurgical de
césarienne a la troisieme grossesse
- Notion d’automédication au cours de la grossesse par des médicament
traditionnels et des plantes
ANTECEDENTS GYNECOLOGIQUES
- Age aux premieres regles : inconnue
- Contraception : aucune
- Présence de dysmeénorrhée, leucorrhées pathologiques, de pollakiurie
ANTECEDENTS OBSTETRICAUX
- Cinquieme geste, quatriéme pare, 2 vivants ,2 décédés, décés néonatals a la

troisieme et a la quatrieme grossesse
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ANTECEDENTS FAMILIAUX
- Pas de maladie familiale connue
Histoire de la grossesse : Date des dernieres régles inconnue, nombre de
consultation prénatale (CPN) : 02 dont a la derniere CPN une échographie a été
demandée, une dose de sulfadoxine pyriméthamine, prise de fer plus acide
folique en cours de cette grossesse. Elle a regcu une dose vaccination
antitétanique (VAT)
Examen physique a I’admission : a permis de retrouver un bon état général,
conjonctives colorées, les constantes hémodynamiques sont normales, utérus
a grand axe longitudinal, hauteur utérine estimée a 37 cm, de bruits du cceur
foetal a 180 battements par minute, col court dilaté a 3 cm, membranes intactes,
présentation siege haute, un bassin limite avec un diamétre promonto retro
pubien du bassin (PRP) a 9 cm.

= Aspects échographiques du feetus anencéphale :
L’examen échographique a été effectué avec un appareil SRl 52Hz avec
Doppler couleur muni d’'une sonde sectorielle courbe de 3,5 Mhz. Nous avons
utilisé une sonde transpariétale de 3,5 MHz. Sur cette coupe axiale de la téte

foetale nous observons I'absence totale de voute cranienne.
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Figure 6 : Images échographiques d’absence de volte cranienne, de lyse

du parenchyme cérébral et de présence de globes oculaires volumineux
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La grossesse était monofoetale avec la longueur fémorale estimée a 70 cm. Le
poids foetal estimé a 2000 grammes (g). Le liuide amniotique de quantité
normal pour 'age. L’age gestationnel au moment du diagnostic était de 35
semaines d’aménorrhées. Cette échographie obstétricale a été réalisée au
troisieme trimestre lors de la 2°™ CPN a 35 SA. Le placenta était antero-
fundigue bien inséré loin du col utérin. La présentation foetale était en siege. Le
sexe était féminin. Les bruits du coeur étaient présents avec une fréquence 180
battements par minute.
= Décision thérapeutigue et pronostic :

La patiente a été admise en hospitalisation dans le service de gynécologie
obstétrique du CHU Gabriel Touré. Un counseling été fait avec le couple pour
les aider a prendre la décision d’une interruption thérapeutique de la grossesse
(IMG). Une fiche de consentement pour IMG a été signée. Devant un utérus
cicatriciel, une hauteur utérine excessive a 37cm, une présentation du siege, un
bassin limite. La césarienne a été indiquée pour utérus cicatriciel sur bassin
limite, le foetus en siege estimé a 35 SA. Elle a permis la naissance d’'un
nouveau anencéphale en état de mort apparent 5 sur 10 points d’Apgar a la 1°"
minute et nulle a la 5°™ minute. Le poids foetal était de1640 g. A I'étude
macroscopique, le nouveau-né présentait une acranie avec la téte de batracien
sans autres malformations visibles figure 6. L’examen macroscopique du
placenta ne notait pas d’anomalie. Les parents ont refusé l'autopsie du
nouveau-né anencéphale. Cette IMG s’inscrivait dans les limites de la loi au

concernant 'avortement au Mali.
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Figure 7 : Nouveau -né anencéphale a la naissance

4.3. OBSERVATION DU TROISIEME CAS

= Aspects epidémiologiques :
Caractéristiques sociodémographiques : Madame KS, patiente agée de 33 ans,
ménagere, senoufo de nationalité malienne, sans notion de mariage
consanguin, patiente non scolarisée, résidant en milieu périurbain a Banankoro
en commune VI du district de Bamako, mariée a un commercant.
Caractéristiques cliniques
Motif de consultation : patiente ayant consulté au CHU du Point G pour
amenorrhée de 5 mois.
Antécédents :
Antécédents meédicaux et chirurgicaux
- Groupe Sanguin Rhésus : B rhésus positif, pas de diabéte, pas d’HTA,
séropositive au VIH1, sans antécédent chirurgical
- Notion d’automédication au cours de la grossesse par des plantes médicinales
ANTECEDENTS GYNECOLOGIQUES
- Age aux premieres regles : inconnue
- Contraception : aucune
ANTECEDENTS OBSTETRICAUX : Deuxiéme geste primipare un enfant

vivant
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ANTECEDENTS FAMILIAUX

- Pas de maladie familiale connue

Histoire de la grossesse: Date des dernieres régles inconnue, aucune
consultation prénatale (CPN) ; aucune prise de fer et acide folique en cours de
cette grossesse. Elle n’a recu aucune dose de vaccin antitétanique (VAT) au
cours de cette grossesse

Examen physique a I’'admission : a permis de retrouver un bon état général,
conjonctives colorées, les constantes hémodynamiques sont normales, utérus
a grand axe longitudinal, hauteur utérine estimée a 18 cm, de bruits du coeur
foetal a 140 battements par minute au Stéthoscope Pinard, col postérieur, mou,
long et fermé.

= Aspects échographiques du feetus anencéphale :

L’examen échographique a été effectué avec un appareil d’écho sans Doppler
muni d’'une sonde sectorielle courbe de 3,5 Mhz. Nous avons utilisé une sonde
transpariétale de 3,5 MHz. Sur cette coupe axiale de la téte foetale nous

observons I'absence totale de voute cranienne.

Figure 8 : Images échographiques d’absence de volte cranienne (fléchesl)
La grossesse était monofoetale avec la longueur fémorale estimée a 52 cm. Le
poids foetal estimé a 1300 grammes (g). Le liquide amniotique de quantité
augmentée pour I'age avec un hydramnios aigue en coupe sagittale. L’age
gestationnel au moment du diagnostic de I'anencéphalie était de 2 semaines
d’aménorrhées. Cette échographie obstétricale a été réalisée au deuxieme

trimestre lors du premier contact. Le placenta était antérieur grade Il bien inséré
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loin du col utérin. La présentation foetale était en siége. Le sexe était masculin.
Les bruits du cceur étaient présents avec une fréquence 146 battements par
minute.

= Décision thérapeutique et pronostic :

La patiente a été admise en hospitalisation dans le service de gynécologie
obstétrique du CHU du Point G. Un counseling sur la prise en charge a été fait
avec le couple pour les aider a prendre la décision d’une interruption
thérapeutique de la grossesse (IMG). Une fiche de consentement pour IMG a
éte signée. L’avis d’'un médecin légiste a été demandé et obtenu aussi. Un bilan
pré thérapeutique a été realisé comprenant un groupage rhésus (B positif), une
numeération formule sanguine (NFS) avec un taux d’hémoglobine (Hb)=10,8 g/dlI,
une serologie VIH positive au type 1. Le bilan de la crase sanguine est revenu
normal. La décision d’'une IMG a été prise pour anencéphalie. Le protocole selon
les nouvelles recommandations de 'OMS sur I'avortement sécurisée a été
pratiqué. En effet 24 heures aprés la mise en ceuvre de ce protocole
(mifépristone 200 mg en 24 heures puis apres misoprostol 400 microgrammes
toutes les 6 heures). La patiente a expulsé d’'un mort -né frais anencéphale
pesant 550 g. A I'étude macroscopique ce mort-né présentait une acranie avec
la téte de batracien sans autres malformations visibles. L’examen
macroscopique du placenta ne notait pas d’anomalie. Les parents ont refusé
I'autopsie du mort-né frais anencéphalie.

4.4. OBSERVATION DU QUATRIEME CAS

= Aspects épidémiologiques :

Caractéristiques sociodémographiques : Madame MS, patiente agée de 32
ans, meénagere, peulh de nationalit¢ malienne, avec notion de mariage
consanguin, patiente non scolarisée, résidant en milieu urbain a Sebenikoro en
commune VI du district de Bamako, mariée a Monsieur ID un ouvrier non

scolarisé.
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= Caractéristiques cliniques
Motif de consultation : patiente ayant consulté au CHU Gabriel Touré pour
CPN.
Antécédents :
Antécédents médicaux et chirurgicaux
- Groupe sanguin rhésus : A rhésus positif, Pas de diabéte, pas d’'HTA, VIH
négatif, Ag Hbs négatif, sans antécédent chirurgical
- Notion d’automédication au cours de la grossesse par des plantes médicinales
ANTECEDENTS GYNECOLOGIQUES
- Age aux premieres régles : connue ; cycle régulier
- Contraception : aucune
ANTECEDENTS OBSTETRICAUX : 4°™¢ geste 3°™ pare 3 enfants vivants
ANTECEDENTS FAMILIAUX
- Pas de maladie familiale connue
Histoire de la grossesse : La date des derniéres regles était connue avec un
age gestationnel a 28 SA. Elle avait une seule CPN. Elle n’avait fait aucune
prise de fer et d’acide folique en cours de cette grossesse. Elle n'a regu aucune
dose vaccination antitétanique (VAT) au cours de cette grossesse
Examen physique a I’'admission : a permis de retrouver un bon état général,
conjonctives colorées, les constantes hémodynamiques sont normales, un
utérus a grand axe longitudinal, une hauteur utérine estimée a 24 cm, les bruits
du cceur feetal non percus au stéthoscope Pinard, col postérieur, ouvert a 1 cm.
= Aspects échographiques du feetus anencéphale :
L’examen échographique a été effectué avec un appareil Winno E30 26Hz avec
Doppler couleur muni d’'une sonde sectorielle courbe de 3,5 Mhz. Nous avons
utilisé une sonde transpariétale de 3,5 MHz. Sur cette coupe axiale de la téte

foetale nous observons 'absence totale de voute cranienne.
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Figure 9 : Images échographiques d’absence de voute cranienne, globes
oculaires volumineux
La grossesse était monofoetale avec la longueur fémorale estimée a 52 cm. Le
poids foetal estimé a 1300 grammes (g). Le liquide amniotique de quantité
augmentée pour l'age (hydramnios). L'age gestationnel au moment du
diagnostic éetait de 31 semaines d’aménorrhées. Cette échographie obstétricale
a éteé réalisée au troisieme trimestre lors du premier contact. Le placenta était
antérieur grade Il bien inséré loin du col utérin. La présentation foetale était en
siege. Le sexe était masculin. Les bruits du cceur étaient présents avec une

fréequence 136 battements par minute.
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Figure 10: Echographie obstétricale montrant une image de la vitalité

foetale.

= Décision thérapeutigue et pronostic :
La patiente a été admise en hospitalisation dans le service de gynécologie
obstétrique du CHU du Point G. Un counseling sur la prise en charge éte fait
avec le couple pour les aider a prendre la décision d’'une interruption
thérapeutique de la grossesse (IMG). Une fiche de consentement pour IMG a
été signée. L’avis d’'un médecin légiste a été demandé aussi. Un bilan pré
thérapeutiqgue a été réalisé comprenant un groupage rhésus (B positif), une
numeération formule sanguine (NFS) avec un taux d’hémoglobine (Hb)=13,8g/dlI,
une seérologie VIH négative. Le bilan de la crase sanguine est revenu normal.

La décision d’'une IMG a été prise pour anencéphalie.
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Le protocole selon les nouvelles recommandations de 'OMS sur I'avortement
sécurisée a été pratiqué. En effet 24 heures aprés la mise en ceuvre de ce
protocole (mifépristone 200mg en 24 heures puis aprés misoprostol 400
microgrammes toutes les 6 heures). La patiente a expulsé d’'un mort -né frais
anencéphale pesant 1200 g. A l'étude macroscopique ce mort-né frais
présentait une acranie avec la téte de batracien sans autres malformations
visibles. L'’examen macroscopique du placenta ne notait pas d’anomalie. Les

parents ont refusé I'autopsie du mort-né frais anencéphalie.
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5. DISCUSSION :
5.1. Approche méthodologique :

Bien que 'anencéphalie soit une malformation congénitale rare, une collecte
multicentrique exhaustive dans les différents sites d’échographie en public et ou
en privé permettrait d’obtenir un échantillon plus représentatif. La qualité des
images d’échographie est parfois mauvaise et leur amélioration permettrait de
mieux décrire l'anencéphalie. L'absence de CPN et les conditions
socioéconomiques défavorables conduisent a la non réalisation du diagnostic
anténatal. La fréquence de I'anencéphalie pourrait étre sous-estimés dans ce
travail a cause de la non prise en compte des cas des autres sites

d’échographie.

5.2. Epidemiologie :

L’anencéphalie est la deuxieme malformation du tube neural le plus fréquente
aprés le spina bifida. Elle représente 40% des MTN [2,6]. Le nombre cas
d’anencéphalie évalué dans le monde est faible soit 1 cas pour 1000
naissances. Cette proportion est variable d’'un pays a un a autre et est
généralement rapporté aux naissances. Elle est de 1%o0 en France et Allemagne,
au Japon de 0,9%. [7Gaunefet C E] cependant dans notre contexte africain
Sidibé A [8] au Mali, Maiga M [9] au Mali, Segbedji KAR [10] a Lomé ont eu
respectivement 5 cas d’anencéphalie parmi 41 MTN, 12 anencéphalies sur 90
MTN et 5 anencéphalies sur 64 MTN. Concernant nos 4 cas il s’agissait d’'une
collecte prospective et ponctuelle sur quelques sites publics de réalisation de
I'échographie a Bamako. Nos cas pourraient étre sous-estimés d’ou la nécessité
de faire une étude transversale multicentrique en public et en privé dans les
sites d’échographie a Bamako. Des études épidémiologiques sur les MTN dont
I'anencéphalie ont permis de suspecter certains facteurs étiologiques. Dans nos
observations nous avons noté chez certaines de nos patientes des facteurs

étiologiques des MTN comme la notion de mariage consanguin, la non
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scolarisation des patientes, I'automédication au cours de la grossesse et le bas
niveau socioéconomique, 'age maternel élevee, la grande multiparité. Ces
facteurs sont interdépendants peuvent conduire a I'absence de prévention par
I'acide folique pendant la période preconceptionnelle et |la prise d’acide folique
pendant la grossesse. L'age maternel et la parité sont également des facteurs
de risque. Les études concernant l'influence de I'dge maternel sur la survenue
d'une MTN dont 'anencéphalie étaient contradictoires [7,10]. La multiparité est
également un facteur de risque et qui semble étre associé a I'age maternel
avance [7]. Concernant les carences en acide folique il a été estimé que de 4 %
a 5 % des enfants naissent en présentant une anomalie congénitale grave : de
2% a 3% de ces enfants présentent des anomalies congénitales (malformations,
déformations ou perturbations) dont la présence peut étre reconnue pendant la
période prénatale au moyen d’un dépistage échographique [5]. L’acide folique
administré par voie orale avant la conception et pendant les premiers stades de
la grossesse, joue un role dans la prévention des anomalies du tube neural et a
été associé a la prévention d’autres anomalies congénitales sensibles a 'acide
folique, telles que les anomalies cardiaques les anomalies des voies urinaires,
les fentes orofaciales et les anomalies des membres [4,5]. Ceci pourrait
s’expliquer le fait de rechercher les autres MTN en cas d’anencéphalie lors du
diagnostic anténatal a 'échographie. Bien qu’il s’agisse dans la majorité des cas
d’'une malformation isolée, la découverte de malformations qui Iui sont
associees n'est pas rare. L'anencéphalie est associée a des anomalies non
seulement du systeme nerveux central mais également d'autres systémes.
Des études antérieures ont mentionné un large éventail pour le pourcentage de
foetus avec malformation associée [1,3,4,5].

5.3. Aspects échographiques de I’anencéphalie :

Les anomalies de fermeture du tube neural dont 'anencéphalie constituent une
pathologie accessible au dépistage anténatal et dont la prise en charge est bien

codifiée. Grace aux progrés de [I'échographie les MTN peuvent étre
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diagnostiquées au premier trimestre de la grossesse a I'échographie. Lors du
suivi prénatal, une échographie morphologique est recommandée entre 20 et
24 semaines d’aménorrhée afin de dépister les pathologies fcetales. Le
diagnostic anténatal de I'anencéphalie est tardif dans notre contexte se fait
souvent a partir du troisieme trimestre (3 observations sur 4). Ce diagnostic
anténatal des MTN se fait en France et aux USA dans 100% des cas au premier
trimestre et dans 60% des cas au deuxiéme trimestre au Canada [6,11,12]. Le
diagnostic anténatal repose sur I'échographie obstétricale du premier trimestre
[3]. Les signes échographiques de I'anencéphalie étant I'absence d’'os frontaux
au-dessus des cadres orbitaires et l'absence de tissu cérébral dans
I'anencéphalie, selon la définition retenue [1,13,14,15]. Dans les cas que nous
avons décrit 25% et 75% des échographies obstétricales avaient été faites
respectivement au deuxieme et troisieme trimestre de grossesse, mais
n‘avaient pas permis de poser le diagnostic dans 2 cas et une échographie
diagnostique a été faite chez les échographes référents. Ceci justifie le fait que
lors de la surveillance de la grossesse, I'échographie morphologique du foetus
doit étre réalisé par un échographiste bien entrainé afin d’assurer la qualité du
diagnostic anténatal des malformations congénitales et de minimiser ainsi le
pourcentage de découverte postnatale des malformations normalement visibles
en anténatal d’'une part, d’autre part, ce diagnostic anténatal posé, permettrait
une meilleure organisation de la prise en charge, telle qu'une interruption
médicale de la grossesse comme cela aurait di étre le cas chez nos patientes.
Le manque de diagnostic anténatal est difficile a concevoir chez la mere qui
présentait déja un antécédent de déces néonatal dans le méme contexte
d’anencéphalie. Il est donc important de référer aux spécialistes bien entrainés
chez les patientes aux antécédents complexes. L’hydramnios était associé
I'anencéphalie [1,6,7,14,15]. Il a été confirmé chez nos 4 cas. Nous n’avons pas

eu recours au code génétique et a AFP dans le cadre du diagnostic anténatal.
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5.4. Décision thérapeutique et pronostic

L’anencéphalie est une anomalie uniformément létale. La décision d’une IMG a
été prise pour tous les 4 cas d’anencéphalie étudiés. Le protocole selon les
nouvelles recommandations de 'OMS sur 'avortement sécurisée a été pratiqué
chez tous nos 4 cas. La conduite de ce protocole d'IMG était conforme a Loi n°
02 — 044 / du 24 juin 2002 Relative a la santé de la reproduction, République du

Mali’ http://www.sante.gov.ml/. D’aprés I'étude Jacquier M [16], sur 211 cas

d’anencéphalie, il a noté 15 cas de MFIU, 43 cas de déces en per partum et 153
de naissances vivantes. Sur les 153 cas de naissances vivantes, 103 (67%)
sont décédés dans les 24 heures et 41 (28%) dans les 1 heure. Les survies les
plus longues étaient de 10 jours (04 cas), 18 jours (01 cas) et 28 jours (01 cas).
Dans la série de Hind A [2], Il a rapporté 20 cas (74%) sont décédés entre H1
et H12 de vie, et 3 cas (11.2%) sont décedés entre H12 et H24 de vie. Dans
notre étude tous feetus étaient vivants au moment du diagnostic anténatal. En
utilisant le protocole mifépristone puis misoprostol recommandé par 'OMS pour
'avortement sécurisé 3 foetus étaient morts a la naissance et un cas de
naissance vivante en état de mort apparent et est décédé a la 5™ minute aprées

la naissance.
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Conclusion :

L’anencéphalie est accessible au diagnostic anténatal. Ce diagnostic anténatal
est le plus souvent tardif au troisieme trimestre dans notre contexte.
L’échographie anténatale permet de contribuer a la prise de décision
thérapeutigue comme une interruption médicale de grossesse (IMG). Le
consentement éclairé du couple et signé et la faisabilité I1égale du pays sont
indispensables pour la réalisation de I'IMG. De plus en plus des cas
d’anencéphalie sont diagnostiqués dans nos structures de santé dou la
prévention primaire des anomalies de fermeture du tube neural par la prise
d'acide foliqgue durant la période péri conceptionnelle et au premier trimestre de
la grossesse. Nous invitons les prestataires de santé a prescrire I'acide folique

et a dépister les MTN dont 'anencéphalie.
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Recommandations

Aux prestataires et Direction des services de santé :

Prescrire I'acide folique en période preconceptionnelle et au premier
trimestre de la grossesse

Faire le diagnostic anténatal précoce
Eviter les médicaments contré-inqué chez la femmes enceintes.
Sensibiliser les communautés pour la lutte contre les MTN dont
I'anencéphalie
Améliorer la qualité des CPN en incluant I'échographie de dépistage
Doter les services d’obstétrique en appareil d’échographie Doppler
Former le personnel en échographie obstétricale de dépistage

Assurer la supervision des soins maternels et périnatals

Organiser un réseau spécialiste de référent pour le diagnostic anténatal.

A la communauté des femmes

Suivre correctement les CPN

Consulter tot des les retards de regles

Prendre correctement 'acide folique

Coopérer aux décisions thérapeutiques des prestataires
Eviter les grossesses aprés 35 ans

Eviter 'automédication pendant la grossesse

Diversifier votre alimentation pendant la grossesse

Faire les échographies obstétricales aux dates recommandées

A la Direction générale de santé et de I’hygiéne publique (DGSHP)

Promouvoir 'administration de I'acide folique en début de grossesse

Vulgariser les normes et procédures en SR
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Promouvoir le diagnostic anténatal

Promouvoir 'avortement sécurisé dans les limites de la loi au Mali.

Subventionner les échographies diagnostiques chez les femmes
enceintes

- Faire la promotion de la santé chez les femmes enceintes

- Initier une recherche action et multicentriqgue sur les MTN notamment

I'anencéphalie.
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