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ASP : abdomen sans préparation

C H U : centre hospitalier universitaire
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CVC : circulation veineuse collatérale

CPN : consultation prénatale

CSREF : centre de santé de référence

CSCOM : centre de santé communautaire

CIV : communication inter ventriculaire

DU : Diplome universitaire

FMOS : faculté de médecine et d’odontostomalogie
Hb : hémoglobine

Ht : hématocrite

HTA : hypertension artérielle

INFSS : institut national de formation en sciences de la santé
NFS : numération formule sanguine

Ht : hématocrite

HTA : hypertension artérielle

TR : Touché Rectal

SA : semaine d’aménorrhée

VS : vitesse de sédimentions
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INTRODUCTION

L’omphalocele est une malformation congénitale de la paroi abdominale a partir d’anneau
ombilical entrainant une non réintégration des viscéres recouverts de membrane amniotique
translucide et avasculaire [1]. Il s’agit d’une embryopathie ou les malformations associées sont
fréquentes, en particulier cardiaques et urinaires. Elle entre parfois dans le cadre d’une
aberration chromosomique ou d’un syndrome poly-malformatif [2]. Elle se présente comme
une large hernie centrée par le cordon ombilical ou les visceres extériorisés sont protégés par

un sac [2].
C’est une malformation peu fréquente dans le monde. Aux USA, la fréquence est de 0,03% [1].

En France, sa fréquence est estimée a 0,02% et en Allemagne, elle représente un taux de
0,025% [3].

Au Cameroun sur 51 mois 50 cas ont été recensés et au Sénégal en 5 années et demie, 80 cas

ont été recensés sur 277 cas de malformation congenitale soit 29%.
Son diagnostic anténatal est le plus souvent fait lors de 1’échographie initiale vers la 10¢ et

12éme d’aménorrhée [4]. Son traitement se fait par des procédés thérapeutiques multiples et

divers.

Son pronostic dépend des malformations associées, de la précocité de la prise en charge, de la
taille du collet et du contenu [5]. Dans une étude récente, la mortalité des omphalocéles est de
25% liée essentiellement a des malformations associées en particulier cardiaque globalement
[7]. Le pronostic de ’omphalocéle n’est vraiment favorable que dans 70% des cas ou une

guérison sans séquelle est obtenu.

C’est donc une affection potentiellement grave dont I’imagerie joue un role important dans le

diagnostic, d’ou ’intérét de notre étude.

OJECTIES

Objectif général

Etudier I’omphalocéle au centre de santé de référence de lacommune 111 du district de Bamako.
Objectifs spécifiques

Décrire la caractéristique de 1’échographie dans le diagnostic de I’omphalocéle avec revue de

la littérature.
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l. GENERALITES
1. DEFINITION :

L’omphalocele réalise une tuméfaction abdominale médiane dont la paroi est formée par le
mésenchyme de la membrane amniotique, laissant voir les viscéres. Le cordon s’implante sur

le versant inférieur de cette tuméfaction.

2. RAPPEL EMBRYOLOGIQUE [8] :

Apres la phase initiale d’embryogenése proprement dite, au cours de laquelle sont mises en
place les différentes ébauches tissulaires fondamentales au sein d’un disque embryonnaire
planiforme, les structures dorsales axiales (systeme nerveux central et mésoblaste somatique)
vont s’accroitre considérablement et se soulever. De ce fait, les parties labiales du disque
embryonnaire basculent, se replient et viennent progressivement constituer une paroi ventrale
a ’embryon. Ce reploiement peut étre comparé a la fermeture d’une bourse, dont le collet serait
le futur anneau ombilical. Il s’agit d’un phénoméne morphogénétique que les embryologistes
appellent « délimitation de I’embryon », dont I’inhibition, qui a pour résultat d’empécher la
fermeture ventrale du corps de I’embryon (ectroptychie), aboutit a la constitution d’une
monstruosité que les tératologistes appellent célosomie et qu’il est plus courant d’appeler

omphalocéle ou exomphalos.

A cette perturbation de la morphogenése peuvent s’ajouter des malformations variées résultants
de I’inhibition du développement des organes qui se forment dans les plis embryonnaires. Ces
perturbations de 1’organogenese s’associent avec une grande fréquence aux omphaloceles. Si
c’est le pli céphalique qui est atteint, on peut observer des malformations de la paroi thoracique
antérieure, du coeur et du diaphragme. Si ¢’est la partie caudale du plissement qui est atteinte,

on observera des malformations de la paroi hypogastrique, vessie et du colon.

L’omphalocele elle-méme résulte donc d’un défaut de fermeture de la paroi ventrale de
I’embryon. La paroi abdominale incompléte se continue avec le revétement amniotique, qui
formera une poche au-devant de I’embryon ; cette poche reste indifférenciée, mucoide,
avasculaire, vouée a la nécrose apres la naissance, comme le cordon ombilical avec lequel elle

se continue et dont elle a la méme structure.

Le défaut de développement de la paroi a pour conséquence une exiguité anormale de la cavité
abdominale, qui est insuffisante a contenir la totalité des visceres. Ceux-ci se développent donc

en partie dans la poche de I’omphaloce¢le, contractant parfois des adhérences avec sa paroi.

Mémoire D.U. d’échographie générale. Dr Niagamé dit B CAMARA
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L’anse primitive, contenue dans la large cavité de I’omphalocele, n’effectue pas toujours sa
rotation habituelle ; ’intestin lui-méme peut étre malformé : les atrésies et la persistance du

canal omphalo-mésentérique sont fréquemment rencontrées.

Anatomiquement, I’ombilic représente le point d’insertion du cordon ombilical dans la paroi
abdominale. Embryologiquement, c’est le point de convergence de plusieurs voies
nutritionnelles vitales pour le feetus, dont les fonctions disparaissent pour certaines au cours de

la vie feetale, pour les autres de fagcon définitive avec la chute du cordon.

Dans les premiéres semaines de la vie embryonnaire le cordon est traversé par le canal omphalo-
mésentérique qui fait communiquer ’intestin avec la vésicule vitelline par les vaisseaux
ombilicaux, par le diverticule allantoidien. A partir de la 5é semaine de la vie embryonnaire se
produit une involution aboutissant a la disparition totale de la vésicule vitelline, du canal
omphalo-mésentériques des vaisseaux qui I’accompagnent dans le méme temps, le diverticule

allantoidien s’oblitere progressivement pour constituer 1’ouraque.
Il ne reste plus alors dans le cordon que des vaisseaux ombilicaux entourés de la gelée de
Wharton, reflet mucoide du mésenchyme extra-embryonnaire non différencié.

Toute perturbation de ce double processus de résorption

laisse persister des structures anormales dont I’exemple frappant est I’omphalocele.

Figure 1 : L’omphalocéle: tuméfaction médiane sus ombilical raccordée a la paroi par un

collet et recouverte par un sac translucide qui contient les visceres.
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3. ETIOPOTHOGENIE :

L’étiologie de I’omphalocele est mal connu connue [9,10].

Leur mode d’hérédité autosomique dominant est actuellement celui retenu pour la plupart des
auteurs [11]. Steele a ainsi décrit I’une des plus grandes familles connues, comprenant quatre

générations de sujets atteints [12].

3.1. Les facteurs de risques :

3.1.1. Les facteurs physiques :

L’irradiation pendant la période d’organogenése entre le 32¢ et le 70e jour de la grossesse est

un facteur de risque connu [3].
3.1.2. Les facteurs médicamenteux :

L’action tératogene dépend de la nature du produit, de la posologie, de son métabolisme dans

I’organisme. Il s’agit plus précisément des antithyroidiens de synthése.
3.1.3. Les facteurs socio-économiques

Une étude a indiqué un plus grand risque d’omphalocéle chez les parents qui ont un bas niveau

socio-économique [13].

- L’age maternel supérieur ou égal a 40 ans est aussi un facteur de risque [14].
- Les pathologies maternelles générales : [6]
- Le diabete maternel, la carence alimentaire peuvent entrainer un risque d’anomalie de
malformations bien déterminé.
4. ANATOMOPATHOLOGIE/ CLASSIFICATION :
4.1.Anatomopathologie [15]:

L’omphalocéle est une « éviscération couverte », le contenu abdominal étant visible a travers
une membrane translucide qui le protége. Elle se présente sous la forme d’une tuméfaction
parfaitement centrée sur le raphé médian, en situation immediate sus ombilicale. Son volume
est variable, sa forme hémisphérique, sa base d’implantation (ou collet) habituellement sessile.
Dans certains cas ce collet est plus étroit que le plus grand diamétre de I’omphalocele, le cordon
plus ou moins étalé s’insé€re a sa partie inférieure, s’accole et s’enroule sur elle. L’aspect de

I’omphalocele est trés particulier : il existe a son niveau, un defect pariétal intéressant tous les
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plans revétement cutané, aponévrose, muscle et péritoine. Ces plans sont remplacés par un «

JILIIAE

sac » limité par une membrane pellu

Wharton, et de ce fait, avasculaire et acellulaire [16].

Au niveau du collet, peau, aponévroses, muscles, et péritoine fusionnent en un anneau fibreux,
se prolongeant sans transition avec la membrane du sac de I’omphalocéle. En fonction de la
taille de I’omphalocéle, de son diamétre et de celui du collet, une partie une partie variable du

contenu abdominal fait hernie dans I’omphalocele :
» Le sac est formé par :
- le péritoine a I’intérieur
- la gelée de Wharton a D’extérieur ; elle est transparente au début laissant voir son
contenu. Apres quelques heures il devient trouble laiteux.
> Le contenu :

- L’intestin, le foie, I’épiploon, la rate, les ovaires, ou 1’association d’organes...

Figure 2 : Aspect macroscopique de I’omphalocéle.

4.2 Classification :
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De nombreuses classifications ont été proposées, pour définir différents types d’omphaloceéle,

les premiéres classifications proposées étaient essentiellement anatomiques et descriptives :
4.2.1. Classification des omphalocéles selon AITKEN : [17]
On distingue 2 tableaux anatomiques :

Type I : la base du cordon ou le collet de I’omphalocele est entre 4 a 8 cm : le plus grand

diamétre du sac ne dépasse pas 8 cm. Il n’y a pas de foie dans le contenu.
Type Il : regroupe 3 formes :

- le plus grand diamétre est supérieur a 8cm ou le foie est extériorisé.
- Les omphalocéles rompues.

- Les fissures vesico-intestinales.

4.2.2. Stadification : Selon Pr TAYA H [18]

Les remaniements du sac et de son contenu permettent de distinguer par ailleurs les stades

évolutifs qui sont :

Stade A : I’omphalocéle « fraiche » a sac intact et translucide a travers lequel on identifie les

viscéres herniés.
Stade B : ’omphalocéle infectée, a sac épaissi et opaque, ou en voie de sphacéle

Stade C : omphalocele rompue ou éviscérée, la rupture survenant avant la naissance met les
organes intra abdominaux au contact du liquide amniotique dont les effets sur les tissus feetaux

sont plus morbides que ceux dus a la surinfection post-natale.
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Figure 4 : Omphalocele de type Il selon AITKEN.

5. CLINIQUE :
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5.1.Signes fonctionnels :

Les signes fonctionnels sont surtout dominés par la douleur [19]. Cette douleur est évaluee

selon les signes indirects qui sont les cris, I’aspect du visage, la posture....

L’absence d’évacuation du méconium fera évoquer une éventuelle atrésie intestinale sous-

jacente[20].

5.2.Signes généraux :

Ces enfants ont le plus souvent un bon état général. Un nouveau-né au poids de naissance
supérieur a 4kg, qu’il soit porteur ou non d’une macroglossie fera rechercher une
hypoglycémie. Une hypothermie est a rechercher : en cas de prématurité, omphalocele

rompue.

5.3. Signes physiques :

L’examen physique : a pratiquer de la téte aux pieds. Dans les cas habituels, 1’inspection
suffit pour poser le diagnostic. Le contenu du sac est perceptible par transparence si

I’omphalocele est fraiche.

La palpation apprécie 1’état du collet, le contenu du sac et recherche d’autres masses

palpables (gros reins, grosse rate, gros foie).

Les différentes formes rencontrées sont :

- omphalocéle avec membrane intacte collet étroit inférieur a 8cm :

Tres grand risque d’incarcération avec nécrose intestinale et atrésie secondaire.
- omphalocéle avec membrane intacte collet large supérieur a 8cm :

La cavité abdominale est d’autant plus petite que I’omphalocele est plus grande. Les organes

extériorisés (intestins, foie) sont trés volumineux pour la cavité abdominale.
- omphalocéle rompue :

A examiner minutieusement (lambeaux de sac tout autour du collet) car préte confusion

avec un laparoschisis.

L’auscultation recherche des bruits anormaux surtout cardiaques. La percussion apprécie le

contenu du sac. L’examen de la marge anale : recherche une imperforation anale.
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Au terme de I’examen physique, le diagnostic est évident mais certains examens

paracliniques peuvent étre entrepris a la recherche d’autres malformations associées.

5.4. Examens complémentaires :

> Biologique :

NFS-VS & défaut Hb-Ht,
groupe-rhésus,
glycémie,

créatininémie,

TP-TCK,

> Radiologiques

Echographie abdominale,
Echographie cardiaque,
ASP.

Radio thorax

5.5. Diagnostic positif :

5.5.1.

X/
L X4

Diagnostic anténatal :

Diagnostic échographique :

Le diagnostic échographique peut étre fait précocement [21,22,23], souvent avant la

20eme SA, par contre jamais avec certitude avant la 12eme SA ou il existe une hernie

ombilicale physiologique de ’anse intestinale primitive dont le diameétre est toujours

inférieur & 10 mm.

Cependant, I’échographie morphologique du 2¢ trimestre permet de poser le diagnostic

sur les criteres suivants [24, 26,25] :

> La présence d'une masse hyperéchogéne bien limitée, arrondie, médiane, appendue a la

paroi abdominale antérieure par un collet et cernée d'une fine membrane, mobile avec

les mouvements du feetus, la membrane est parfois épaissie mais ses contours sont nets.

Cette masse peut contenir uniquement de l'intestin gréle échogéne ou aussi une
partie du foie un peu moins échogéne mais homogene parfois en totalité et I'on
parlera alors d'heépatocéle réalisant une image hyperéchogene triangulaire traversée
par des vaisseaux, parfois d’autres organes (estomac, VB ...). La présence d'ascite
est également possible signant une rupture in-utéro de lI'omphalocéle sans que le

pronostic de cette malformation en soit pour autant aggrave.
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- Endoppler couleur, la veine ombilicale contourne les viscéres herniés quand il s'agit
uniquement d'intestin et reste médiane a travers I'ouverture pariétale quand le foie
est hernié du fait de son trajet intra-hépatique.

- Le diametre abdominal peut étre plus ou moins reduit selon I'importance des
viscéres herniés, ces mesures sont comparées au diamétre maximal de
I’omphalocele avec un pronostic défavorable si le volume de I'omphalocele est
supérieur a celui de I'abdomen.

- Exceptionnellement la membrane de 1’omphalocéle peut se rompre in utéro,

modifiant son aspect échographique et pouvant entrainer la confusion avec un

laparoschisis [27].

Figure 5 : al: Coupe longitudinale de I’embryon (13SA) mettant en évidence sus ombilicale a

contenu mixte ; a2 : Coupe transversale de I’abdomen mettant en évidence ce contenu.
%+ Imagerie par résonance magnétique :

L’imagerie par résonance magnétique est une technique non invasive et inoffensive. Grace a sa
haute résolution, elle permet le diagnostic des malformations feetales, en particulier celles de la
paroi abdominale antérieure et les malformations associées, et contribue a la prise de la décision

thérapeutique.

Cependant, il s’agit d’une exploration onéreuse dont la pratique est limitée a quelques centres

hospitaliers.
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¢ Diagnostic anténatal biologique de I’omphalocg¢le :

Le diagnostic anténatal d’anomalies foetales est basé sur la recherche de signes d’appels
échographiques ou biologiques a 1’aide des marqueurs sériques maternels, certains examens

biologiques constituent des facteurs d’orientation vers ce type de malformation congénitale.
- Alfa-foeto-protéine (A.F.P) : [28]

Dans le sérum maternel, I’AFP augmente de la 14¢éme a la 30éme SA puis décroit jusqu’a la
fin de la grossesse. L’¢élimination urinaire se fait vers le liquide amniotique a des concentrations
plus faibles et un pic décalé vers 16eme SA [29]. Certains auteurs [30] évogquent méme
I’existence d’une corrélation entre le taux d’A.F.P amniotique et la taille du défect et /ou la

présence de parenchyme hépatique.

Les métrorragies, les grossesses gémellaires, tout geste invasif (prélevement de villosités

choriales (PVC) ou amniocentese) peuvent augmenter le taux sérique maternel d’ AFP.

En cas d’omphalocéle, la sensibilité du dosage d’A.F.P dans le liquide amniotique est trés

élevée, pouvant atteindre 100 % dans certaines séries. [24,31]
- Acétyl-choline-estérase (A.C.E) :

Son dosage dans le liquide amniotique serait un test plus spécifique et plus sensible que celui
d’A.F.P. En immuno-électrophorese, une faible bande serait en faveur d’une anomalie de la
fermeture de la paroi abdominale antérieure. A I’inverse, une bande large serait en faveur d’une
anomalie de tube neural [32]. Son élévation n’est toutefois pas constante, mais 1’association de
son dosage et de celui de I’A.F.P permet d’augmenter la sensibilité et la spécificité du test. En
conclusion, devant I’innocuité et les possibilités diagnostiques offertes par 1’échographie et le
caractére invasif et la non spécificité des examens biologiques [27,34], ces derniers sont

devenus de plus en plus inutiles.
L’amniocentese :

Elle recherchera par la ponction et analyse du liquide amniotique, les anomalies
chromosomiques associées ou non a l'omphalocéle. Cela permettra d'avoir une idée

pronostique.

L'omphaloceéle est retrouvée dans le cadre de certaines anomalies génétiques : les trisomies 13-

18- 21, les aneuploidies, les triploidies [35].
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5.5.2. Diagnostic post-natal : [36]

A la naissance, le diagnostic est en général facile, I’omphalocele se présente sous forme d’une
tuméfaction sessile parfois pédiculée, hémispheérique, parfaitement centrée sur le raphé médian,
en situation immeédiate sus ombilicale raccordée a la paroi par un collet, de contenu et de volume
variables, recouverte par une seule membrane qui le protége et coiffée partiellement par le

cordon ombilical qui est implante a la partie inférieure de la poche.
La paroi de la poche est translucide et avasculaire, de consistance gelatineuse.

C'est une paroi faite d'amnios et de gelée de Wharton, sans revétement péritonéal sous-jacent,

elle peut se rompre aggravant le pronostic.

Les visceres contenus dans le sac sont aisément identifiables (anses intestinales, foie, estomac,
I’épiploon...). Les intestins toujours présents, situés a la partie inférieure de la poche, sont rosés,
facilement mobilisables. Le foie est une masse rouge sombre a la partie supérieure de la poche
a laquelle elle adheére le plus souvent. On parle d’omphalocéle « géante » lorsque la plus grande
partie du foie est herniée dont le volume est un élément important du pronostic qui complique
I’intervention. Ainsi le développement de la cavité abdominale est inversement proportionnel

au volume de I'omphalocele.

Au contact de I'air, le sac s'opacifie puis se nécrose entrainant une rupture précoce spontanée

ou secondaire (manipulations, la rupture en perpartum est possible : manceuvres obstétricales).

La recherche post-natale de malformations associées, d’anomalies chromosomiques ou d’un
syndrome poly-malformatif est indispensable (en 1’absence de diagnostic anténatal) et

complétée par des examens morphologiques et biologiques.

Ainsi il faudra préciser son caractére rompu ou non car de lui aussi dépendra le choix
thérapeutique (la rupture n'impose d'autre choix qu'une chirurgie immédiate, alors que la
chirurgie d'une omphalocéle intacte peut étre différée), aussi faudra préciser certaines
mensurations qui guideront la conduite thérapeutique, notamment, le diamétre de la cavité
abdominale (il est dautant plus réduit que lI'omphalocéle est volumineuse), le périmeétre

thoracique, le volume de I'omphalocele
(Son diamétre et celui de son collet).

5.6.Diagnostic différentiel :
5.6.1. Le laparoschisis : [37,38].
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C’est une véritable éventration congénitale, dont la confusion avec I’omphalocele rompue

émaille la littérature.

I1 s’agit d’une éviscération sans sac amniotique, a travers un orifice étroit situé latéralement et
a proximité d’un cordon ombilical normalement constitué et implanté et dont il est séparé par

un mince intervalle de peau saine.

Le laparoschisis s’accompagne d’une réduction marquée du volume de la cavité abdominale et

est reconnu gréace a des caracteres anatomiques tres particuliers :

- Le défect pariétal est para-ombilical droit (dans 80% des cas). Il est séparé du cordon
par une portion de peau saine de 1 a 3cm mais pouvant étre situé a son contact immédiat.

- Le défect est situé dans le plan aponévrotique comme un anneau ombilical élargi et
latéralisé. Le muscle grand droit de ’abdomen est intact, il n’y a pratiquement pas de
défect cutané.

- Le cordon ombilical est normalement inséré sur la paroi abdominale.

- Les visceres extériorisés sont a nu et 1’orifice ne comporte pas de sac.

- A cOté de I’anse intestinale primitive, I’éviscération peut intéresser également le
duodénum, le cdlon, I’estomac, 1’utérus et ses annexes...alors que le foie ne participe

qu’exceptionnellement a la malformation.
Contrairement a I’omphalocéle les malformations associées sont rares.

Le pronostic est meilleur selon quelques auteurs que celui de ’omphalocele, est dominé par
I’existence de 1ésions de nécrose ischémique du mésentére au niveau du collet et des anses

responsables d’atrésie intestinale
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’ » P e R0 1% 1. 2003,
Figure 6 : Laparoschisis : le défect pariétal est sus-ombilical, les visceres extériorisés sans

sac et le cordon normalement inséré.
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5.6.2. Pseudo-omphalocele :

Une pseudo-omphalocéle correspond a un diagnostic faussement positif d’une omphaloceéle
alors que la paroi abdominale est normale [39]. Elle se rencontre en cas d’oligoamnios, lorsqu’il
existe une compression latérale de 1’abdomen fcetal par la paroi interne de 1’utérus, par le
placenta ou par I’opérateur. L’abdomen apparait alors allongé dans le sens antéropostérieur et

étroit transversalement sur une vue axiale du feetus.

L’analyse des structures anatomiques et la réalisation de vues sagittales permettent de corriger

le diagnostic.

ULTRASOUNDSIMAGING CONSULTANT GA(EDD)=348SD P86 SMHz C358
Bil Fo 4

+0:39:02
m ee {AC 294an

Figure 7 : Pseudo-omphaloceéle chez un feetus a SA
5.6.3. Lahernie ombilicale :

I1 s’agit d’une véritable hernie centrée par la base d’implantation du cordon qui la coiffe. Les
éléments du cordon sont dissociés a son implantation. Le sac translucide contient une a deux
anses intestinales, a I’exclusion du foie et d’autres visceres. Il existe a la face profonde du sac
un véritable diverticule de la cavité péritonéale qui représente a lui seul la cause et 1’élément

principal de la malformation.

L’association particuliérement fréquente a un diverticule de MECKEL [40] rend compte d’une
chronologie tardive de 1’action tératogéne qui consiste en une oblitération incompléte du

ccelome externe apres le 3¢me mois de la vie embryonnaire.
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Figure 8 : Hernie ombilicale.
5.6.4. Lésion du cordon :

Les omphalocéles a contenu purement intestinal peuvent poser des problemes de diagnostic
différentiel avec une masse du cordon ombilical [41]. En effet, dans ce type d’omphalocéle, les
vaisseaux ombilicaux bien que contenus dans le cordon, contournent I’intestin hernié et peuvent

donner une fausse impression d’insertion anormale du cordon ombilical.
Parmi les masses localisées du cordon ombilical, on peut discuter :

- Un dépdt localisé de la gelée de Wharton.
- Un hémangiome.

- Une lésion kystique : kyste du canal omphalo-mésentérique, inclusion amniotique kystique.
Ces lésions sont spontanément résolutives.

5.7.Conduite a tenir :

5.7.1. Prise en charge anténatale et obstétricale :

Une fois le diagnostic prénatal d’omphalocele posé, la prise en charge reposera sur la recherche
de malformations associées par échographie, IRM, bilan biologique, caryotype feetal par
amniocentése a la recherche d’aberrations chromosomiques, 1’échographie cardiaque feetale

afin de rechercher les malformations cardiaques...

Une demande d’interruption thérapeutique de grossesse, conforme a la législation, pourrait étre
proposée aux parents lorsque le pronostic foetal est réservé (malformation majeure,

retentissement pulmonaire).
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Lorsque la grossesse est poursuivie, d’autres échographies seront pratiquées a la recherche de
malformations passant inapercues ou apparaissant tard au cours de la grossesse.

L’accouchement se fait en régle générale a terme et par voie basse.

L'omphalocéle est une tumeéfaction molle et ne présente pas un obstacle a la progression du
feetus dans la filiere génitale, en dehors des trés grosses omphalocéles qui nécessitent parfois

une césarienne.

De toute fagon, qu’il s’agisse d’un accouchement par voie haute ou par voie basse, il doit se
faire a proximité d’un service de chirurgie pédiatrique et en collaboration avec une équipe

multidisciplinaire (néonatologiste, réanimateur, radiologue...).
5.7.2. Prise en charge néonatale préopératoire :

La prise en charge du nouveau-né est médico-chirurgicale, elle doit étre précoce deés la
naissance, en salle d’accouchement [42]. Le diagnostic prénatal améliore fréqguemment les
conditions pratiques de la conduite immédiate de ces malades, permettant un accouchement
dans un centre spécialisé associant dans une méme unité de lieu, réanimation neonatale et

chirurgie pédiatrique [42].

La prise en charge immédiate en salle d’accouchement vise a prévenir certaines complications
liées a ’omphalocele : hypothermie, distension digestive, déséquilibre hydro électrolytique,

infection.

v L’installation du nouveau-né sur la table chauffante, sa partie caudale (abdomen et
membres inférieurs) est placée dans un sac stérile appelé « sac a gréle » afin de limiter
I’hypothermie et le risque septique.

v En cas d’hypothermie sévére, un bain dans du sérum physiologique chaud est le moyen
le plus rapide et le plus efficace pour faire remonter la température.

v Une perfusion systématique permet de compenser des pertes estimées et une éventuelle
acidose et de maintien une diurese égale 1 a 3cc/ kg/h. Elle permet aussi un apport
glucidique évitant I’hypoglycémie.

v" Une sonde nasogastrique en aspiration douce est mise en place afin de diminuer la
distension digestive et donc de faciliter la fermeture.

v L’infection représente un risque potentiel a combattre par les mesures locales et surtout
par une chirurgie précoce, avant des 6 premiers heurs de vie, si possible [42], peut

survenir pendant la vie intra-utérine, en pernatal ou en postnatal.
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v' Une antibiothérapie systématique devra étre réalisée par voie parentale (a base
d'ampicilline 50 mg/kg toutes les 6h, métronidazole 7,5 mg/kg toutes les 8h) [42].
v' Une intubation et une ventilation assistée s’impose en cas trouble ventilatoire et

circulatoire favorisée par la prématurité et défect pariétal abdominal.
Apres les gestes de réanimation et de prise en charge immédiate, d’autres gestes seront réalisés:

v Des prélevements bactériologiques au niveau des orifices naturels

v' La mise en place d’un cathéter tunnellisé type Broviac® permet le maintien d’un
équilibre hydro-ionique optimal, la surveillance de la pression veineuse centrale et
assure la nutrition postopératoire immédiate.

v Une antibiothérapie a large spectre est instaurée de facon systématique afin de limiter
les risques septiques. Au total cette mise en conditions permet d’opérer sans
précipitation au cours des 6 premiers heurs de vie, et dans les meilleures conditions

hémodynamiques, thermiques et respiratoires sans risque infectieux majeur.

Figure 9 : Conditionnement préopératoire par la mise en place de I’omphalocéle dans un

sac a gréle stérile.

5.8.Méthodes thérapeutiques :

Le traitement est médico-chirurgical

Les omphalocéles sont chirurgicalement réparées bien que pas toujours immédiatement. [10,35]
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Actuellement dans les pays développés, 1’indication chirurgicale est systématique grace au
progres de I’anesthésie et de la réanimation néonatale ainsi qu’au développement du diagnostic
anténatal [43].

5.8.1. Traitement conservateur non chirurgical [37] :

Une seule technique dite conservatrice est réservee aux omphalocéles : la technique du tannage
du sac décrite par Grob en 1963 peut servir de sauvetage si les autres moyens ne sont pas
utilisables, I’omphalocéle pourra étre progressivement comprimeée par un bandage élastique et
8 a 10 semaines plus tard la chute de I’escarre sera remplacée par 1’épidermisation qui est
centripéte et aboutit a une hernie ventrale qui nécessitera le plus souvent une réparation

secondaire 6 a 12 mois apres.

- Les inconvénients de cette technique sont évidents :
durée du traitement,
risque infectieux important,

ignorance des anomalies associées,

D N N NN

réfection pariétale secondaire souvent difficile.
- Les limites de cette technique sont :

v Tinfection,

v" la rupture du sac.

5.8.2. Traitement chirurgical :

L’intervention a pour but la fermeture pariétale et la réintégration des visceres herniés [11].

Méthodes chirurgicales :

*

% La réintégration différée est une technique ancienne : décrite en 1948 par Gross [38].

Elle vise a éviter une surpression brutale en confiant au seul plan cutané la couverture des

visceres recouverts par le sac.

- Cette méthode a des inconvénients :
ignorance des malformations associées intra-abdominales,
persistance du defect de la paroi musculaire,

risque infectieux important en cas des points cutanés,

S X X

cicatrice cutanée parfaitement inesthétique,

La fermeture pariétale primitive : ¢’est la cure radicale en un temps, moyen idéal du traitement

de la malformation pariétale, la dissection du sac est prudente a sa partie supérieure 1a ou il
19
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adhere fréquemment au foie. Aprés examen des visceres abdominaux et leur réintégration dans

la cavité abdominale la paroi est fermée plan par plan [1, 12].

Elle est déconseillée quand 1’enfant est recu au-dela de 48h, quand le sac est infecté ou fissuré,

ou quand 1I’état physique est précaire [42].
% La réintégration progressive : d’écrite en 1967 par Schuster [43].

Deux plaques de Téflon armé sont suturées au bord libre des muscles droits avec du fil non
résorbable. Il s’agit d’un traitement radical en plusieurs étapes, ne nécessitant pas en principe
la réparation secondaire d’une éventration résiduelle. Sa réalisation s’adresse a un matériel
synthétique provisoire inextensible (Un Treillis de vicryl) qui assure la distension progressive
de la cavité abdominale. Cette méthode s’applique a toutes les omphalocéles volumineuses [1,
33].

Dans les volumineuses omphaloceles, le foie peut étre luxé dans la poche et sa réintégration

peut poser des problémes vasculaires et mécaniques en plus des problémes d’hyperpression.
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5.9. ORGANIGRAMME THERAPEUTIQUE

Organigramme

Naissance

C———>> Lutte contre hypothermie

——> Réhydratation

—
Preparation a I'intervention

——> voie Veineuse
———>Equilibration hydro-électrolytique

Décompression digestive

——>> Antibiotique primitive
17
| Intervention |

—— > Fermeture aponévrotique

——"> Suture cutanée
v |::>Réintég1ation progressive

Reanimation

NPC
Evolution  favorable Origine mécanique intolérance digestive non mécanique
NEDC <= Alimentation parentérale centrale Diete €lémentaire
Reintervention

5.9.1. Indication :[7]
La multiplicité des aspects anatomocliniques crée plusieurs situations.
Omphaloceles rompues nécessite un traitement chirurgical immédiat.

Omphaloceles non rompues : les indications tiennent compte :
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- de I’existence et du type de malformations associées ;
- du contenu et de la taille de I’omphalocéle ;

- des possibilités anesthésiques et chirurgicales.

5.9.2. Moyens

- Traitement conservateur non chirurgical

- Chirurgie

5.9.3. Complications des omphaloceles : [9, 10]

Elles ont de nombreuses causes. Leur fréquence diminue avec 1’expérience de 1’équipe médico-

chirurgicale.

Complications pré-opératoires :

Infection
Rupture
L’hypotrophie cause plus de 10% de déces.

Obstruction intestinale

NS NEE N NERN

Septicémie

K/
L X4

Complications per opératoires :

les difficultés d’anesthésie liées a 1’age,

- d’autres malformations associées

% Complications post opératoire :

- Les complications intestinales sont les plus fréquentes :

v’ les perforations : elles sont graves et sont liées a une érosion sur une plaque prothétique
trop rigide ou la compression des anses sur les bords du defect pariétal non agrandi.
Elles surviennent généralement aux 4e-5¢ jours. Il s’agit toujours d’un tableau
infectieux et cliniquement d’un abdomen ballonné & paroi inflammatoire et CVC. La
sonde nasogastrique ramenant une plus grande quantité de liquide bilieux.

v" les troubles de la reprise du transit les reflux gastro-cesophagiens tres fréquents.

v L’entérocolite nécrosante

- Les complications pariétales : I’infection locale qui entraine un lachage.

v En pratique, la seule complication pariétale tardive est ’éventration secondaire sous

cutanée, qui succede obligatoirement au recouvrement cutané simple.

> Les séquelles :[42]
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En dehors des occlusions mécaniques tardives qui peuvent toujours survenir au cours de la

croissance ou a 1’age adulte, les séquelles tardives sont :

- les séquelles parietales musculaires (éventration) qui est toujours possible quelque soit
le mode de réparation du defect pariétal. Son traitement doit étre envisage tot avant
I’age de la marche.

- Les séquelles esthétiques : beaucoup plus fréquentes

- les cicatrices cutanées de ces enfants poly-opérés sont toujours inesthétiques.
L’ombilic n’a pas souvent un aspect normal.

v" 1l faut proposer une chirurgie réparatrice de ces cicatrices au moment de la puberté.
5.9.4. Pronostic

Le pronostic de I’omphaloce¢le isolée est relativement bon.

Le pronostic dépend des anomalies associées. Le taux de mortalité est de 80% quand les
anomalies associées sont présentes, il grimpe jusqu’a 100% quand les anomalies

chromosomiques et cardiovasculaires sont associées.
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1. MATERIEL ET METHODE
1. Cadre d’étude :

Le centre de santé de référence Commune 111 du district de Bamako a servi de cadre d’étude.
2. Matériels d’étude :

L’examen a été réalisé par un interne du service sous la supervision d’un radiologue avec un
échographe de marque GE Logig P3 mise en service en 2022 muni de trois (3) sondes.

3. Type et période d’étude :

Il s’agit d’une étude descriptive d’un cas clinique portant sur une omphalocéle diagnostiquée
au cours d’un bilan d’écho-morphologie feetale du 2° trimestre chez une primigeste de 18 ans,
allant 1°" aout 2023 au 30 janvier 2024 (06 mois).

24

Mémoire D.U. d’échographie générale. Dr Niagamé dit B CAMARA



Diagnostic éc/zograp/zz’que de !l bmp/za/oce‘/e au CSREF Commune 1l du district de Bamako

I11. NOTRE OBSERVATION

Il s’agit d’une patiente de 18 ans, mariée, ménagére, sans antécédents médico-chirurgicaux
particuliers, G1P0, vue en consultation pour bilan prénatal et recu en échographie pour écho-

morphologie du 2° trimestre.
Pas de notion de prise de médicaments a effet tératogene.

L’examen échographique réalisé sur la patiente en décubitus dorsal, abdomen nu permet de
mettre en évidence un utérus gravidique, renfermant un feetus unique de sexe féminin dont I’age

est estimé & 31 SA selon 1’échographie tardive.

L’examen morphologique de I’abdomen réalisé sur une coupe axiale du contenu utérin permet
de mettre en évidence un feetus unique en présentation céphalique, présentant une masse
hyperéchogene bien limitée, arrondie, médiane, aux contours réguliers appendue a la paroi
abdominale antérieure par un collet dont le diametre est inférieur a 40mm et cernée d'une fine

membrane, mobile avec les mouvements du feetus.

La masse contient I'intestin gréle échogene mais aussi une partie du foie un peu moins échogene

mais homogeéne la classant Type IT d’AITKEN.
On ne note pas d’ascite témoignant de I’intégrité de la membrane de 1’omphalocele.

Le cordon est inférieur par rapport a la masse. Le rapport circonférence abdominale, diamétre

maximal de I’omphalocele est supérieur a 1.
Au doppler pulsé, la veine ombilicale est médiane a travers I'ouverture pariétale.
Par ailleurs, on note un hydramnios.

Il n’y’avait pas de malformation associée.
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ICONOGRAPHIE

Figure 10 : Coupe longitudinale du contenu utérin mettant en évidence ’omphalocéle,
représentée par une masse hyperéchogéne hétérogene, arrondit au contours reguliers,
appendue a la paroi abdominale antérieure par un collet.

Figure 11 : Mise en évidence de la masse sur une coupe transversale.
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Figure 12 : Image échographique mettant en évidence sur une coupe transversale
I’insertion du cordon avec coloration au doppler pulse.

Figure 13 : Image échographique mettant en évidence sur une coupe transversale
I’insertion du cordon sans coloration au doppler pulse.
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V. DISCUSSION

L’omphalocele est une pathologie fréquente mais peu connue. Une étude malienne réalisée par

Dembélé AB. sur 3 ans a retrouveée 72 cas soit une fréquence de 24cas par an[42].

Le sexe ne semble pas étre un facteur de risque. Plusieurs études menée par différents
auteurs[42] ont trouve plus de garcons, que de filles (sex- ratio : 1,2-1,7). Cependant les filles
ont été plus nombreuses que les garcons, dans les études américaines [8] et ivoirienne [2]. Dans

notre cas le feetus était de sexe féminin.

Aucune association claire entre le risque d’omphalocele et I’age maternel. Hamisu en 2005 aux
USA dans une étude rétrospective allant de 1983 a 1999 portant sur 1010 enfants porteurs
d’omphalocéle a retrouvé 89% de méres jeunes et 11% de meéres agées. Ce qui concorde avec

notre étude dont 1’age de la meére est relativement jeune.
La fiabilité de I’échographie dans le diagnostic anténatal de I’omphalocéle est de 87a 90%[42].

Selon Dembélé AB, le contenu du sac est intestinal dans 86% des cas, hépatique dans 9% des

cas et mixte dans 4% des cas. Dans notre étude le contenu était mixte (intestin et foie).

La classification de AITKEN présente un intérét pronostic et thérapeutique. Les omphaloceles

de type I sont de meilleur pronostic et sont traitées par une fermeture primitive
[2].
Le type Il aurait un mauvais pronostic car le taux de morbidité lié a ce type est tres élevé [2].

Selon Dembélé AB, le Type | représentait 93% et le type 11 7%. Notre cas était une omphalocéle
de type Il selon AITKEN.

L’omphalocele est une embryopathie ou les malformations associées sont trés fréquentes

[9, 10]. Le taux était relativement faible dans 1’étude de Dembélé AB qui était de 6% des cas

[42]. Dans notre cas d’étude il n’y avait pas de malformation associée.

Le mode thérapeutique le plus utilisé dans notre contexte est la chirurgie qui consiste en une

fermeture primitive pariétale [42].

Le pronostic dépend de sa classification, et la mortalité serait lié a un retard de la prise en charge
des omphaloceles non rompues et I’absence d’assistance ventilatoire des omphaloceles

rompues.
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CONCLUSION :

L’omphalocéle est une urgence néonatale.

Son diagnostic anténatal précoce permet de réaliser une recherche précise et précoce des
malformations associées, déterminer la poursuite ou non de la grossesse, prévoir une prise en

charge immédiate en post-natal et donner une idée sur le pronostic.

La réduction de la létalité liée a I’omphalocéles passe par deux axes : le développement de
I’échographie morphologique pour un diagnostic précoce et le developpement de la réanimation

néonatale pour une prise charge efficace.

RECOMMANDATIONS

> Aux Autorites :

- Construction d’un service d’imagerie a part entier au CSREF Commune III.

- Dotation du service en échographe performant rendant aisé le diagnostic des
malformations.

- Construction d’un centre dédié a la réanimation néonatale.

» Aux personnels de santé :

- Systématiser I’echo-depistage obstétricale dans toutes les structures sanitaires.

- Suivie réguli¢re des cas d’omphalocéle dans les centres spécialisés.

» A lapopulation :

- Sensibiliser sur les bénéfices des consultations et bilans prénataux.
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FICHE SIGNALETIQUE

Prénom : Niagame dit Bamba
Nom : CAMARA

Année : 2022 - 2024

Ville : Bamako

Pays d’origine : MALI

Titre : Diagnostic échographique de I’omphalocéle au service d’imagerie du centre de santé de
référence commune Il du district de Bamako a propos d’un cas.

Secteur d’intérét : Service d’imagerie du centre de sante de référence commune 11 du district
de Bamako.

Résume : L’échographie joue un role important dans le diagnostic anténatal de I’omphalocéle.

L’objectif de notre travail est de déterminer I’apport de I’échographie dans diagnostic et
d’étudier la pathologie de fagcon générale.

11 s’agit d’une étude descriptive d’un cas clinique portant sur une omphalocéle diagnostiqué au
cours d’un bilan d’écho-morphologie feetale du 2° trimestre chez une primigeste de 18 ans,
I’étude allait 1*" aout 2023 au 30 janvier 2024 (06 mois).

Nous avons pu décrire échographiquement 1’aspect d’une omphalocéle de Type II selon
AITKEN, sans malformation associée.

De facon général son traitement est multiple et varié ;

Le pronostic dépend du stade et des malformations associees.
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