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Ac folique = Acide folique

ATB = Antibiotique

ATCD = Antécédent

BPN = Bilan Pre Natale

CA = Circonférence Abdominale.

CC = Circonférence Cranienne.

CHU = Centre Hospitalo-Universitaire.
CSCOM = Centre de Santé Communautaire
CSRéf= Centre de Santé de Référence
CPN = Consultation Pré Natale

DCD = Décédé

FMOS = Faculté de Médecine et d"Odonto-Stomatologie.
FAPH = Faculté de Pharmacie.

HTA = Hyper Tension Artérielle.

HU = Hauteur Utérine

LBWC=Limb Body Wall Complex.

LF= Longueur du Fémur.
OMS=0rganisation Mondiale de la Sante.
PC = Périmetre Cranien.

NFS = Numération Formule Sanguine.
Toxo = Toxoplasmose.

SA =Semaine d’Aménorrhée.

SNC = Systeme Nerveux Central.

VAT = Vaccin Anti Tétanique.
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Les malformations congénitales ou anomalies congénitales sont des vices des
structures anatomiques externes ou internes, isolés ou multiples, fixes ou
évolutifs présents a la naissance [1, 2]. Parmi les malformations il y a la

pentalogie de Cantrell, I’acranie, I’iniencéphalie et plusieurs autres types.

La pentalogie de Cantrell est une malformation rare, qui associe 5 malformations
cardinales : hernie supra ombilicale de la paroi abdominale, le défect de la partie
antérieure du diaphragme et du péricarde diaphragmatique, anomalie de la partie
basse du sternum, malformations cardiaques. Elle a été décrite par Cantrell la

premiere fois en 1958 [3, 4].

L’apparition de la pentalogie de Cantrell est sporadique. Elle est extrémement rare
soit 5,5 a 7,9 pour un million de naissances vivantes. Il y a une prédominance

masculine avec un ratio homme/femme de 2,7/1 [5].

En 2021 a Bamako un cas de pentalogie de Cantrell complet a été décrit chez une
fille de 5 ans par SIDIBE N et all [6]. C’était la premiére publication portant sur

la pentalogie de Cantrell au Mali.

Compte tenu de la rareté de la coexistence de la pentalogie de Cantrell avec
’acranie et 1’iniencépahalie, qui demeure un grand défi dans la prise en charge
nécessitant une collaboration pluri disciplinaire. C’est ainsi que nous rapportons
un cas clinique diagnostiqué échographiquement dans notre service avec la revue

de la littérature.
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A propos d’un cas.

OBJECTIFS
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Diagnostic échographique anténatal de la pentalogie de Cantrell et I'acranie au CHU BSS de Kati :
A propos d’un cas.

1-OBJECTIF GENERAL :

+ Décrire un cas de syndrome polymalformatif diagnostiqué par
1’échographie dans le service d’imagerie médicale du CHU Pr BSS de
Kati.

2-OBJECTIFS SPECIFIQUES :

+ Déterminer I’apport échographique dans le diagnostic anténatal de la
pentalogie de Cantrell et I’acranie au CHU Pr BSS de Kati.

+ Faire la revue de la littérature sur la pentalogie de Cantrell.

4
Mémoire de Radiologie et Imagerie Médicale Dr KAMISSOKO Mady Joseph 2023 4



Diagnostic échographique anténatal de la pentalogie de Cantrell et I'acranie au CHU BSS de Kati :
A propos d’un cas.

GENERALITES
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1-Définitions

Les malformations congénitales ou anomalies congénitales sont des vices des
structures anatomiques externes ou internes, isolés ou multiples, fixes ou évolutifs
présents a la naissance [1, 2].

Elles sont plusieurs types ; elles peuvent concerner toutes les régions du corps.
Elles peuvent étre uniques ou multiples. Dans le cas ou il y a association de
plusieurs malformations, on parlera du syndrome polymalformatif.

La pentalogie de Cantrell est une malformation rare, qui associe 5 malformations
cardinales : hernie supra ombilicale de la paroi abdominale, le défect de la partie
antérieure du diaphragme et du péricarde diaphragmatique, anomalie de la partie

basse du sternum, malformations cardiaques. [3, 4].

L’acranie, qui est une malformation rare et l1étale, caractérisée par un défaut de

développement des os plats du scalp [7] ; elle est tres létale.

L’iniencéphalie est une extension majeure de la téte, la continuité entre la téte et
le tronc, un raccourcissement du rachis cervical et les vertebres cervicales avec

non fermeture de 1’arc postérieur [8]

2-Rappels

2-1-Historique [9]

Au cours de la premiére moitié du 19éme siecle, en France, Etienne Geoffroy
Saint-Hilaire (1772-1844) et son fils Isidore (1805-1861) établissent, sur la base
de données danatomie comparée, une classification des anomalies du
développement qualifié a I’époque de monstruosités et encore partiellement en
vigueur. Ils réfutent la croyance populaire selon laquelle I’imagination de la mére
provoque le développement de ces monstruosités. Ils postulent que le fait initial
de la tératogénése est (souvent) un arrét du développement posant ainsi la loi
fondamentale de la tératologie.

Le médecin francais Camille Dareste (1822-1899), fonde la tératologie

expérimentale qu’il définit comme étant la création dirigée de monstres dans le
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but d’essayer de comprendre le développement normal. Il crée par des traitements
divers, chez les oiseaux des anomalies trés variées notamment par secouages,
modification de la température d'incubation des ceufs.
Paul Ancel, devenu directeur du nouvel Institut d’Embryologie et de Tératologie
a Strasbourg en 1919, est I’un des peres fondateurs de I’embryologie moderne qui,
apres avoir été descriptive, devient causale et expérimentale. Lui-méme et son
collaborateur, Etienne Wolff, montrent que n’importe quelle malformation peut
étre générée par irradiation de I'embryon de poulet, le type de malformation
dépendant de la dose et du moment de l'irradiation. Ancel est egalement le
fondateur de la chimio-tératogénese, c'est-a-dire de protocoles expérimentaux
consistant a évaluer les effets tératogénes de substances naturelles ou
synthétiques.
En 1930, I'américain Hale démontre les effets tératogenes de la carence en
vitamine A.
En 1941, un ophtalmologiste australien, Gregg, demontre le réle embryotoxique
du virus de la rubéole. C’est le premier agent tératogene dont 1’effet est prouve
chez I’Homme.
Vers 1960, la tragédie de la thalidomide démontre que des médicaments anodins
en apparence sont des tératogenes potentiels.
2-2. Embryologie [10]
L’ceuf fécondé se développe de facon continue et progressive.

+ Au premier mois :
A la premiere semaine, on assiste a une segmentation de 1’ceuf permettant
d’aboutir a la formation du blastocyste. Pendant ce temps s’effectue la migration
tubaire amenant 1’ceuf du tiers externe de la trompe dans la cavité utérine.
A la deuxiéme semaine, le blastocyste se transforme en disque embryonnaire
didermique possédant ses trois sphéres creuses annexes en méme temps que I’ceuf

s’implante dans la cavité utérine.

7
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A la troisieme semaine se mettent en place le mésoblaste et la chorde par
transformation du disque embryonnaire didermique en disque embryonnaire tri
dermique. A partir de D’ectoblaste commence la différentiation du systéme
nerveux et vont apparaitre le diverticule allantoidien, les premiers ilots vasculo-
nerveux, les gonocytes primordiaux.
A la quatrieme semaine, en plus de la délimitation de I’embryon les bourgeons
des membres et I’ébauche de nombreux organes apparaissent. La circulation fceto-
placentaire se met en place.

+ Les stades de développement selon Carnegie et I’échographie
Les stades embryonnaires parfois joliment appelés « horizons » (G.L. Stretter).
Les plus utilisés sont les stades dits « de Carnegie », trés précis, qui
« decoupent » la vie de I'embryon en 23 stades de 1 a 3-4 jours.
Pour les embryologistes, la période embryonnaire s'étend de la fécondation
jusqu'au stade 23, ce qu'on peut traduire par environ 56 jours ou 8 semaines de
grossesse (10 semaines d'aménorrhée ou SA), par 27-31 mm de longueur
embryonnaire et par des acquis morphologiques précis (par exemple, flexion de
la téte, menton, oreille externe, membres écartés, etc.). Dans cette période, on
distingue parfois une phase pré-embryonnaire, entre 0 et 5 SA, ou la réponse aux
agressions extérieures se fait plutdt en « tout ou rien » puis une phase
embryonnaire, 5-10 SA, a haut risque malformatif. Mais ces limites sont assez
formelles car le développement embryo-feetal est un phénomeéne continu et, par
exemple, la mise en place du cervelet est loin d'étre achevée a 12 SA. Les stades
de Carnegie sont remarquablement exposés sur le site Internet embryology.ch,
mais ils ne sont pas (encore) directement utilisables — ou utiles — pour la « datation
» échographique de la grossesse, en I'état actuel de lI'imagerie. De plus, méme si
elle est moins précise, la description échographique posséde la supériorité du
dynamisme pour reperer l'activité motrice et surtout cardiaque.
Au cours de cette période embryonnaire, I'échographie se propose essentiellement
de:
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m affirmer le siége intra-utérin de la grossesse par la mise en évidence de I'ceuf';
m vérifier son évolutivité par la présence d'une activité cardiaque embryonnaire ;
m préciser 1'age de la grossesse ;

mdépister les malformations a expression précoce et les facteurs de risque
d'anomalie chromosomique (voir chapitre 16,

mdépistage des anomalies chromosomiques au ler trimestre) ;

mdépister des anomalies utérines ou annexielles associées. Pour mémoire,
rappelons que la datation ou l'age de la grossesse peuvent s'exprimer : soit en
durée d'amenorrhée avec un décompte en semaines d'aménorrhée ou SA
(gestational week ou gestational age pour les Anglo-Saxons) a partir du premier
jour des dernieres regles ; soit en durée réelle de grossesse ou age conceptionnel
(conceptual age) exprimee en jours ou en mois a partir de la date de fecondation.
Il est aussi possible d'utiliser ici, comme les embryologistes, les semaines de
développement ou SD, mais il faut bien le préciser.

La durée d'aménorrhée correspond a 14 jours de plus que I'age réel. Les normes
internationales imposent une datation en semaines d'aménorrhée et, en cas de
cycles irréguliers ou de dernieres regles imprécises, la datation échographique
reconstituera une aménorrhée fictive. Cette aménorrhée fictive a une logique
historigue mais ne correspond a rien sur le plan physiologique et on peut le
regretter : cette fiction est une source d'ambiguites, ou d'erreurs, et surtout de
temps perdu en explications pour les patientes ou les confréres non spécialistes.
A la fin de la 2°™semaine de grossesse (4 SA), au 13e jour et avant le retard de
régle, I'ceuf mesure 2,5 mm avec un disque embryonnaire de 0,25 mm et on arrive
au stade 6 de Carnegie. Avec ces dimensions ovulaires, on entre dans le domaine
¢chographique, méme si l'identification de l'ccuf est aléatoire (trés bonnes
conditions d'examen), incertaine (impossible a distinguer d'un kyste glandulaire)

et sans réel intérét médical.
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Partant d'un petit disque didermique de 0,35 mm (J15) au debut de la 5e SA,
I'embryon proprement dit se constitue par une triple transformation associant la
gastrulation, la neurulation et la délimitation [11]

+ Au deuxieme mois :
Pendant que s’effectue la différentiation des ébauches déja apparues a la
quatrieme semaine, 1’ébauche de nombreux organes apparaissent. Les
modifications de D’aspect extérieur de 1I’embryon sont considérables. Cette
modification intéresse la téte qui augmente de volume, le cou qui commence a se
former de méme que la face, les oreilles, le nez et les yeux. La disparition de
I’ébauche caudale est quasiment totale. La membrane cloacale apres sa division
donne la membrane uro-génitale en avant et la membrane anale en arriere. Pendant
ce temps, les organes génitaux externes sont a un stade indifferencié. Les
membres vont apparaitre sous forme de palette ; les membres inférieurs vont se
développer plus tardivement que ceux supérieurs. La face ventrale est soulevee
par le cceur, le foie et est marquée par I’implantation large et postérieure du cordon
ombilical. L’embryon prend le nom de feetus a la fin du deuxiéme mois.

+ Début du troisieme mois a la fin du sixieme mois :
A cette période, toutes les ébauches d’organes étant mises en place les organes ne
subissent que des phénomeénes de croissance, de différentiation et de maturation.
Le foetus devient donc viable a la fin du sixiéme mois.
Début du septieme mois a la fin du neuvieme mois : Les processus de croissance,

de différentiation et de maturation se poursuivent.
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O 8-cell stage O

4-cell stage

16-cell stage

2-cell stage

Blastocyst

Foetus
(10 weeks)

(40 weeks)

Figure 1: Stade du développement embryonnaire humain [12]
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3-Epidémiologie

+ Les malformations congénitales constituent une cause importante de mortalité
jusqu'a I’age de 40 ans. Elles ont pour origine un arrét dans la formation et
I’édification d’un organe ou d’un tissu. Elles sont responsables de : 25% a 30%
de la mortalité périnatale ; 25% de la mortalité infantile et environs 20% des
handicaps de toute nature. Sa fréquence dans la population est fonction de 1’age,
des régions et des pays.

Trois séries de mécanismes sont a ’origine des malformations :

- I’hérédité (mono ou multi factorielle),

- les mutations chromosomiques et

- les embryopathies.

Environs 7 a 11% des malformations congénitales ont pour origine une aberration

chromosomique. [13]

La pentalogie de Cantrell : 1l survient chez 5,5 nourrissons pour 1000000

naissances vivantes, a I'echelle mondiale [3]. La plupart des cas de pentalogie de

Cantrell sont sporadiques. Quelques cas sont associés a la trisomie 18. L'hérédité

lice a I'X a également été rapporté precedemment [10]. Certains cas familiaux

ont été signalés indiquant que des facteurs génétiques peuvent jouer un réle dans

le développement du trouble [2].

4-Différents types de malformations

4-1 Pentalogie de Cantrell

L'étiopathogénie de ce syndrome n'est toujours pas complétement comprise. Il
semble y avoir un arrét du developpement de la fermeture de la paroi thoraco-
abdominale par les tissus du mesoderme latéral primitif au cours du stade
embryonnaire. L'échec du développement impliquant ce mésoderme entre 14 et
18 jours de gestation entraine une rupture de la cloison transverse du diaphragme
et de la migration ventromediale des plis mésodermiques appariés de I'abdomen
superieur. Cela correspond a la période de différenciation du mésoderme

somatique et splanchnique.
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Les defauts diaphragmatiques ventraux sont causés par I'échec de la cloison
transversale a compléter le processus de flexion ou de pliage ventrale. Le
développement mésodermique perturbé impliquant I'échec de la migration
ventrale aboutit a des anomalies de la paroi abdominale ventrale et sternale [14]
La malrotation du cceur est I'échec d’une l1évorotation compléte du fait de la
différenciation altérée, le cceur restant dans la dextroposition. La hernie cardiaque
résulte de l'absence de sternum inférieur, l'absence des structures supra-
ombilicales de I"'abdomen, et 'absence de péricarde diaphragmatique.

La grande majorité des patients atteints du syndrome de Cantrell ont une anomalie
intracardiaque. Il existe un large spectre d’anomalies intracardiaques. La forme la
plus commune est le defaut du septum ventriculaire, associée a une
communication inter auriculaire.

Dans la littérature, Les cas signalés étaient associés a un diverticule ventriculaire
gauche ou droit, la tétralogie de Fallot, une sténose ou atrésie pulmonaire, une
transposition des grosses arteres, 1’atrésie tricuspide, le tronc artériel commun, les
anomalies de retour veineux pulmonaire, et un double orifice ventriculaire droit
[15].

Classification :
Le syndrome est classé complet ou incomplet par Toyama en fonction du nombre
de malformations présentes :
v" Classe 1: diagnostic définitif avec toutes les anomalies présentes;
v’ Classe 2: diagnostic probable avec quatre défauts présents y compris les
anomalies de la paroi abdominale et intracardiaque;
v' et Classe 3: expression incompléte avec divers combinaisons de défauts

présents (mais comprenant toujours une anomalie sternale) [16].
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Figure 2: Photographie de la pentalogie de Cantrell, source [Dr SIDIBE N et Dr
Toungara H] [6]

4-2 Autres malformations [17, 18, 19, 20]
Les malformations qui sont décrites sont celles qui sont les plus fréquentes et ne

représentent qu’une partie des malformations observées. Tous les organes et
visceres peuvent en étre concernés.

4 Au niveau de la téte et du cou

» Hydrocéphalie
Elle résulte d’un trouble de I’hydrodynamisme du liquide céphalo-spinal [21].
Elle est caractérisée par un trouble de la circulation du LCR provoguant
I’accumulation intra ventriculaire du LCR. La face qui est normale parait réduite
sous un crane démesurée. On note une frequence de 0,03% des accouchements.
Elle reconnait une multitude d’étiologie.
Le diagnostic anténatal peut étre suspecté des la 15¢ SA et affirmé entre la 18° et
la 20° SA [1]
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Figure 3: Echographie obstétricale montrant I’hydrocéphalie en anténatal
[22]

» Encéphalocele [1]

Il s’agit d’une hernie du tissu cérébral et/ou de ses enveloppes en dehors de la
boite cranienne. On distingue :

Les encéphalocéles occipitales ;

Les encéphaloceles fronto-éthmoidales sont essentiellement observées en
Extréme-Orient ;

- Les encéphaloceles pariétales qui sont rares et parfois associées a une agenésie
calleuse, rarement a une hydrocéephalie ;

- Les encéphaloceles sphénoidales sont plus rares.
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Figure 4: Photographie de I’encéphalocéle occipitale non rompue [23]

[Source : service neurochirurgie Gabriel TOURE]

» Fentes labiales et palatines

La fente labiale (bec de lievre) est une embryopathie précoce qui atteint de fagon
variable la levre supérieure, la base des narines et la future arcade dentaire, de
maniére unilatérale ou bilatérale et, dans ce dernier cas, de maniere symétrique ou
asymétrique. La fente labiale peut étre associée a une fente palatine, partielle ou
compléte, pouvant atteindre le voile et le palais. C'est une embryopathie qui
apparait entre 5 et 7 semaines de grossesse, suite a un defaut de fusion des
bourgeons embryonnaires de la face. Toutes les formes existent donc, de la simple
fente labiale a la forme la plus complexe (fente labio-palatine bilatérale complete).
Les fentes labiales s’observent dans environ 0,1% de naissance et celles palatines

dans 0,5% de naissance [24]
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Figure 5: Photographie de la fente labio-palatine [25] [source : CSREF 1V de

Bamako]

» Anencépahlie

Elle est caractérisée par I’absence d’une grande partie du cerveau

Figure 6: Photographie d’anencéphalie [25] source [nouveau-né de CREF
CIV de Bamako]
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» Acranie: L’acranie désigne une absence de la boite cranienne et du tissu
cerébral sus orbitaire plus ou moins complete allant :
e De L’absence totale de la volite et de 1’encéphale avec une face
rudimentaire (anencéphalie)
e A la présence d’un encéphale normal bombant dans le liquide amniotique
(anencéphalie) et se nécrosant par la suite au contact (avec le liquide
amniotique)

e Jusqu’a Il’acalvaria plus ou moins totale par défaut de migration

mésenchymateuse. [22]

Figure 8: Echographie obstétricale du 2°™ Trimestre montrant ’acranie [22]
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Figure 9: Echographie obstétricale du 2°™ Trimestre montrant I’acranie

avec I’exencéphalie [22]

> Iniencéphalie

L’iniencéphalie est une affection malformative du systéme nerveux central rare,
letale a breve échéance, caractérisée par trois signes cardinaux: un défect de
I’occipital, un rachischisis cervical ou cervico-dorsal, une rétroflexion feetale. Ces
¢léments peuvent étre associés a d’autres malformations organiques internes ou

squelettiques. [26]

Figure 10: Photographie d’Inincéphalie [27], [source : www.cdc.gov]
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4+ Au niveau de la colonne vertébrale
» Spina bifida
Il est caractériseé par une absence de fermeture des arcs vertébraux postérieurs. On
retrouve deux types :
Le spina bifida avec aire médullaire a nu dans lequel la hernie des méninges prend
I’aspect d’une tumeur arrondie, déprimée en son centre ou elle est rouge et

suintante. Elle se continue avec la peau qui est rouge foncée.

Le spina bifida epidermise, incompatible avec la survie et entrainant un déficit
nerveux partiel.
Au niveau du hile, il existe deux ou trois gros troncs antérieurs. Il peut exister

aussi quelques branches gréles rétro artérielles ou rétro pyéliques.

Spina Bifida (Open Defect)

Vertebra

Dura Mater\

Spinal Cord —_|

Spinal Fluid —

Figure 11

a-Coupe sagittale anatomique d’une spina Bifida [25]
b-Photographie d’une spina bifida [25] [source : spina bifida fr.wikipédia.Org]

Tératome sacrococcygien
Il s’agit de la tumeur néonatale la plus bénigne (1/30000 naissances). Il se
développe a partir des ¢léments de la masse cellulaire caudale. C’est une tumeur

atteignant préférentiellement les feetus de sexe féminin. Une dégénerescence
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maligne est possible ; il est donc indispensable de procéder a une ablation

chirurgicale avant 1’age de 6 mois et de fagon compléte [23-24].

Figure 12: Photographie de Tératome sacrococcygien [25]. [ Source :

Tératome sacrococcygien.Embryology.ch]

4+ Au niveau de la paroi abdominale et du tube digestif
» Omphaloceéle
C’est une embryopathie caractérisée par 1’extériorisation des viscéres
abdominaux contenus dans un sac constitu¢ de péritoine et d’amnios mais non
recouvert de peau. Le cordon est inséré au sommet du sac ou a sa base. Le
diagnostic anténatal est apporté par 1’échographie parfois dés 12 a 14 SA. La

fréguence est estimée a 1 pour 2000 naissances [28]
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Figure 13: Photographie d’omphalocéle [25] [source : CSREF 1V]

» Laparoschisis
C’est une véritable éviscération congénitale caractérisée par un défect pariétal
para ombilical. Le cordon s’insere normalement sur la paroi abdominale
antérieure et les viscéres herniés sont dépourvus de couverture amniotique [29]
C’est une feetopathie le plus souvent sans malformation associee. Le jeune age

maternel, souvent des femmes primipares, est retrouvé dans toutes les séries

Figure 14: Photographie de Laparoschisis [25] [source: CSREF CIV]
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» Malformations ano-rectales
Ce sont des anomalies congénitales interrompant de facon totale ou partielle la
continuité de la partie terminale du tube digestif (rectum ou anus) ou en modifiant
la topographie. On distingue les formes hautes, les formes intermédiaires et les

formes basses [30]. Elles touchent plus souvent les gargons que les filles [28].

Figure 15: Photographie de la malformation ano-rectale [25]. Source

[Alyabbara semanticscholar.org]

» Syndrome de Prune-Belly
Il associe une aplasie abdominale, une ectopie testiculaire et une dilatation de tout
I’appareil urinaire d’origine dysplasique. I touche presque exclusivement le

garcon [1]
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Figure 16: photographie de syndrome de Prune-Belly [25].

Source : Syndrome de Prune-Bellysemanticscholar.org

» Extrophie vésicale
C’est une aplasie plus ou moins compléte de la paroi abdominale sous-ombilicale
ainsi que de la paroi antérieure de la vessie, du col et de 1’urétre, de la verge ou
du clitoris. L’extrophie vésicale peut €tre mineure, se résumant a une fistule
urinaire vésicale antérieure ou a un epispadias. La forme majeure correspond a
I’extrophie cloacale, avec malformation ano-rectale associée et fistule recto-

urinaire [1]
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Figure 17: Photographie de I’extrophie vésicale [31].
Source : [cpdpn.chu.strasbourg.fr]
= AU niveau des membres
» Genou recurvatum
I1 s’agit d’anomalie a type d’hyper-extension excessive du genou. Il peut étre

unilatéral ou bilatéral.

a b
Figure 18 : Photographie du genou recurvatum [32] [Source: Hopital
Nianankoroba FOMBA de Ségou]
Figure 19 : Photographie du genou recurvatum [Source : Clinique Amitié de
Kati]
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> Pieds bots congénitaux [28, 1]
Ce sont des déformations fréquentes généralement bilatérales. 1l en existe
différentes variétés en fonction du sens de la déformation. On distingue : les pieds

bots varus équins, les pieds bots convexes, les pieds bots talus.

i o0

Figure 20: Photographie des pieds bots [25]
[Source : Pied bot.fr.wikipedia.org]

» Doigts ou orteils surnuméraires
Encore appelés polydactylies, ce sont des malformations ayant 1’aspect de petits
boudins pédiculés. C’est une forme familiale. La duplication du pouce semble la
plus fréquente dans la race blanche par contre celle du 5éme doigt serait la plus
frequente chez les Noirs.

Figure 21 [25]

a-Photographie des doigts surnumeéraires. Source [ Alyabbara :
Infosdaccra.com]
b- Photographie des orteils surnuméraires. Source [Alyabbara :
Infosdaccra.com]
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> Au niveau de la peau : I’ichtyose congénitale

Le nouveau-né est entouré¢ d’une peau tendue et luisante ressemblant a du
collodion. Dans ce groupe plusieurs entités cliniques telles 1’érythrodermie
congeénitale séche et I’ichtyose lamellaire ont été décrites. Leur transmission est
autosomique récessive. Le visage n’est pas épargné et I’ensemble de la peau est
touché.

L’érythrodermie congénitale bulleuse est plus rare et le nouveau-né a un aspect
ébouillanté avec des décollements cutanés. L’hyperkératose peut étre noiratre

[33]

Figure 22: Photographie de I’ichtyose congénitale [25] ; [Source :
Sematicscholar.org ]

5- Etiologies [24, 34, 35, 36, 37]

Les malformations congénitales résultent de 1’action délétere de facteurs
tératogenes sur le développement de I’embryon ou du feetus. On distingue :

Les facteurs externes ou facteurs d’environnement qui sont responsables
d’environ 12% des anomalies de développement ;

27
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Les facteurs internes ou endogenes ou génomiques qui sont responsables
d’environ 8% des anomalies de développement.

Dans 20% des cas 1’étiologie est multifactorielle. Dans 60% la cause est
ubiquitaire.

6- Moyens diagnostiques des malformations congénitales [28, 38, 39]

6-1 Clinique

Elle permet un dépistage de risque de malformations et non un diagnostic.
L’interrogatoire recherche dans les antécédents un age maternel supérieur a 38
ans, une hérédité de malformations, d’anomalies géniques ou chromosomiques,
la survenue de fausses couches a répétition.

6-2-Imagerie

Au fil des années, dans le cadre du bilan prénatal, 1’échographie foetale est
devenue petit a petit 1’outil de diagnostic le plus performant de I’obstétricien [40] ;
Car c’est un examen moins codteux, non traumatique et indispensable dans le
bilan de suivi des grossesses et le diagnostic anténatal des malformations feetales.
L’¢échographie du premier trimestre (11-12SA) permet le dépistage précoce d’un
nombre élevé d’aneuploidies et de malformations feetales [41].

L’échographie du deuxiéme trimestre (20-23SA) par contre permet le diagnostic
des malformations majeures orientant vers I’interruption médicale de grossesse ;
celle du troisieme trimestre (30-33SA) enfin met en évidence les malformations
pouvant étre prises en charge en Néonatologie.

L’échographie joue un role tres important dans le diagnostic précoce des
malformations congénitales en anténatal surtout aux deux premiers trimestres.
Avantages : C’est un examen inoffensif, a faible cott et accessible.
Inconvenient : c’est examen qui est opérateur dépendant; ce qui fait que
certaines malformations peuvent passer inapercues si I’opérateur n’en parle pas.
L’échographie peut étre complétée par IRM feetale pour confirmer certaines
pathologies.

6-3- Biologie
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En cas d’antécédents de malformations du tube neural, 1’échographie couplée au
dosage de I’alpha-feetoprotéine du liquide amniotique (prélevé par amniocentese)
ou du sérum maternel et a 1’analyse quantitative et qualitative de
I’acétylcholinestérase du liquide amniotique permet de faire le diagnostic a partir

de 14SA.

L’interprétation : L’age maternel étant un facteur de risque d’aberrations

chromosomiques en particulier de trisomie 21 mais aussi de trisomie 18 et 13, le
diagnostic anténatal par amniocentése ou choriocentése est systématiguement
proposé au-dela de 38 ans en France.

Au Mali, le diagnostic anténatal est surtout échographique.

De facon genérale les différentes techniques contribuent au diagnostic anténatal
selon les proportions suivantes : echographie 65%, amniocentése 30%, biologie
moléculaire 5%.

7-Le centre hospitalier universitaire Pr Bocar Sidy SALL de Kati

7-1 La Situation géographique : Le CHU Pr Bocar Sidy SALL de Kati est situe
a 12 km au nord de Bamako, dans le camp militaire Soundjata Keita la ville de
Kati et a 100m de la place d’arme. Il est aujourd’hui un hopital de 3éme référence
dans le domaine de la traumatologie orthopédie et 3éme référence en médecine
générale.

7-2 Le cadre institutionnel du CHU Pr Bocar SALL de Kati : Ancienne
infirmerie de la garnison militaire, devenue hopital le 22 aolt 1967 et hopital
national de Kati en 1968.1l sera spécialisé en traumatologie orthopédie en 1976.
Ensuite il deviendra

Etablissement Public a caractére Administratif (E.P.A) par la loi n°92-025 et enfin
Etablissement Public Hospitalier (E.P.H) en 2003. L’ hopital a évolué avec le
temps partant des missions qui lui sont assignées conformément au contexte socio
sanitaire du Mali.

Dans la pyramide sanitaire du Mali, il est considéré comme un hopital de 3eme

référence en traumatologie orthopédique et a cet effet le décret n°03-345/P-RM
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du 7 ao(t 2003 fixe son organisation et les modalités de son fonctionnement. Le
Centre Hospitalier de Kati est devenu un Centre Hospitalier Universitaire (CHU)
depuis le 12 Décembre 2006 suite a la signature d’une convention qui le lie au
rectorat de I’Université de Bamako. Il fut baptisé le 17 Novembre 2016 en CHU
Pr Bocar Sidy SALL de Kati.

7-3 Les missions : Le CHU Pr Bocar Sidy SALL de Kati a pour mission : de
participer a la mise en ceuvre de la politique nationale de santé. A cet effet, il est
chargé de :

- Assurer le diagnostic, le traitement des patients ;
- Prendre en charge les urgences et les cas référés ;

- Assurer la formation initiale et continue des professionnels socio-

sanitaires ;
- Conduire des travaux de recherche dans le domaine médical.

+ Le service d’imagerie médicale

= Lelocal : Il est de deux niveaux et comprend :

Au Rez-de-chaussée :

La salle d’accuell,

- Lasalle d’attente de I’échographie,

- Deux salles d’échographie,

- Deux salles de radiographie os poumon dont un appareil est en panne,
- Lasalle des examens spécialises avec toilette,

- Lasalle pour le traitement et impression des images,

- La salle de préparation pour le scanner et I’IRM

- Lasalle d’IRM avec salle d’acquisition et salle de machine,
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- Lasalle de scanner avec salle d’acquisition et salle de machine,
- Une toilette publique,

- Lasalle de lecture,

- Le bureau du surveillant de service avec toilette

- Lasalle de garde avec toilette,

- Une salle des manceuvres.

A Détage :

- La salle d’attente du chef de service,

- Le secreétariat du chef de service,

- Le bureau du chef de service avec toilette,
- Deux toilettes publiques,
- Lasalle de cours,
- La salle de conférence,
- Trois bureaux pour radiologue avec toilette chacun,
- Lasalle des étudiants,
- Le magasin,
- La salle de techniciens ou vestiaire des techniciens,
- Deux balcons,
- Une terrasse.

= Le personnel du service :

Il est composé de :

Deux radiologues

Quatre assistants medicaux en imagerie medicale,
- Un technicien supérieur en imagerie médicale,

- Un technicien supérieur de sante,

- Deux manceuvres,

- Une secrétaire,
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NB. Il y’a aussi les stagiaires de I’'INSFSS, les étudiants en année de thése de la

FMOS et les stagiaires du Diplome d’Etudes Spécialisées (DES).

= L’équipement :

Il est composé de :

Deux appareils de radiographie os poumon dont un en panne

Deux appareils d’échographie,

Trois postes de traitement d’image CR (deux en panne) actuellement non
utilises

Un détecteur DR

Deux lecteurs (un en panne) non utilisés

Trois reprographes (un en panne),

Un appareil de scanner avec accessoire.

= Les activités au service d’imagerie :

L’accueil : Le matin les patients sont accueillis dans la salle d’attente aprés
leur enregistrement a I’accueil. Sur appel les patients sont admis par ordre
d’arrivée dans les salles d’examens. Cependant, les urgences et les
personnes ageées sont priorises.

Les examens de radiographie standard : Le service d’imagerie médicale
effectue tous les examens radiographiques des os, de 1’abdomen et du
thorax.

Les examens spécialisés : Ce sont essentiellement L’urographie Intra
veineuse (U.1.V), L’Hystéro-Salpingo-Graphie(H.SG), L’Urétro-
Cystographie-Rétrograde (U.C.R) Le Lavement Baryté (L.B) Le Transit
Oeso-Gastro Duodénal (T.0.G.D).

Ils sont réalisés sur rendez-vous apres une préparation du malade.

Les examens d’échographie : Ce sont les échographies abdominale,
pelvienne, obstétricale, urinaire, thyroidienne, mammaire, doppler,

musculaire et articulaire.
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- Les examens de scanner : Il s’agit essentiellement des examens sans
injection intraveineuse de produit de contraste et des examens sans et apres
injection intraveineuse du produit de contraste et des examens sans et apres

injection intra thécale du produit de contraste
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NOTRE ETUDE
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1-Méthodologie

1-1 Le cadre et lieu d’étude : Service d’imagerie médicale du CHU Pr Bocar
Sidy SALL de Kati.

1-2 Type d’étude: L’¢tude des cas.

1-3 Période : Il a été diagnostiqué le 03 Aodt 2022.

1-4 Variables étudiées (qualitatives) :

Coté maternel: age, sexe, provenance, profession, ethnie, niveau d’étude, statut
matrimonial, antécédents medicaux, antécédents gynécologiques, antécédents
chirurgicaux, antécedents obstétricaux.

Coté feetal : age, sexe, poids, lésions échographiques, types de malformation.
1-5 Déroulement de I’étude :

L’étude s’est déroulée dans les bonnes conditions. Elle a debuté dans le CSCOM
de Kourémalé et se terminer dans le CHU Pr BSS de Kati apres 1’évacuation de
la patiente. Le travail a été réalisé par I’équipe d’imagerie médicale et de
gynécologie. Cépedant il y avait quelques obstacles liés a certaines informations
sur les antécédants des parents .

1-6 Aspect éthique : Le couple a donné son consentement verbal et nous avons

respecté I’anonymat.
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2-Observation

2-1 Identité

Madame X, agée de 24 ans, femme au foyer, résidente a Kourémalé, multipare (3
grossesses), deux accouchements (tous par voie basse), deux enfants vivants
« G3P2V2 », sans antécédent medico-chirurgical ni de malformation feetale,
venue pour une échographie de routine de la grossesse.

Elle est ménagere, 1’ethnie malinké, niveau d’étude primaire.

Elle était a sa prémiére consulataion pré natale (CPN) et a sa premiére échographie
durant cette grossesse :

2-2 Examen clinique :

L’état général était bon, HTA: 11/8 cm Hg, Température: 36,5°c, bonne
coloration des muqueuses et des teguments ; Poids : 75 Kg. Taille : 1m76
Elle a recu une dose de vaccin anti-tétanique et 3 comprimés SP ;

2-3 Examen obstétricale:

Hauteur Utérine : 28 cm,

Fréquence cardiaque feetale: Le bruit du ceeur feetal (BCF) était audible avec
un rythme régulier, estime a 148 battements/minute,

Col utérin : long et fermé.

2-4 Biologie

La maman est de groupe O+. Les tests de VIH, de toxoplasmose et d’Emmel
étaient négatifs. Protéinurie :110 mg/24 heures

2-5 Echographie

Son échographie a été éffectuée par nous mémes sous la supervision de nos

maitres au CHU Pr BSS de Kati. L’échographe est un appareil de marque Mindray

minu de 4 sondes.

Le diagnostic de la pentalogie de cantrell a eté posé par la mise en évidence :

% D’un feetus unique présentant un cceur exra thoracique avec une activité
cardiaque réguliere estimée a 145 battements par minute et une migration

craniale (ectopie cardiaque).
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% Présence d’un defaut de fermeture de la paroi antérieure du thorax et de
I’abdomen entrainant une eviscération des organes thoraciques (Ccelosomie

thoracique) et abdominaux (laparoschisis).
Le diagnostic I’acranie par :

«» L’absence de formation des os du crane avec extériorisation des strcutures

cerébrales en dehors de la boite cranienne (exencéphalie).
Et le diagnostic de I’iniencéphalie par :
+«»+ Par un racourcissemnt du cou avec hyper extension de la téte.

L’age du feetus était a estimé 27 SA, sexe masculin, la face était normale, les

membres étaient sans particularité, le rachis harmonieux.

A la suite de ce resultat, le couple fut informé du syndrome polymaformatif tant
en précisant de la non viabilité en dehors de la vie intra utérine, une consultation

gynécologue fut proposée.

Le gynécologue aprés examen a propose une intérruption volontaire de la

grossesse, dans un but thérapeutique.
Aprés I’accord du couple, le déclenchement a été entamé.

Au bout de 8 heures du travail d’accouchement la mere a expulsé par voie basse
un nouveau né polymalformé de sexe masculin, vivant avec les structures
digestives et le cceur extériorisés et le cerveau non recouvert par la volte. Son

poids est estimé & 1900 grammes.

Le nouveau né n’a vecu quelques minutes (environ 30 minutes)
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3-Diagnostic
3-1-Hypotheses diagnostiques :

+ La pentalogie de Cantrell :

C’est une anomalie congénitale rare caractérisée par des défauts de fermeture de
la ligne médiane, y compris un défaut de la paroi dans le sternum inférieur, un
défaut de la paroi abdominale supra ombilicale, un déficit de la partie antérieur du
diaphragme, un déficit dans la partie diaphragmatique du péricarde avec une
communication libre entre le péricarde et les cavites péritonéales et malformations
cardiagues congénitales; Ces signes sont presents dans notre observation avec le
type de malformation cardiaque a type de dextrocardie de siege extrathoracique. ;
Les autres anomalies associées a la pentalogie de cantrell étaient d’acranie (avec
I’exencéphalie) et 1’iniencéphalie qui ne font pas partie de la pentalogie de
Cantrrell.

+ Le limb body wall complex (LBWC) : Le LBWC étant défini comme un
syndrome polymalformatif complexe et rare. 1l associe des malformations graves
pariétales antérieures, viscérales, encéphaliques rachidiennes et des membres;
Dans la littérature, certains auteurs ont proposé de retenir le diagnostic de LBWC
lorsque les deux types d’anomalie étaient présents parmi trois suivants :
exenceéphalie ou encéphalocéle avec fente faciales, coelosomie thoracique et/ou
abdominale et anomalie des membres [42]. Deux de ces entités sont présentes
dans notre cas, qui sont I’exencephalie et la cecelosomie thoraco-abdominale.
3-2-Diagnostic retenu

Le diagnostic retenu a été la pentalogie de cantrell et I’acranie  (avec

I’exencéphalie et 1’iniencéphalie).
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ICONOGRAPHIE

Figure 23: Echographie obstétricale montrant une anomalie

morphologique de laparoschisis
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Figure 24: Echographie obstétricale montrant une ectopie cardiaque, une

acranie et une exencéphalie.
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a b

Figure 25:

a: Photographie montrant un defaut de fermeture de la ligne médiane thoraco-
abdominale avec coeolsomies thoracique et abdominale (vue de face)

b: Photographie montrant un défaut de fermeture de la ligne médiane thoraco-

abdominale avec coeolsomies thoracique et abdominale (Vue de profil)
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Figure 26: Photographie du nouveau-né montrant I’absence des os du crane.

Mémoire de Radiologie et Imagerie Médicale Dr KAMISSOKO Mady Joseph 2023

42



Diagnostic échographique anténatal de la pentalogie de Cantrell et I'acranie au CHU BSS de Kati :
A propos d’un cas.

DISCUSSION
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1- Epidémiologie :

Fréquence : L’incidence de la pentalogie de Cantrell est estiméee de 5,5 a 7,9 pour
un million de naissances vivantes. Il y a une prédominance masculine avec un
ratio homme/femme de 2,7/1 [5].

Notre observation était un cas de pentalogie de Cantrell complet a travers la
présence de 5 entités de malformation avec d’autres malformations ne faisant pas
partie a cette malformation.

Par contre toutes les autres études retrouvées dans la littérature, concernant la
pentalogie de Cantrell, réalisées au Mali et ailleurs, telles que les études de
Toungara H [43] a Bamako en 2018, Issam Ben Ali et all 2010 [44] en Tunisie,
DWA Leno et all [45] en Guinée Conakry, et Flavio Hernandez Castro et all [4]
en Mexique en 2006, portaient sur un seul cas.

Sexe : Notre observation était de sexe masculin, ce qui concorde avec les
données de la littérature; ou il y a une prédominance masculine avec un sexe
ratio de 2,7/1 [6].

Age de découverte: Concernant 1’dge de découverte, certains cas sont
diagnostiqués apres 1’accouchement ou a 1’enfance et d’autres en période pré
natale.

Dans notre cas, le diagnostic a été faita 27 SA ; Cela est proche de 1’age diagnostic
anténatal pour les cas observes par Issam B A et all [44] en Tunisie en 2010,
DWA L et all [45] en Guinée Conakry en 2015, et Flavio H C et all [4] en Mexique
en 2006 qui ont trouvé respectivement 19 SA, 24 SA et 25 SA comme age de
découverte.

Cependant, notre résultat differe a celui de SIDIBE N et all [6] et Ngaha A [46]
qui ont découvert leurs observations apres la naissance du foetus. Cela peut
s’expliquer par la non-réalisation des échographies prénatales surtout au 1

trimestre et au 2¢™ Trimestre.

Mémoire de Radiologie et Imagerie Médicale Dr KAMISSOKO Mady Joseph 2023




Diagnostic échographique anténatal de la pentalogie de Cantrell et I'acranie au CHU BSS de Kati :
A propos d’un cas.

2-Facteurs de risque:
Dans la littérature, I’apparition de la pentalogie est considérée comme sporadique

[6]. Dans notre étude il n’y avait pas d’antécédents de malformations ni notion
d’avortement chez la mére du polymalformé.

Par contre chez SIDBE N et all, il y avait une absence d’antécédents de
malformations feetales mais la meére du polymalformé a présenté 4 avortements

spontanés dans le passé qui n’ont pas été explorés.

3-Aspects clinques
Un cas de pentalogie de Cantrell complet a été apporté par SIDIBE N et all au

Mali (CHU Gabriel TOURE) en 2021. Cependant la différence entre cette
observation et la nodtre, était la présence d’autres malformations, qui étaient
absentes chez SIDIBE N et all tels que I’acranie et I’iniencéphalie.

Par Ailleurs, au Cameroun en 2010, un cas de la pentalogie a été décrit qui
présentait quatre des cing éléments qui définissent la forme complete de cette
anomalie [46].

Cette pathologie partage certaines caractéristiques avec un défaut de la ligne
médiane et peut coexister avec d’autres malformations de la ligne médiane [6,
47] ;

En plus des anomalies classiques décrites par Cantrell et al [3], quelques cas ont
etés signalés avec la coexistence d’autres syndromes tels que le syndrome
d’Edwars et Goltz-Gorlin. De méme, d’autres anomalies structurelles, y compris
cranio-faciales (par exemple fente palatine, narines surnumeraires), du systeme
nerveux central (hydrocéphalie et anomalies du tube neural), des anomalies
squelettiques et abdominales ont été rapportées [3, 6];

Dans notre observation, les pathologies associées a la pentalogie de Cantrell
(’acranie, I’exencéphalie et I’iniencéphalie) etaient différentes a celles citées ci-

dessus.
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4-Diagnostic
Dans notre étude, le diagnostic de la pentalogie de Cantrell a été fait par

I’échographie anténatale a 27 SA. Mais elle était associée a d’autres types de
malformation qui étaient 1’acranie et I’iniencéphalie.

Cela aussi a été retrouvé chez Flavio H C [4], ou le diagnostic a été fait aussi par
I’échographie anténatale a 25 SA.

Par contre dans I’é¢tude de SIDIBE N et all, le diagnostic a été fait par in vitro
confirmé par 1’angio-TDM thoraco-abdominal.

Les criteres diagnostiques a 1I’échographie sont les mémes que ceux du diagnostic
in vitro. Cependant la présence unique d’un defect de la paroi abdominale
antérieure, ne peut pas étre considérée comme la pentalogie de Cantrell ; elle est
prise comme I’omphalocéle ou laparoschisis. A noter que I’échographie a une
bonne sensibilité et specificité dans de facon générale ; mais la sensibilité de
I’échographique anténatale dans le diagnostic des malformations cardiaques est
en apparence assez décevante, de 1’ordre de 60% pour les cardiopathies majeures
[38]

Le diagnostic anténatal a 1’échographie prénatale au cours du premier trimestre
de la grossesse [48, 6] voire par I’imagerie par résonance magnétique (IRM)
prénatale peut améliorer la visualisation des anomalies foetales et aider a la

planification de la prise en charge chirurgicale [49].

5-Prise en charge et pronostic
Dans notre étude 1’anomalie était incompatible avec la vie. Le nouveau-né n’a

Vecu que quelques minutes.

La stratégie de traitement dépend de la taille, du contenu et de 1’¢tat de
I'omphalocele et des anomalies cardiaques associées [50].

La pentalogie de Cantrell est un syndrome complexe avec un tres mauvais
pronostic et une interruption médicale de la grossesse est conseillée dans la

plupart de ces cas.

Mémoire de Radiologie et Imagerie Médicale Dr KAMISSOKO Mady Joseph 2023

E



Diagnostic échographique anténatal de la pentalogie de Cantrell et I'acranie au CHU BSS de Kati :
A propos d’un cas.

Dans quelques cas ou l'interruption médicale de la grossesse n'est pas opérée, la
prise en charge dépend principalement de la sévérité des anomalies
intracardiaques et de la taille et du contenu du défaut omphalocele. La correction
chirurgicale du défaut de la paroi abdominale se fait dans des cas moins
compliqués. Dans les cas compliqués de la pentalogie de Cantrell avec ectopie
cardiaque, la correction chirurgicale est souvent difficile en raison de I'nypoplasie
de la cage thoracique et de 1'impossibilité d'enfermer le coeur ectopique [14]

Le taux de survie de la forme compléte de pentalogie de Cantrell est inférieur a
20% [51], et selon Vasquez [52] le taux de survie atteint 37,3% apres chirurgie.
Des études récentes ont rapporté une croissance normale jusqu’a 1I’age de six ans
chez les enfants ayant bénéficié d’une correction chirurgicale précoce [51].
Malgré I’amélioration des plateaux techniques, la prévention des syndromes poly
malformatifs reste un défi qui exige une collaboration pluri disciplinaire. [53, 54,
40]

6-Les malformations associées a la pentalogie de Cantrell (I’acranie et
I’iniencéphalie)

+ Quant a DPacrinie avec I’exencéphalie ; qui était la malformation
principale associée a la pentalogie de Cantrell ; c’est une malformation rare et
|étale, caractérisée par un défaut du développement des os plats du scalp alors que
le tissu cérébral souvent présent est anormal ;

En 2004, un cas de diagnostic échographique de I’acranie en anténatal a été publié
en Tunisie par Resgui-Marhoul et all [7] ; La différence avec notre observation
est que cela était associée a d’autres types de malformations qui sont : les
malformations rachidiennes et viscérales ainsi que les anomalies du cordon qui ne
comportaient que deux vaisseaux.

Cependant dans notre cas, ’acranie avec exencéphlie €taient associ¢es a la

pentalogie de Cantrell et I’iniencéphalie.
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Concernant P’iniencéphalie ; Hanane S et Abdelaziz B [8], ont rapporté un cas
de diagnostic anténatal de 1’iniencéphalie en échographie a 22 SA chez une
patiente de 30 ans; sans antécédent pathologique notable.

Dans notre cas, le diagnostic a été fait a 27 SA chez une multipare jeune.

L’IRM fcetale est un outil diagnostique pour confirmer les anomalies feetales.
Elle a permis la confirmation des malformations avec précision dans certaines
études similaires [8]. Cependant c’est un moyen d’imagerie a acces difficile dans
notre pays actuellement. L’échographie était suffisante pour le diagnostic dans

notre cas.

7-Limites et faiblesse
Les limites de notre étude étaient principalement, le manque d’information sur les

antécédents des parents,I’absence des données du 1° trimestre de la grossesse
dans cette étude et le retard d’évacuation de la patiente au CHU Pr BSS de Kati

qui a duré trois jours avant que la patiente soit préte pour le départ.
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Le syndrome de Cantrell est une malformation congénitale rare caractérisée par
I’agénésie du sternum inférieur et du diaphragme antérieur, prédominant chez le
sexe masculin. Il peut étre isolé ou associé a d’autres anomalies (malformations).
Le diagnostic peut étre établi par 1’échographie anténatale chez une femme
enceinte.

Au terme de cette observation, il ressort que 1’échographie joue un tres grand réle
dans les pays en développement ou 1’accés a I'IRM reste difficile. Une étude
ultérieure et approfondie est necessaire en fin de connaitre mieux les causes de la
survenue de ce type du syndrome polymalformatif rare, qui est létal, nécessitant

une interruption de la grossesse.
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1-Aux autorités :

+ Définir une politique de prise en charge des malformés, nécessitant une
collaboration multidisciplinaire entre gynéco obstétricien, radiologue et
chirurgien pédiatre.

4+ D ouvrir un registre de malformations congénitales dans chaque
maternite.

+ Doter les centres de santé communautaire aux appareils d’échographie et
les hopitaux aux appareils d’IRM.

2-Au personnel :

+ Etablir une collaboration multi disciplinaire.

+ Veiller a la bonne surveillance de la grossesse tant sur le plan consultation
prénatale.

+ Sensibiliser les femmes enceintes pour qu’elles fassent des échographies
obstétricales et les bilans prénataux.

+ Demander les examens d’échographie obstétricale aux femmes enceintes
selon les recommandations de I’OMS.

3- Aux gestantes :
+ Se faire Consulter dans les maternités dés les constations d’aménorrhée.

+ Adhérer et respecter correctement les CPN.
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Résumé
Introduction : La pentalogie de Cantrell est une malformation rare, qui associe 5
malformations cardinales : hernie supra ombilicale de la paroi abdominale, défect
la partie antérieure du diaphragme et du péricarde diaphragmatique, anomalie de la
partie basse du sternum, malformations cardiaques (3). Son incidence est d’environ
5.5 pour un million de naissances vivantes [5]. C’est ainsi que nous rapportons un
cas clinique regroupant de la pentalogie de Cantrell, 1’acranie et 1’iniencéphalie,
diagnostiqué échographiquement dans notre service.
Objectifs : Decrire un cas de syndrome polymaformatif diagnostiqué par
I’échographie au service d’imagerie médicale du CHU Pr BSS de Kati,
spécifiquement déterminer 1’apport échographique dans le diagnostic anténatal de
la pentalogie de Cantrell et I’acraniec au CHU Pr BSS de Kati.
Meéthodologie : C’est une étude descriptive d’un cas clinique portant sur une

observation, diagnostiqué le 03 Aolt 2022.
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Diagnostic échographique anténatal de la pentalogie de Cantrell et I'acranie au CHU BSS de Kati :
A propos d’un cas.

Observation : Madame X, agée de 24 ans, femme au foyer, résidente a Kourémalé,
3°me Geste, 2°™ Pare, avec deux enfants vivants , sans antécédant médico-
chirurgical ni de malformation feetale, venue pour une premiere échographie lors du
bilan prénatal (BPN) de la grossesse en cours; qui a conclu a un syndrome
polyformatif associant la pentalogie de cantrell, I’acranie et I’iniencéphalie chez un
foeetus vivant de sexe masculin estimé a 27 SA. Aprés 1’accord du couple, le travail
d’accouchement a été déclenché et la mére a expulsé par voix basse un nouveau-né
polymalformé avec les mémes anomalies observées a 1’échographie. Il pesait 1900
grammes et n’a vecu que 30 minutes.

Conclusion : Notre étude révele que 1’échographie joue un role trés important dans
le diagnostic des malformations en anténatal, dans les localités ou 1’accés a I’'IRM
est difficile. Une étude ultérieure et approfondie est nécessaire enfin d’établir les
causes de survenue de ce syndrome polymalformatif rare, qui est létal, exigeant une
interruption de la grossesse.

Mots clés : echographie, pentalogie de Cantrell, acranie, iniencéphalie, Kati.
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Summary
Introduction: Cantrell’s pentalogy is a rare malformation which associates 5
cardinal malformations: supraumbilical hernia off the abdominal wall, defect of
anterior part of the diaphragmatic pericardium, anomaly of lower part of sternum,
cardiac malformations. This is how we report a clinical case grouping Cantrell's
pentalogy, acrania and iniencephaly diagnosed by ultrasound in our department.
Goals: Describe a case of polymalformative syndrome diagnosed by ultrasound at
the university hospital Pr BSS of Kati, specifically to determine the ultrasound
contribution in the antenatal diagnosis of Cantrell’s pentalogy and acrania.
Methodology: This is a descriptive study of a clinical case based on an observation,
diagnosed on August 03, 2022.
Observation: Mrs. X, 24 years old, housewife, resident in Kouremalé, 3" gesture,
2" parry, with 2 living children, no medical-chirurgical history or fetal
malformation, came for a first ultrasound during the prenatal check-up of the current

pregnancy, came for a first ultrasound during the prenatal check-up of current
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Diagnostic échographique anténatal de la pentalogie de Cantrell et I'acranie au CHU BSS de Kati :
A propos d’un cas.

pregnancy, which concluded with a polymalformative syndrome associating the
Cantrell's pentalogy, acr ania and iniencephaly, in a male fetus at 27 week
amnorheer. After the couple’s agreement, labor was started and the mother
delivered polymamalfomed newborn with the same abnormalities observed on
ultrasound. He weighed 1900 grams and only lived 30 minutes.

Conclusion: Our study reveals that ultrasound plays a very important role in the
diagnosis of antenatal malformations, in localities where access to MRI is difficult.
A further and in-depth study is finally necessary to establish the causes of the
occurrence of this rare polymalformative syndrome, which is rare, requiring and
interruption of pregnancy.

Key words: ultrasound, Cantrell’s pentalogy, acrania, iniencephaly, Kati.
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A propos d’un cas.

FICHE D'ENQUETE
COTE MATERNEL
A-Aspect épidémiologiques.

I-NOM et PréN0m : ---mmmmm oo oo

VI11-Couche socio-professionnelles : -----------=---=-----

V- RESIAENCE & =mmmmmmm e m e o e o e o e e e
VII-Année de réalisation : =---=--=mmmmmm oo oo
B- Aspects clinique :

I- Renseignements CINIQUES & —-==-==mmmmmmm s s oo oo e oo
I1- Antécédents médicaux :oui/ 1 /non/2_/

1 =Diabete : (...) ; 2=Drépanocytose : (...) ; 3=HTA : (...) ; 4 =Alcool : (...) ;
5=Tabac: (...); 6=Expositions aux produits toxiques : (...) 7=Sans
particularité : (...)

I11- L’4age des premieres régles : --------=---==m-mmmmmmmmm oo

IV- CyYClES & -mmmmmm e m e oo o e e e e
C-Antécédents gynécologiques : oui/ 1 /non/2_/

1 =Algies pelviennes : (...) ; 2=Dysménorrhée : (...) ; 3=Infection génitale :
(...) ; 4=Sans particularité : (...)

IV-Antécédents chirurgicaux : Oui/_/ Non/_/

1=Absence d’intervention abdominale, 2= Kkystectomie ovarienne/_ /
3=plastie tubaires/ /4=myomectomie/ /5 = autres/ / 6=/ /a préciser...

I11-Antécédents obstétricaux :
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Diagnostic échographique anténatal de la pentalogie de Cantrell et I'acranie au CHU BSS de Kati :
A propos d’un cas.

IV- Echographie: oui/ 1 /non/ 2 /
1=Premier Trimestre : (...) ; 2= Deuxieme Trimestre : (...) ; 3= Troisieme
Trimestre (...);

V- Coupes échographiques réalisées: oui/ 1 /non/ 2 /

VI- Vitalité: oui/ 1 /non/ 2 /
1=BCF :(avec ... battements par minute); 2= Mouvements respiratoires :
....5; 3= Dynamique (...);

VI1I- Malformations : oui/ 1 /non/ 2 /

VIII-Type de Malformation :oui/ 1 /non/2__/
1: Unique (...) ;2: Multiple (...)
I X-Hypotheses diagnostiquEs : ==-============mmmmmm oo

X-DiagnOoStiC FELENU  ==-mmmmmmmmm o e e oo e e e e e e
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