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Liste des Abréviations

AG : Age gestationnel

AMS : Artére Mésentérique Supérieure

CPDPN : Centre Pluridisciplinaire de Diagnostic PréNatal

GE : General Electrics, enteprise américaine produisant des équipements d’imagerie
HASTE : Acronyme du constructeur SIEMENS donné a sa séquence de Spin Echo rapide.
IP : Index de Pulsatilité

IR : Index de Résistance

IMG : Interruption Médicale de Grossesse

IRM : Imagerie par Résonance Magnétique

MAR : Malformation AnoRectale

NA : Non Applicable

Nb : Nombre

NR: Non Réalisé

OMIM : Online Mendelian Inheritance in Man (omim.org), base de données américaine
des syndrome géniques, microdéletionnels et chromosomiques dans Pespéce humaine.
SA : Semaines d’Aménorrhée

T1,T2,T3:1%, 2°, 3° trimestre de grossesse.

T1 (IRM) : temps au bout duquel Paimantation longitudinale a retrouvé 63% de sa valeur
initiale. Sert a décrire la pondération de ’'image et du contraste tissulaire.

T2 (IRM) : temps au bout duquel ’aimantation transversable a perdu 63% par rapport a sa
valeur lors de la bascule de ’aimentation. Sert a décrire la pondération de 'image et du
contraste tissulaire.

TRUEFISP : Acronyme du constructeur SIEMENS donné a sa séquence d’Echo de

Gradient en état d’équilibre.
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Introduction :

L’objectif de cette thése est d’aborder la pathologie digestive obstructive anténatale au-dela de la
jonction cesogastrique du point de vue des imageurs anténatalistes. Ce sujet est, a I'inverse de
Iatrésie de 'cesophage, relativement peu étudié. Il couvre pourtant des situations tres diverses,
allant des atrésies intestinales du gréle, sans ou avec laparoschisis, ou des malformations anorectales
voire un cloaque. A chacune de ces situations correspond une prise en charge et un pronostic
néonatal différents. Cependant le diagnostic de obstruction est parfois peu aisé en anténatal et les
dernieres avancées techniques en imagerie notamment IRM ont permis de mieux appréhender ces

différentes entités nosologiques.

Nous consacrerons notre premier chapitre a la revue de la littérature et iconographique de la
sémiologie échographique et en résonance magnétique des dilatations digestives, qui a fait 'objet
ces dernieres années de plusieurs publications, suivie d’une bréve mise au point sur la prise en

charge néonatale chirurgicale.

Dans un deuxieme chapitre, nous aborderons notre étude monocentrique descriptive de 17 cas,
consacrée a I'analyse des données échographiques et IRM des feetus présentant une dilatation
digestive vue en anténatale.

Notre objectif principal a été d’apprécier la pertinence diagnostic en anténatal en comparant au
diagnostic final post natal. Secondairement, nous avons examiné le devenir et la prise en charge de

ces enfants jusqu'a 6 mois de vie.
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Premiere partie : les obstacles digestifs anténataux du
duodénum a I’anus, revue de la littérature.

I’échographie de dépistage du 3° trimestre, plus rarement celle du 2° trimestre, conduit parfois a
découvrir une pathologie intestinale obstructive, dont le maitre signe est la dilatation d’une anse. En
effet, plus le feetus se rapproche du terme, plus la quantité de liquide amniotique dégluti augmente
et plus le péristaltisme intestinal est actif. Le tube digestif acquiert également progressivement ses
fonctions de réabsorption et de sécrétion, ce qui aboutit a la formation du méconium.

Dans cette 1% partie nous nous attacherons a récapituler la diversité de la pathologie intestinale
obstructive, ou plutot « occlusive » feetale (selon I’abus de langage dérivé du syndrome occlusif
clinique). Nous aborderons la problématique du diagnostic in utero, et nous traiterons de la prise en

charge néonatale.

A-Histoire naturelle des occlusions en échographie anténatale

L’échographie de dépistage est naturellement le mode d’entrée et 'examen de premicére intention,
complémentaire de 'IRM qui sera traitée par la suite. La précision du diagnostic passe par

I'exploitation maximale de chacune des deux techniques.
1-Aspect normal de I’intestin feetal en fonction de ’age gestationnel

Touloukian a publi¢ le premier en 1983, a partir d’une série foetopathologique, une abaque de la

longueur normale de I'intestin feetal en fonction de ’age gestationnel (1) :
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Table 2. Intestinal Length in Preterm Infants
Duod’ (ecm) Jejunum* lleum (cm) Colon* (cm)
Gestational Overall* Intest (% of Overall (% of Overall (% of Overall
Group Age (weeks) Length (cm) Length) Length) Length)
Aln=11) 19-27 142 +* 22 3.8 + 1.0(2.7) 114.8 +* 21 (80.8) 23.4 +* 4(16.5)
B(n=13) 27-35 217 =* 24 53 + 1.9(2.4) 172.1 +* 29(79.3) 40.9 + 8(18.8)
C(n=6) >35 304 +* 44 6.5 + 1.9(2.1) 248.0 +* 40 (81.6) 49.1 +* 6(16.2)

*p < 0.05 + mean + SD

Figure 1 : mesure de la longnenr de Uintestin en fonction de ['dge gestationnel (en semaines

d'aménorrhées) selon Tonloukian, | Pediatr Surg(1).

On retient que le duodénum mesure moins de 10cm de long, quel que soit ’age gestationnel.
On peut retenir comme valeurs normales pour le jéjuno-iléon, qui constitue environ 80% de la
longueur du tube digestif, en fonction de I’age gestationnel en semaines d’aménorrhée (SA) :
-avant 27SA : 115 cm

-de 272 358A : 172cm

-apres 35 SA : 248 cm

Le gréle jéjuno-iléal peut étre divisé de facon anatomique en 2 parties : une partie « proximale »

située dans les 50 premiers centimetres des I'angle de Treitz, et une partie « distale » au-dela. Cette
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distinction aura son importance par la suite, notamment dans la détermination du niveau d’obstacle.

Le colon quant a lui mesure moins de 60cm, quel que soit I’age gestationnel.

Au premier trimestre en échographie, jusqu’a 12 SA, il existe une hernie physiologique du cordon
(2). Ce processus correspond sur le plan embryologique au développement du mésentere a la base
du cordon : le mésentere effectue une rotation dans le sens inverse des aiguilles d’une montre de
270°C avant d’étre enticrement réintégré dans la cavité abdominale (3). Pour la plupart des auteurs,

en pratique clinique, un défect de la cavité abdominale ne doit pas étre affirmé avant 128A (4, 5).

Parulekar a par la suite en 1991, continué a étudier, au-dela du ler trimestre, la visibilité de I'intestin
feetal en échographie, ainsi que le diametre de la lumiére de Iintestin gréle et du colon en fonction

de I'age gestationnel (6):

Table 1: Detection Rate, Lumen Diameter, and Length of Contiguous Bowel Segment

Gestational Percentage of Fetuses Small Bowel Colon Lumen

: : Average .
Age, N:;"n"’:;s“ with Visible Lumen Lumen Size* Size* o Lengeh
weeks Small Bowel/Colon
Average Largest Average Largest Small Bowel Colon
>40 9 100 100 44 6 18.7 28 11:3 63
35-40 4 100 100 3.7 8 16.8 26 11 70
30-35 36 100 100 2.9 6 11.4 16 9.8 55
25-30 44 100 100 1.8 3 8 13 7.9 37
20-25 44 100 89 14 2 4.4 6 4.5 19
15-20 34 88 24 1.2 2 3.6 5 45 9.8
10-15 32 44 6 1.0 1 1.5 2 24 10

* All measurements are in millimeters. The average lumen diameter and length of bowel segment are average maximum measurements.
Gestational ages are menstrual ages.

Figure 2 : identification du gréle et du colon en échographie en fonction de I'dge gestationnel, et

mesures du diamétre de leurs lumiéres respectives. Parulefar et al, | Ultrasound Med (6).

On remarque que Iintestin gréle est vu dans 100% des cas au 2° trimestre, les anses gréles alors les
mieux visibles ont une position centrale dans la cavité abdominale.

Au 3e trimestre, d’autres anses gréles deviennent mieux visibles en fosse iliaque gauche, et le cadre
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colique est quant a lui, identifié dans 100% des cas.
L’intestin feetal apparait discrétement plus échogene et moins lisse que le foie.

Le méconium apparait normalement hypoéchogéne et moule le cadre colique au 3° trimestre (7).

Le diametre de la lumicre de I'intestin gréle dépasse rarement 6mm, et celui du colon rarement

13mm. Le péristaltisme peut étre vu avec une sonde de haute fréquence et augmente avec I'age

gestationnel.

Figure 3 : anses gréles normales en échographie vers 228A. A ganche : coupe axiale transverse située
sous la coupe de mesure du périmetre abdominal. A droite : coupe parasagittale avec anses gréles

situées sous [estomac.

t 0.695cm

Figure 4 : a gauche : conpe axiale transverse située sous la conpe de mesure du périmetre
abdominal, montrant 'aspect normal du gréle vers 328.A4. A droite : Coupe coronale obligue

montrant le colon transverse d’aspect normal vers 325 A, avec une lumiere normale de 7mnm.

Concernant I'anus, Moon et al ont en 2010 (8) étudié la visibilité du sphincter anal en échographie
anténatale. Sur 631 feetus avec examen néonatal normal, ’anus a pu étre progressivement identifié
de facon croissante avec I'age gestationnel : la sensibilité de I’échographie atteignait un plateau
compris entre 90 et 100% des 23SA, et ce jusqu’a 34SA. Deux coupes de références ont été

retenues :
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-une coupe axiale transverse permettant la visualisation du sphincter anal sous la forme d’une image

hypoéchogene circulaire

Figure 5 : aspect normal du sphincter anal, sur la conpe axiale transverse de référence gui pent étre
réalisée en méme temps que la détermination du sexe futal, d'apres Moon et al, Ultrasound in Obs

and Gyn (8).

-une coupe longitudinale montrant le sphincter sous la forme dune image
hypoéchogene tubulaire, la lumic¢re du tube étant représentée par une ligne

hyperéchogene.

Figure 6 : aspect normal du sphincter anal, sur la coupe longitudinale de référence d’apres Moon

et al, Ultrasound in Obs and Gyn (8).
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11 existe par ailleurs un rapport de cas échographique, dont chacun se fera son opinion, décrivant

une défécation feetale a 32SA sans contexte pathologique identifié anténatal, perpartum et

postpartum (9).

Figure 7 : (a) Image échographiqune a 3354 montrant l'anus (A) et les fessiers ganche (L.G) et
droit (RG) avant défécation. AES : anal external sphincter. (b) Méme plan de conpe, durant la
défécation, visible en Doppler conlenr. D ’apres le rapport de cas de Lopez Ramon y Cajal et al,
Ultrasound in Obs and Gyn (9).

2-Définition d’une dilatation intestinale

Compte tenu des valeurs normales du diametre de la lumicre du tube digestif en fonction de I’age
gestationnel, une dilatation intestinale est généralement admise lorsqu’une lumicére intestinale
présente un diametre maximal >7mm a 225A et >13mm a 32SA, ce qui peut étre un signe
d’occlusion intestinale (6, 10).

La localisation, 'échogénicité et le terme de découverte de la dilatation digestive permettront de
déterminer s’il s’agit d’anses gréles ou d’anses coliques. Compte tenu de la progression du

méconium, une dilatation intestinale colique est rarement découverte avant le 3 trimestre par

exemple.

Figure 8 : Dilatation intestinale, probablement gréligue a 245.A. On note la présence d’anses

gréles non dilatées également.
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Figure 9 : Coupe axiale transverse. Dilatation intestinale gréligne a 3484, vue en fosse iliaque

gauche.

Figure 10 : Coupe coronale obligue. Dilatation du colon ganche, a 348 A, sans dilatation

gréligue.

Figure 11 : Coupe para sagittale. Dilatation du rectum au 3¢ trimestre, a 345A.



3-Aspect sémiologique d’un obstacle duodénal

Signes directs :

-aspect typique, considéré pathognomonique, d’image en double bulle, au 2° ou au 3° trimestre,
dont le contenu est anéchogene. Schématiquement, une des bulles représente 'estomac, la jonction
entre les deux bulles correspond au muscle pylorique, et la bulle distale correspond au duodénum
dilaté en amont de I'obstacle.

Signes indirects :

- ’hydramnios, par défaut de déglutition du liquide amniotique. En cas d’image en double bulle, une
étude retrouvait une association a un hydramnios dans 80% des cas (11).

Compte tenu de la forte association avec une trisomie 21 (12), d’autres anomalies peuvent étre

retrouvées.

I’obstacle duodénal concerne environ 1 grossesse sur 5000 (13). Les étiologies principales sont le
diaphragme duodénal et I'atrésie duodénale. Le diagnostic échographique est sensible et spécifique,

il permet une intervention néonatale programmée dans de meilleures conditions et réduit la

morbidité liée a cette pathologie (14, 15).

Figure 12 : image typique en double bulle, ici a 275A
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4-Aspect sémiologique d’un obstacle jéjunal et/ou iléal

Signes directs :

- la dilatation digestive, le plus souvent centrale au 2° trimestre, en situation plus variable au 3¢
trimestre et de contenu liquidien, anéchogene.

11 est difficile au 2° trimestre de différencier gréle et colon, néanmoins compte tenu de la
progression du méconium, une dilatation digestive découverte au 2° trimestre est habituellement
considérée comme une dilatation grélique jusqu’a preuve du contraire. Au 3° trimestre,
Iidentification formelle du cadre colique est possible et permet d’affirmer le si¢ge grélique de la

dilatation.

Figure 13 : Coupes axiales transverses. Dilatation grélique, a ganche a 215A et a droite a

348A, chez 2 fatus différents.

Signes indirects :

- ’hydramnios, qui est présent dans environ la moitié des cas, c’est-a-dire plutét moins fréquent que
dans le cas d’un obstacle duodénal (11).

- la dilatation d’amont de I’estomac est en fonction du niveau d’obstacle. Plus il est bas situé, moins
I'estomac sera dilaté.

- les signes tardifs de complications, secondaires a la souffrance pariétale du segment digestif

dilaté peuvent étre I'épaississement et ’hyperéchogénicité de la paroi des anses, une ascite parfois,
secondaire a une perforation, pouvant étre plus ou moins échogene.

A distance, cette ascite peut s’organiser et se calcifier en masse individualisable, le pseudokyste

méconial, ou en calcifications séquellaires du péritoine (16).
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LLa détermination du niveau d’obstruction, proximal (<50cm des I'angle de Treitz) ou distal (de
50cm a partir du Treitz jusqu’a la valvule iléo-caecale, soit schématiquement environ 2 metres

d’anses), reste difficile en échographie et releve de 'IRM.

L’étiologie principale d’un obstacle du gréle est une atrésie du gréle : la prévalence est grossierement
similaire a I'atrésie duodénale (entre 0,54 et 1,11 pour 10 000 naissances) (17). Le mécanisme est
supposé étre d’origine vasculaire durant 'embryogencse : les expérimentations animales de Luow
dans le Lancet dans les années 1950 et le fait que les atrésies jéjuno-iléales soient le plus souvent
non syndromiques plaident en faveur d’une anomalie vasculaire touchant le mésentere survenant a
un stade avancé de 'embryogenése(18, 19). Rarement, il existe des atrésies multiples étagées, dont le
diagnostic échographique et IRM est difficile.

La sensibilité de '’échographie de dépistage avec comme signes évocateurs une dilatation digestive
et/ou un hydramnios pour la détection d’atrésies jéjunales ou iléales est vatiable dans la littérature :
une récente méta-analyse rapporte une valeur prédictive positive de 50% (38-63%, 95%CI),
comprenant pour latrésie jéjunale 66% (33,9-91,8%, 95% CI) et pour I'atrésie iléale 25,9% (4,0 —
58,0, 95% CI) (20).
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5-Aspect sémiologique d’un obstacle colique et des malformations anorectales

Concernant un obstacle colique :
Signes directs :
- la dilatation colique, le plus souvent au 3° trimestre, dans le cadre d’une atrésie colique isolée est
une étiologie tres rare (21, 22). Le contenu est souvent moins hypoéchogeéne que dans le cas des
dilatations gréliques et généralement un fin piqueté échogene est observé. I’ensemble est dénommé

contenu méconial. Parfois les haustrations peuvent étre visibles.

Figure 14 : dilatation du colon transverse isolée (I'C : transverse colon ; Sp : Spine) d'aprés le
rapport de cas de Anderson et al, Pediatr Radiol (17)

Signes indirects :

- L’hydramnios est rarement rapporté, compte tenu du caractere tres distal de Pobstacle (11).

Concernant les malformations anorectales :

On rappelle qu’une malformation anorectale est une anomalie congénitale treés hétérogene, pouvant
aller de 'imperforation anale jusqu’au cloaque persistant (orifice périnéal commun), ou plutét, dans
Pordre du développement embryologique, d’un arrét du développement du cloaque jusqu’a
I'imperforation de 'anus. L’étiologie de ce spectre malformatif est complexe (23). On distingue
dans la pratique clinique la forme basse, située sous le plan musculaire pelvien, de la forme haute,

souvent complexe.
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Signes directs :

-La dilatation digestive basse, le plus souvent du rectosigmoide, de contenu méconial.

Figure 15 : coupe coronale du pelvis fietal au 3¢ trimestre, dilatation digestive basse.

- I est possible de voir des entérolithiases, pathognomoniques d’une fistule urodigestive,
correspondant sémiologiquement a des formations ovoides en « billes » hyperéchogenes avec cone
d’ombre postérieur au sein d’un contenu méconial (24). 1l s’agit la formation de précipités lors de la

mise en contact d’urine avec le méconium (25, 20).

Figure 16: coupe axiale a 355A, aspect typique des entérolithiases, ici dans la lumiére du colon

transverse.

Signes indirects :

- le complexe musculaire du plancher pelvien est absent, en faveur d’une malformation anorectale
haute : Plut6t que de se fier a 'apparition d’une dilatation ou d’un contenu d’aspect anormal du
rectum et/ou du colon, certains auteurs ont proposé la visualisation directe du complexe
sphinctérien anal. I.’évaluation du sphincter anal en échographie a déja été évaluée dans une
situation de dépistage (27), avec de trés bons résultats : la présence de ce plancher pelvien, sous la
forme d’une image hypoéchogene en cocarde sur la coupe axiale du périnée, permet d’éliminer avec
une bonne valeur prédictive négative la présence d’une malformation anorectale haute. Il existe un
abaque du diametre de ce complexe musculaire du plancher pelvien en fonction de 'age

gestationnel, bien que son utilité pratique ne soit pas démontrée a ce jour(8).
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En revanche, ce signe ne permet pas d’éliminer une malformation anorectale basse, c’est-a-dire une
imperforation anale avec un cul de sac situé sous le plan des muscles du complexe sphinctérien, ou
encore une fistule anopérinéale. Il n’y a pas d’étude sur la sensibilité et la spécificité de 'échographie

pour la détection d’une fistule anopérinéale.

ANUS AREAR

. S0

Sigure 17 : absence de sphincter anal, sur la conpe de référence axiale transverse, d’apres Moon et

aly Ultrasound in Obs and Gyn (8). B : buttock.

-Les anomalies urogénitales et médullo-rachidiennes sont fréquemment associées dans le cadre des
malformations anorectales, notamment hautes. Ces anomalies sont des points d’appels
échographiques avant que ne soit décelé la dilatation digestive basse. Les principaux syndromes
évoqués sont le VACTERL (OMIM#192350), le syndrome de Currarino (OMIM #176450) et le
syndrome de régression caudale (OMIM#600145) (28, 29).

- L’hydramnios est peu fréquent du fait de la distalité de 'obstacle.

I’échographie de dépistage seule, sans I’évaluation du plancher pelvien (qui ne fait pas partie des
recommandations officielles a ’heure actuelle), est souvent décrite dans la littérature comme tres
peu sensible et peu spécifique pour la détection d’un obstacle digestif bas. En effet, dans la série
d’environ 16 000 feetus de Corteville et al (30) , sur 11cas d’obstacle digestifs bas ont été suspectés
en échographie, seulement 2 ont confirmés en postnatal, ceci sur un total de 26 cas postnataux
d’obstacle digestifs bas. A noter que dans cette étude la dernic¢re échographie avait été réalisée en

moyenne a 258A. Les 2 cas dépistés efficacement par I’échographie ont été vus a 31 et 338A.
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6-Cas particuliers : Volvulus du gréle, malrotation, apple-peel syndrome,

laparoschisis compliqué de dilatation digestive, persistance du cloaque.

Volvulus du gréle anténatal

Un volvulus est défini par un enroulement du tube digestif autour de son pédicule vasculaire, la

racine du mésentere (19).

Signes directs :

-la visualisation de la spire de torsion « en escargot », souvent dans un plan axial ou coronal, en
position centrale dans 'abdomen, s’apparente au signe « du tourbillon » ou « whitlpool » sign (31,
32) connu des imageurs de 'enfant.

La sensibilité et la spécificité de ce signe en anténatal n’est pas évaluée sur de grandes séries a notre
connaissance. (En revanche en postnatal, il existe une série prospective de 31 cas validant la bonne

sensibilité et spécificité du signe du tourbillon pour le diagnostic positif de volvulus (33).)

Figure 18 : Coupe coronale. Whirlpool sign, a 315A.

Signes indirects :

-Les complications sont les mémes que pour les obstacles du gréle décrits précédemment: ascite,
péritonite méconiale, pseudokyste méconial.

-Le signe de I'inversion des vaisseaux mésentériques, connu en postnatal, ne peut étre que suspecté
mais non affirmé en échographie anténatale (29). En effet, en anténatal le signal des vaisseaux
mésentériques n’est pas toujours décelable avec la technologie actuelle dans un contexte de spire de

torsion des anses digestives(31).
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En anténatal en particulier, le volvulus du gréle est souvent associé a une ou des atrésies sous-
jacentes et/ou a une malrotation du mésentere, sans que 'on soit capable de déterminer a ’heure
actuelle la genese des évenements qui survient le premier. D’autant qu’au moment de la chirurgie
post natale, il existe souvent une nécrose des anses volvulées, rendant le diagnostic
anatomopathologique sous-jacent impossible (34).

Une autre association, rare, dans le cadre d’un volvulus du gréle est I'lléus méconial, auquel cas
I'association avec une mucoviscidose est fréquente (35). L’iléus méconial correspond a une absence
de progression du méconium du fait de son caractere épais, adhésif, adhérent aux parois du tube
digestif. Il s’agit de la manifestation la plus précoce de la mucoviscidose, elle affecte jusqu’a 20%
des foetus et nouveau-nés atteints de mucoviscidose (306).

Il n’y a pas de signe échographique spécifiquement décrit pour un volvulus secondaire a une
malrotation ou une atrésie, ou un iléus méconial. Le tableau échographique est celui de la

présentation classique de volvulus du gréle.

Malrotation et apple-peel syndrome :

On rappelle que le syndrome d’Apple-peel (« pelure de pomme ») est une forme rare d’atrésie du
gréle, liée a 'occlusion de Iartere mésentérique supérieure et se présentant sous la forme d’une
atrésie proximale avec le segment distal enroulé autour d’un vaisseau unique en queue de

cochon(37).

Le mécanisme reste a ce jour mal connu et la présentation en imagerie est variable et trompeuse
(29, 38). En anténatal, 'obstacle proximal fera évoquer une atrésie, mais le diagnostic de 'anomalie
de la racine du mésentere restera chirurgical. Aucun diagnostic anténatal direct de syndrome

d’Apple peel n’est recensé dans la littérature a notre connaissance.

Comme décrit précédemment, aucun signe échographique ne permet d’affirmer ou d’infirmer une
> g

anomalie de la rotation du mésentere.



Laparoschisis compliqué de dilatation digestive, intra ou extra-abdominale.

Les occlusions digestives sur laparoschisis méritent d’étre individualisées.

On rappelle que le laparoschisis est une anomalie de fermeture de la paroi abdominale avec un
défect latéralisé a droite du cordon, sans sac entourant les anses digest rives. Cette coelosomie
antérieure est habituellement isolée(39). Il concerne environ 5 naissances pour 10 000. Le
diagnostic positif est habituellement fait lors de ’'échographie du 1 trimestre, des 138A, lorsque la

hernie physiologique du cordon se réduit spontanément (4, 5).

LLa complication principale de cette malformation est I’agression chimique du liquide amniotique au
contact direct des anses extra-abdominales. Elle aboutit 2 une inflammation des anses herniées
caractérisée par un cedéme pariétal et parfois par 'enveloppement des anses d’'un manteau

« plastique » nommé périviscérite. On craindra toujours un « vanishing midgut », c’est-a-dire une
nécrose complete des anses extériorisées, avec fermeture de la paroi abdominale antérieure,

échappant au timing des échographies anténatales (40, 41) .

Du fait d’un risque de souffrance voire de mort in utero, la surveillance échographique du
laparoschisis est recommandée(42). De nombreux parameétres peuvent étre observés, certains plus
pertinents que d’autres :

-Les anses extra-abdominales peuvent présenter une paroi épaissie et un aspect dilaté. Ceci n’a pas
eu d’incidence décelable sur le pronostic in utero et néonatal dans une récente méta-analyse de
d’Antonio et al (43).

-En intra-abdominal en revanche, la méme méta-analyse retrouvait une valeur prédictive positive
significative de survenue d’atrésie intestinale en cas de dilatation digestive des anses intra-
abdominales et/ou d’hydramnios. Parfois, cette dilatation peut étre due 2 un collet étroit. Elle
retrouvait aussi une association significative entre une dilatation gastrique et la survenue d’un déces
néonatal, sans explication directe évidente. L’épaisseur des parois des anses intra-abdominales n’a
pas montré de caractere prédictif particulier (44).

-Pour certains auteurs, la survenue d’une hernie de la vessie au cours de la surveillance est un
facteur de risque important de mort in utero, car elle favoriserait la thrombose des vaisseaux
ombilicaux(45, 46). Cependant cela n’a pas été confirmé sur des séries importantes multicentriques

a ce jour, et l]a méta-analyse de d’Antonio et al ne prenait pas en compte ce critére.



-le péristaltisme intestinal absent peut se voir, il constituait un indice de mauvais pronostic dans une
autre étude (47).

-Enfin, étude du spectre Doppler de l'artere mésentérique supérieure n’a jusqu’a présent pas
montré d’intérét (48).

Dans une série américaine d’une centaine de cas de laparoschisis, une atrésie intestinale, le plus

souvent jéjunale ou iléale, est survenue dans environ 20% des cas(49).

Figure 19 : coupe axiale, 145.A. Diagnostic positif de laparoschisis avec extériorisation des anses

intestinales sans sac.

1 D39.7mm

Figure 20 : méme feetus, en coupe axiale a 358A. A gauche : dilatation intra abdominale. A

droite : dilatation des anses intra-abdominales, et aspect épaissi, agglutiné des anses extra-

abdominales, sous l'effet de I'agression chimique par le liguide ammniotique.
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Cloaque persistant :

On rappelle que le cloaque persistant est une anomalie de développement embryonnaire avec
I'absence complete de séparation du sinus urogénital et 'anorectum. Il s’agit d’une anomalie rare,
avec une incidence d’environ 1 pour 50 000 naissances et qui concerne particulicrement le feetus de
sexe féminin. Le périnée, dont le développement s’est arrété au stade de cloaque, présente un
orifice commun auquel s’abouchent les trois systémes, urinaire, génital et digestif.

En échographie, la visualisation directe du cloaque est difficile et le diagnostic repose sur un
faisceau d’arguments indirects (50, 51) :

-chez un feetus de sexe féminin

- mégavessie avec dilatation pyélo-urétérale bilatérale

- hydrocolpos, se présentant sous la forme d’une masse kystique pelvienne indépendante de la
vessie, pouvant présenter des cloisons et/ou débtis échogenes.

- dilatation digestive basse

- oligoamnios

- ascite

Figure 21 : aspect échographique d'un hydrocolpos et d’une mégavessie, d'aprés Livingstone et al, |
Ultrasound Med (50)

En pratique, poser un diagnostic de certitude d’un cloaque en échographie est difficile, d’une part
du fait de la fréquence de la pathologie, d’autre part du fait de la présentation échographique
variable et des nombreux diagnostics différentiels possibles avec les autres étiologies d’images

kystiques intra-abdominales. Sur 50 cas de cloaque persistant ayant bénéficié d’échographie
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anténatale dans la série de Livingston (50), pres de la moitié (27 cas sur 50) présentaient des
anomalies échographiques urogénitales et/ou digestives basses, mais le diagnostic échographique de

certitude de cloaque n’a pu étre posé en prénatal que dans 3 cas sur 50.

Cas rares de dilatation digestive basse fonctionnelle :

Ceci est rencontré en anténatal dans deux pathologies digestives trés rares :
- La diarrhée chlorée congénitale (52) : dilatation de 'ensemble du cadre colique, avec un contenu
hypoéchogene. I.’échographie ne peut différencier un contenu méconial (fortement hypoéchogene)

d’un contenu liquidien, hypoéchogene également.

- La cystinurie (53, 54): dilatation avec contenu échogene homogene du cadre colique, sans lithiase.

Figure 2 Axial ultrasound images of Case 9 at 32 weeks’ gestation (a) and Case 8 at 33 weeks (b), showing typical examples of hyperechoic ‘
fetal colon contrasting with the hypoechoic colon normally observed. Amat S et al, 2011

Figure 22 : monlage du cadre coligue par un contenn hyperéchogene homogene, dans le cadre d’une

cystinurie, d'aprés le rapport de cas d’Amat et al, Ultrasound in Obs and Gyn(53)



B-Apport de L’IRM, place par rapport a Péchographie.

1-Techniques d’IRM chez le feetus

L’utilisation de 'IRM en imagerie fcetale est rendue possible par les séquences ultra-rapides.

I n’y a a ce jour pas d’effets néfaste (tératogene ou affectant le développement de I'audition)
démontré a 1,5 Tesla, au-dela de 20 SA (55). Néanmoins, le principe de précaution dit principe
ALARA « As Low As Reasonably Achievable » s’applique et cette imagerie est en principe une

imagerie de 2° intention. Certains centres préferent recueillir le consentement des parents (56-60).

I’indication communément admise en routine a ce jour est exploration du systeéme nerveux central
en complément de I’échographie (pour la gyration notamment).
Les indications digestives relévent pour le moment du cas par cas, mais la technique tend a se

démocratiser au fur et a mesure de son évaluation et de 'expérience croissante des imageurs (29).

Techniquement, antenne corps doit couvrir toute la région d’intérét. En général, les patientes sont
en décubitus dorsal, mais en cas de syndrome de compression cave, le décubitus latéral gauche peut
étre réalisé (61).

Le champ de vue (FOV) varie en général de 250 a 350mm, avec une épaisseur de coupes de 32 5
mm. Ces coupes seront jointives en imagerie feetale. Le FOV ne doit pas étre trop petit afin de
limiter les artéfacts de repliement, du fait de 'environnement maternel important résonant avec le
champ magnétique. L’épaisseur de coupe est un compromis entre résolution anatomique et rapport
signal sur bruit.

Compte tenu de la variabilité de la présentation feetale et des mouvements possibles en cours
d’examen, I'obtention de plans orthogonaux demande une certaine courbe d’apprentissage par le

manipulateur d’IRM.



Séquences utilisées en imagerie digestive feetale :

La séquence spin écho rapide (HASTE chez Siemens, SS-FSE chez General Electric) (une seule
impulsion a 90° pour plusieurs impulsions de rephasage a 180° et une amplification pour palier a la
perte de signal, ce qui permet de remplir 'espace £ de chaque image dans un délai cliniquement
acceptable) est devenue la séquence incontournable de 'imagerie notamment T2 en raison de son
contraste tissulaire préservé.

On rappelle qu'un signal liquidien (hyperT2, hypoT1) en hyperT2 permet la visualisation du liquide
amniotique, remplissant dans des conditions habituelles les voies aériennes supérieures et le tube
digestif jusqu’a la formation du méconium. Il permet aussi de voir le liquide cérébrospinal par

exemple.

La pondération T1 des images est assurée soit par une séquence de spin écho rapide (Turbo SE
chez siemens, Fast SE chez GE) (62) , ou par une séquence d’écho de gradient rapide (VIBE chez
siemens, FGRE ou LAVA chez GE) (63).

On rappelle qu’un hypersignal T'1 avec hyposignal T2 correspond a du sang sous la forme de
méthémoglobine ou a un contenu riche en protéines (ou a un flux lent, etc.). En pathologie

digestive, cet hypersignal T1 est utilisé pour visualiser le méconium (64).

On peut également utiliser des séquences optionnelles privilégiant la résolution spatiale au
détriment du contraste : La séquence d’écho de gradient en précession équilibrée de spin (Steady
State Free Precession) produit une image de haute résolution spatiale, avec un contraste restant
acceptable, dépendant du rapport contraste T2 / contraste T1 (Truefisp chez siemens, Fiesta chez
GE).

A T'heure actuelle, les autres séquences telles que la diffusion (DWI), le tenseur de diffusion (DTT),
I'imagerie de susceptibilité magnétique (SWI) I'inversion-récupération (IR), et les différentes
méthodes de perfusion (DCE-MRI, ASL, TOF) ne sont pas au point pour une utilisation feetale

digestive clinique.

En raison de 'absence de données sur son innocuité, I'injection de chélate de gadolinium reste en
pratique clinique contre-indiquée. Il s’agit d’une contre-indication relative et les recommandations
de PESUR (Société Européenne de Radiologie Urologique) (65), du CIRTACI (groupe de travail
sur les produits de contraste de la Société Francaise de Radiologie)(66) et du CRAT (Centre de
référence des Agents Tératogenes) (67)vont dans le méme sens : la balance bénéfice-risque doit étre

pesée, et 'injection de chélate de gadolinium doit étre évitée autant que possible.



Une étude sur 14 feetus de macaques mettait en évidence I’élimination rénale du gadolinium et sa
présence dans le liquide amniotique(68).
Depuis 2015, on sait que le gadolinium s’accumule également dans les noyaux gris centraux et la

signification clinique de ce dépot cérébral fait actuellement 'objet d’études et de débats (69).

2-Aspect normal du tube digestif en IRM

Sur les séquences IRM, le liquide amniotique sera vu en hypersignal sur des séquences pondéréesT2
et hyposignal en T1.
Au cours du développement, le tractus gastro intestinal se remplit progressivement de liquide

amniotique. Il s’agit d’'un milieu de contraste naturel.

Outre les dimensions du tractus gastro-intestinal du feetus, la présence et I'abondance de ce milieu
de contraste naturel déterminent la description de l'anatomie intestinale.

Aux différents stades du développement et ages gestationnels, son apparition et sa répartition au
sein du tractus gastro intestinal feetal permet de définir les caractéristiques sémiologiques IRM des
différentes structures anatomiques (70, 71).

Bien que la déglutition feetale soit rapportée des 12SA, des quantités importantes de liquide

amniotique ne peuvent pas entrer dans l'intestin feetal (sauf pour I'estomac) avant 25-26SA.

Ainsi, I'estomac est reconnaissable en position sous diaphragmatique gauche, en hypersignal T2 et
hypointense T1, car rempli de liquide amniotique, des 20SA. Sa réplétion est variable mais
constante. La paroi de 'estomac est visible dés 22SA et plus particuliecrement au-dela de 30-31SA.

La région du pylore et la partie proximale du duodénum peuvent étre également visibles.

A 24-25SA, I'intestin gréle est peu identifiable sous forme de petites structures tubulées ou ovalaires
en hypersignal T2 et dont le diameétre n’excede pas 2 a 3mm. A ce stade, la différentiation entre le
colon et le grele n’est possible que de fagon topographique.

A 25-26SA, les boucles intestinales gréliques sont bien identifiables en fosse iliaque gauche, leur
parot est distincte. Contrairement a 'estomac, le contenu liquide de I'intestin gréle proximal peut ne
pas apparaitre en hyposignal T1, mais présenter une intensité de signal similaire au muscle ou méme
au foie. Ceci peut refléter I'activité sécrétoire de 'extrémité proximale de l'intestin gréle, du foie et

du pancréas, produisant les glycoprotéines nécessaires a la formation du méconium. Le signal



méconial étant décrit hyper-intense en pondération T1, le tube digestif supérieur peut donc
apparaitre en iso-signal intermédiaire T'1 a ce stade.

Au-dela de 328A, les segments du jéjunum remplis de liquide en hypersignal pondéré T2 sont
constamment trouvés, avec des diametres allant jusqu'a 7-8 mm, et leur paroi est identifiable.
Parfois au-dela de 35-36SA certaines boucles peuvent étre plates et non remplies témoignant de la
contractilité de cet organe.

En raison de la résorption du liquide dans l'intestin gréle distal, le contenu intestinal iléal montre un
signal intermédiaire de faible intensité en séquences T2 et affiche une hyper-intensité en
pondération T'1, puisqu’il ressemble étroitement au méconium (20-22SA). Ces dernieres boucles
iléales sont visibles dans le quadrant inférieur droit et différenciées du colon droit par leur diametre,

qui n’excede pas 3mm en coupe axiale.

Table 2. T1 and T2, small bowel: % of recognition and gestational

age dependence Saguintaah et al,2002
Weeks of Jejunum Ileum Distal
gestation ileum
T2 23> w 94.7% 65.7% 18.9%
T1 <32w 34.4% 55.1% 58.6%
Tl >32w 0 40% 40%

Figure 23 : identification des segments du gréle selon ['dge gestationnel, selon Saguintaab et al,
Pediatr Radiol (72)

La sémiologie du colon en IRM fcetale est dépendante, en grande partie, des caractéristiques du
signal du méconium. Celui-ci est composé d’ingestion de cellules épithéliales desquamées et de
débris amniotiques, de cellules épithéliales intestinales, de secrétions pancréatiques, de sels et acides
biliaires, de sucs gastriques et de globules blancs. Il est recueilli dans l'intestin gréle distal, et par la
suite, le colon. Cette composition riche en protéines lui permet un hypersignal T1 intense et T2
hypointense ; cependant jusqu’a présent, la substance responsable de cet hypersignal pondéré T1
est encore inconnue. Cette composition peut cependant étre différente selon chaque feetus,
expliquant parfois les différences de signal, au méme terme (73).

Comme le méconium s’accumule en distalité du tube digestif, le rectum se remplit d'abord et est
visible des 20-22SA. Ce dernier apparait donc clairement différencié de la vessie.

Par conséquent, on considere que Phypersignal T1 méconial doit étre visible dans 100% des cas des

24-26 SA, ce qui conditionne le moment de réalisation de 'IRM feetale. A 26SA révolus, le colon



gauche doit étre vu rempli de méconium, et a 27SA I'ensemble du colon doit Iétre.

Environ 10% des feetus cependant ont un colon droit dont le contenu n’est pas en hypersignal T1
jusqu’a 34 SA. (74, 75).

Les dimensions du colon sont évolutives, mesurées a 3mm a 20SA et augmentent jusqu'a 8-15mm a

terme.

Table 1. T1, colon and rectum: % of recognition and gestational

age dependence Saguintaah et al,2002
Weeks of Sigmoid Left Transverse  Right
gestation colon colon colon
23-24 w 100% 25% 0% 0%
25-31 w 100% 76.1% 57.1% 57.1%
232 w 100% 100% 96% 90%

Figure 24 : identification des segments du colon selon ['age gestationnel, selon Saguintaab et al,

Pediatr Radiol (72)

Concernant le cul de sac rectal, sa position par rapport au col vésical et son diametre en fonction de
la réplétion vésicale et du terme ont été étudiés. Les abaques restent cependant difficilement

applicables en pratique clinique et 'appréciation du caractere pathologique reste subjective(72).
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Ci-dessous un tableau récapitulatif :

Table 3: MR Imaging Appearance of Fetal Gl Tract with Advancing Gestational Age  Fureyetal 2016
Gestational
Organ Age (wk) Signal Intensity Features
Stomach 20 High T2 Rugal folds may be apparent at approximately 29 wk
Small bowel
Jejunum <24 Low to intermediate T2 2-3-mm width
>25 HighT2, lowT1 Width increases to 5-7 mm at 35 wk
Ileum >25 Intermediate T2, highT1 2-3-mm width at 20 wk, increasing in third trimester;
small amount of T1 hyperintensity may be seen in
terminal ileum by about 20 wk
Colon
Left 22-24 HighT1 3-mm width at 20 wk, increasing to 8-15 mm by term
Right 25-32 HighT1 3-mm width at 20 wk, increasing to 8—15 mm by term
Rectum/anus 20-22 HighT1 <15-mm width late in third trimester

Figure 25 : résumé des caractéristiques IRM du tube digestif fatal de lestomac a l'anus selon
Furey et al, Radiographics (62).

On peut d’ores et déja résumer un apport diagnostique par rapport a I’échographie :
- localisation des organes digestifs plus précise en raison des plans orthogonaux,

- identification claire du gréle et du colon en morphologie et en signal,

a. C. Furey et al,2016

Figure 2. Coronal T1-weighted images at 23 (a), 26 (b), and 38 (c) weeks show the normal appearance of meconium (arrowheads)
with increasing gestational age. The 26-week image (b) shows a twin gestation; twin A is on the maternal right (arrowheads in b).
Note the hyperintense meconium also in twin B (arrow in b); twin B is in a sagittal oblique orientation relative to the imaging plane.

Figure 26 : aspect normal du cadre colique a 23,26 et 28 SA selon Furey et al, Radiographics
(50).
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3- Aspect sémiologique d’un obstacle duodénal en IRM

Signe direct :
-image en double bulle a contenu liquidien, identique a I’échographie

Signe indirect :

-hydramnios

Figure 27: coupe axiale en séquence 12 HASTE a 328A, aspect d’image en double bulle.

I’IRM aurait un intérét pour évaluer le gréle distal a la recherche d’éventuelles atrésies surajoutées.
La présence en T1 de méconium en distalité de 'obstacle, avec un remplissage colique normal pour
le terme ou un microcolon, exclurait pour certains auteurs en principe toute atrésie surajoutée. (cf.
infra) (29). Cela signifie que les fonctions de motilité et de sécrétion du gréle distal se font dans des

conditions-normales.

Figure 28 : Méme futus que figure 27 (image en double bulle). Coupe sagittale et coronale T1EG

a 328A. A gauche : Méconinm présent dans le rectosigmoide. A droite : en coupe coronale, on

constate que ce méconinm est vu en grande partie en région hypogastrigue.
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4 - Aspect sémiologique d’un obstacle jéjunal ou iléal en IRM

Aspects en fonction du niveau d’obstruction :
- La dilatation :
Un estomac et un duodénum dilatés, de méme qu’un hydramnios orientent plutot vers une occlusion
proximale. Lors d’un obstacle proximal du gréle, la lumiere de celui-ci sera augmentée en amont et
peu visible en aval de 'obstacle.
A contrario, plus une atrésie du gréle sera distale, plus le gréle restant sera vu, en hypersignal T2
liquidien normal, dilaté a proximité de 'anomalie et de taille décroissante lorsque I'on s’éloigne de

I'obstacle. Ia topographie de 'obstacle peut donc étre appréciée de maniere indirecte.

-Le signal du contenu des anses

Les caractéristiques du signal orientent vers le niveau d’obstacle : en amont de la zone fonctionnelle
plat-dilaté, le contenu de I'anse est en principe hyperT2 et hypoT1 s’il s’agit d’une anse jéjunale
proximale (<50 cm depuis 'angle de Ttreitz), ou hyperT1 et de signal T2 intermédiaire s’il s’agit du
jéjuno-iléon distal (>50cm depuis 'angle de Treitz jusqu’a la valvule iléo-caecale). Ceci étant
expliqué, pour le gréle distal, par la formation du méconium, qui s’accumule a la zone fonctionnelle
plat-dilaté. Cette sémiologie du signal est sensible dans I’étude de Garel et al (76), dans laquelle 10
cas sur 11 d’atrésie distale ont été correctement diagnostiqués. Néanmoins a I'inverse dans ’étude
de Colombani et al (77), elle a conduit a un faux diagnostic du niveau d’occlusion dans 6 cas sur 11.

A noter que parfois, hyperpéristaltisme d’amont peut étre vu sous la forme d’anses plates, avec

vides de signal (« flow-voids ») en séquences T2.



Figure 29 : coupe coronale T2 HASTE a gauche et coronale T1 EG a 338A, cheg le méme
Sfaetus. Aspect d’obstacle du gréle proxcimal : anses dilatées de contenn liguidien en bypersignal 12

avec flow-voids de péristaltisme, absence d'hypersignal T1 « méconial » an sein des anses dilatées.

Figure 30 : coupe coronale T2 HASTE a ganche et sagittale T1 EG a 305.A cheg: le méme
Joetus Aspect d’obstacle du gréle distal : présence d’un contenn des anses dilatées de signal
intermédiaire en 12 et en hypersignal T de type méconial dans la lumiere de la majorité des anses

dilatées.
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Complications visibles en IRM :

- Une anomalie de signal de la paroi des anses peut étre observée, sans que ce signe ait une valeur
pronostique démontrée.

- Une ascite méconiale, qui est visible par un épanchement de signal non liquidien pur,
intermédiaire, avec parfois un véritable sédiment en hypersignalT1.

- Un pseudokyste méconial, qui est visible par une image kystique a contenu de signal intermédiaire
- Des calcifications péritonéales sont en vides de signal et donc ignorées par la résonance

magnétique du proton.

- Un hydramnios.

Figure 31 : 34 SA. Coupe sagittale 12 HASTE. Ascite avec nivean hyper12- signal 12

intermédiaire, évocatenr dans ce contexcte d'obstacle digestif d’ascite avec sédiment méconial.

Evaluation de la longueur du gréle fonctionnel restant :

Quel que soit le niveau d’obstacle du gréle, proximal ou distal, le colon est moins rempli par le
méconium du fait de la non progression, et prend un aspect dit de « microcolon ». Pour la plupart
des auteurs, le signe de la poche rectale normalement distendue par le méconium est une condition
sine qua non de toute IRM feetale abdominale normale : Un microcolon, voire méme I'absence de

cadre colique identifiable, serait un signe constant dans les obstacles digestifs. (64, 72, 74).

Plusieurs hypotheses ont été évoquées pour essayer d’apprécier la longueur de gréle fonctionnel



restante en situation d’obstacle intestinal :

- certains auteurs, Saguintaah et al (72), considerent qu’il est possible de visualiser le gréle d’aval et
que son signal oriente vers la possibilité d’atrésies multiples sous-jacentes.

-d’autres, Couture et al, considérent que la visualisation du gréle en distalité de I'occlusion est
aléatoire, et qu’il est plus fiable d’examiner le colon : un microcolon visible exclurait la possibilité
d’atrésies du gréle distal. En cas de microcolon non visible, il faudrait évoquer de probables atrésies
multiples (29).

-d’autres, Garel et al (76) enfin considerent que si des anses gréles sont visibles, qu’elles soient
distales ou proximales, leur visibilité en IRM aurait une bonne valeur prédictive positive de leur
viabilité. En revanche, leur non visibilité ne préjugerait pas de leur non viabilité, et ne fait pas la

différence également entre nécrose et atrésies sous-jacentes.

Aucune de ces 3 hypothéses n’a a ce jour fait objet d’une évaluation sur de grandes séries.

(c) Sagittal T1-
weighted image of twin B shows
a small-caliber right colon (arrow-
heads) containing intermediate
signal intensity, compatible with
microcolon. L = liver. (d) Coro-
nal T1-weighted image of twin A
shows a normal-caliber rectum (R)
and large bowel, with appropri-
ate T1 hyperintensity in the colon
(arrowheads).

[ d. Furey et al, 2016

Figure 32 : Grossesse gémellaire Bichoriale Biamniotique a 365 A. A ganche : jumean B, avec un
microcolon. A droite : jumean A, avec poche rectale et colon normanx. D’apres Furey et al,

Radiographics(62).

46



Cas particulier de I’iléus méconial :

Carcopino et al (78) considerent qu’il est possible de différencier une atrésie distale, avec un franc
hypersignal T1 et un hyposignal T2, d’un iléus méconial présentant un hyper-signalTl modéré et un
signal T2 intermédiaire : P'article analyse rétrospectivement 2 cas d’atrésie iléale et 2 cas d’iléus

méconial avec mucoviscidose confirmée.

Carcopino et al,2006

Figure 1 Magnetic resonance images (MRI) in a 34-week fetus:
fetal coronal T1-weighted (a) and T2-weighted (b) sequences
showing ileal dilatation (%) and microcolon (arrows). The signal of
dilated bowel was unusual (moderately hyperintense signal on
T1-weighted and intermediate signal on T2-weighted sequences).
The MRI diagnosis was ileal atresia and the pregnancy was
terminated because of positive tests for cystic fibrosis.

Carcopino et al, 2006

Figure 2 Magnetic resonance images (MRI) in a 28-week fetus: fetal coronal T1-weighted sequence (a) and sagittal T1-weighted (b) and
T2-weighted (c) sequences showing ileal dilatation (%) with meconium-like signal (high signal on T1-weighted and very low signal on
T2-weighted sequences) associated with a microcolon (arrow). MRI diagnosis of ileal atresia was confirmed at surgery.

Figure 33 : Lléus méconial, 345A (en hant) versus Atrésie iléale (en bas), 28 SA. D aprés
Carcopino et Al, Ultrasound in Gyn>Obs (78), un byperT'l moins intense et hypo'l2 moins
intense du contenu des anses, relativement par rapport a une atrésie iléale, ferait évoquer un iléus

méconial en premier lien.
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Obstacle du gréle et absence de méconium rectal : association prédictive de la

mucoviscidose ?

Rubio et al (79) viennent de rapporter début 2017, dans une série monocentrique de 12 cas

d’obstacles du gréle ayant bénéficié d’'une IRM, une association entre I’'absence de méconium rectal

dans 4 cas (en plus du microcolon) et une mucoviscidose dans 3 de ces 4 cas. Le dernier cas

présentait une imperforation anale et une atrésie jéjunale, sans mucoviscidose, ce qui peut

constituer un faux positif pour ce signe qui serait évocateur de mucoviscidose. En effet, la position

de cul de sac rectal, basée sur la position du méconium, sert également dans le cadre des

malformations anorectales (voir infra).

Fig. 7 Appearance of the fetal rectum on sagittal TI-W MRI in cases of
distal atresia and CF demonstrates absence of the expected column of
fetal rectal meconium in four cases. a A narrow strand of meconium
(arrow) terminates too high in a 25-week male fetus with jejunal and
anal atresia (case 7). b There is a space posterior to the urinary bladder
where a T1-bright meconium column should be seen (arrow) in case 9, a

28-week male fetus with cystic fibrosis. ¢ Note the space posterior to the
urinary bladder where a T1-bright meconium column should be seen
(arrow) in case 11, a 32-week male fetus with cystic fibrosis. d Note
the space posterior to the urinary bladder where a T1-bright meconium
column should be seen (arrow) in case 12, a 25-week female fetus with
cystic fibrosis

Rubio et al, 2017

Figure 34 : Coupe sagittale T'1, évaluant le point de progression le plus distal du méconinm dans

(de ganche a droite) : un cas d'atrésie jgunale et d’imperforation anale a 2584, un cas de

mucoviscidose a 2885 A, un cas de mucoviscidose a 32 SA et un cas de mucoviscidose a 255 A.

D’aprés Rubio et al, Ultrasound in Obs and Gyn(79).




5- Aspect sémiologique d’un obstacle colique et des malformations anorectales en

IRM

Concernant un obstacle colique organique, du colon droit ou du colon transverse :

Cas tres rare, il n’y a pas de cas décrit en IRM dans la littérature.

Concernant un obstacle rectosigmoidien dans le cadre des malformations

anorectales :

Signes directs :

- Une dilatation du rectum et/ou du sigmoide.

- Bien qu’une dilatation de 'ampoule rectale voire du cadre colique doive faire évoquer le diagnostic
de malformation anorectale, en tenant compte du caractere variable et imparfait de la mesure du
diameétre du rectum, un calibre normal du cul de sac rectal et/ou du colon n’élimine pas le
diagnostic.

-La position de la poche rectale contenant du méconium par rapport a la marge anale peut aider,
comme en post natal, a différencier MAR haute et MAR basse (29).

La visualisation des muscles du plancher pelvien n’est pas décrite en IRM. La visualisation directe
d’un trajet fistuleux n’est pas possible , du fait de la résolution spatiale plus faible qu’en

échographie.
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Figure 35 : Méme faetus, a 3585.A. De ganche a droite : conpe coronale T1EG, Coupe coronale T2
TRUEFISP, coupe coronale T2 TRUEFISP située juste en avant de la précédente. Dilatation
digestive basse a contenn en hypersignall'l méconial, concernant le rectum, le sigmoide et le colon

ganche. Ici le canal anal (CA) est vn, suivi jusqu’a la pean, en favenr de la normalité.

Figure 36 : IRM a 3384, coupe sagittale centrée sur le rectum en séquence T2 TRUEFISP: suspicion de malformation

anorectale hante, ['extrémité du tube digestif est en regard du pubis, trés loin de extrémité candale cutanée.
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-Les entérolithiases témoins d’une fistule urodigestive sont également vus en IRM, sous la forme de

billes en hyposignalT1 et T2 au sein d’un rectosigmoide de contenu liquidien hyperT2 hypoT1.

Figure 37 : coupe sagittale T2 HASTE a 295 A. Distension du rectosigmoide, avec aspect
d'entérolithiases, sous la forme d’innombrables microbilles en hyposignal T2, pathognomonique de
[fistule nrodigestive. L exctrémité du cul de sac rectal semble proche de la surface cutanée, néanmoins

la vessie est vide et le col vésical ne peut servir de repére ici, ce qui rend l'analyse difficile.

On rappelle une nouvelle fois que le diagnostic anténatal reste imparfait et difficile. Dans ’étude de
Garel et al (76), 'IRM ne fait le diagnostic que dans 2 cas sur 3 et le diagnostic de fistule dans 1 cas

sur 3.

Signes indirects :

- Les anomalies associées sont le plus souvent médullaires et/ou urinaires.
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6-Cas particuliers, aspects IRM : volvulus, malrotation et Apple-peel, laparoschisis,

cloaque.

Volvulus du gréle
Signes directs :
- Le « whirlpool sign », ou signe du tourbillon est également décrit. Il correspond comme en

échographie a 'enroulement des anses autour du méso(29).

Signes indirects :

- Une disposition des anses ectopiques peut faire évoquer une malrotation associée. (La position
des vaisseaux mésentériques n’est pas vue en IRM a ’heure actuelle.)

- La détermination du niveau d’obstacle est faire selon le méme raisonnement basé sur le signal du

contenu des anses.

Complications :

Elles sont les mémes que précédemment pour les obstacles du gréle.



Figure 38 : 34 SA, méme fuetus. En baut : conpes coronales T1 EG. En bas : coupes coronales
T2 HASTE, calées sur les coupes précédentes. Enroulement des anses dilatées en « tourbillon »
antour du méso, visible ici en coronal, avec un signal en hypersignal Tl et signal 12 intermédiaire

« méconial » des anses dilatées.
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Malrotation et syndrome d’Appel-peel

Une disposition ectopique des anses gréles, du caecum et du cadre colique peut faire évoquer une
malrotation associée. La position des vaisseaux mésentériques n’est pas vue en IRM a ’heure
actuelle.

Aucun signe IRM n’a été décrit comme étant sensible ou spécifique d’un syndrome d’apple-peel.

On note que dans une publication récente sur une série marseillaise rétrospective de 709 IRM
feetales réalisées pour divers motifs mais incluant des coupes T2 sur 'abdomen, le diagnostic de

malrotation en IRM est faisable en 'absence de dilatation digestive (130).

Laparoschisis compliqué de dilatation digestive

Signes directs :

- Soit la zone jonctionelle plat-dilatée située au niveau du collet

- Soit la zone jonctionelle plat-dilatée située en intra-péritonéal, suspecte d’atrésie digestive (43).
La dilatation digestive extra-abdominale est fréquente, sans valeur prédictive pour une atrésie
digestive dans la méta-analyse de D’Antonio. Néanmoins, il peut exister une véritable zone

jonctionelle plat dilaté extra abdominale faisant suspecter un obstacle organique.

Fig. 39 : 31 SA. Laparoschisis avec dilatation digestive intra-abdominale. De gauche a droite :

conpes sagittales, en séquence 12 HASTE, T2 Truefisp, T1 EG. Le collet constitue ici la gone
Jonctionelle plat-dilaté, avec accumulation de contenn méconial en hypersignalll juste en amont du

collet, en faveur d'anses distales du gréle.

54



Fig40 : 30 $A : En hant : coupes sagittales 12 HASTE. En bas : Coupe axiale TTEG.
Dilatation des anses digestives intra et extra-abdominales. Le collet ne constitue pas une one
Jonctionelle. La zone jonctionelle plat dilaté se situe en extra-abdominal, avec un contenn en

bypersignal TT méconial — signal T2 intermédiaire juste en amont, en faveur d’un obstacle distal

dn gréle extra-abdominal.

Complications :

-en intra-abdominal,on retrouve les mémes complications décrites a type d’ascite méconiale, ou de

pseudokyste méconial.

-on peut décrire les anomalies de signal des anses extra-abdominales, bien qu’il n’y ait pas de valeur

pronostique décrite dans la littérature.
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Dysgénésie cloacale :

Signes orientant vers un cloaque (80):

- Une dilatation digestive basse avec un arrét du cul de sac rectal au dessus du plan du col vésical est
évocatrice, avec parfois la présence d’entérolithiases.

- Un hydrocolpos est évocateur.

- Des anomalies urologiques telles que: megavessie, dilatation urétérale bilatérale avec ou sans

retentissement sur le parenchyme rénal sont décrites. Parfois, il existe un sédiment intravésical en

faveur d’une fistule urodigestive.

Fig 41 : 275A. A ganche, coupe sagittale T2 HASTE. A droite : coupe sagittale TTEG.
Dilatation urétérale ganche s’abonchant dans des structures pelviennes d'aspect « psendokystiques »
pouvant étre I'ntérus ou la vessie. La foetopathologie confirmera qu'il s’agissait d'un abouchement
de ['nretere ganche dans un hémi ntérus ganche borgne.

L image liguidienne en regard de la région lombosacrée correspond a un méningocéle.
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7-Place de PIRM ?

Les avancées techniques de I'échographie s’améliorent avec une meilleure résolution anatomique,

lorsque les caractéristiques intrinseques au morphotype des patients le permettent.

L’obtention de plans orthogonaux en IRM et la notion de contraste constituent un apport

diagnostique important.

En IRM digestive feetale, la détermination du niveau d’obstacle et la caractérisation en signal du
contenu des anses sont faisables et méritent d’étre confirmées sur de grandes séries. En revanche, la
détermination de l'intégrité du gréle en distalité de Pobstacle, la recherche d’atrésies multiples, de

syndrome d’Apple-peel, le diagnostic précis d’un cloaque restent difficiles (29).



C- Management périnatal des obstacles digestifs du gréle a ’anus

1-Principe général

Une fois le diagnostic établi et annoncé, la surveillance obstétricale, en partie aidée par
I’échographie, s’attache a vérifier la bonne poursuite de la croissance du feetus et 'absence de signe
de souffrance feetale, susceptible de modifier le terme et/ou le mode d’accouchement.

Il n’y a pas de recommandations officielles du suivi d’occlusion digestives anténatales, et le bon sens
guide la surveillance au cas par cas. Le terme d’accouchement optimal n’a été étudié que dans le cas
particulier du laparoschisis et doit mettre en balance le bénéfice d’une prise en charge chirurgicale
optimale avec le risque encouru par une prématurité.

Compte tenu de la nécessité d’une prise en charge chirurgicale néonatale, 'accouchement est en
principe réalisé en maternité de niveau 3.

Le principe général du traitement d’une atrésie digestive consiste a rétablir la continuité du tube
digestif en préservant le maximum de sa longueur. En peropératoire, I'inspection attentionnée de
Iaspect des anses, l'instillation intraluminale de sérum salé et/ou l'utilisation d’un cathéter a
ballonnet permet de s’assurer de la perméabilité d’une anse. En présence d’une anse dilatée en
position proximale de I'atrésie, la confection d’une plastie modelante avec cette anse est essentielle
afin d’éviter 'adynamie a long terme juste en amont de 'anastomose que le chirurgien réalisera (81)

(82).

2-Prise en charge d’une occlusion duodénale

La présence d’une atrésie duodénale n’est pas un obstacle a un accouchement a terme.

En cas d’atrésie duodénale, 'intervention la plus pratiquée est la duodéno-duodénostomie « en
forme de diamant », avec la réalisation d’une section transverse en proximal, et une section
longitudinale en distalité(83). En cas de dilatation proximale marquée, une plastie modelante est

réalisée. On procede également a I'excision d’un éventuel diaphragme (84).



KIMURA ET AL

Figure 42: duodénoplastie en forme de diamant, décrite par Kimura, | Pediatr Surg (83). Cette
méthode a été celle permettant la reprise de transit la plus rapide et est devenue la technigne de

choix.

Une autre technique chirurgicale alternative a été décrite plus récemment, la duodénoplastie dite

« triangulaire »(85) :

TRIANGULAR TAPERED DUODENOPLASTY

Fig 1. (a) Placement of back wall sero-
muscular suture line. (b) Excision of tri-
angular portion anterior duodenal wall
and back wall anastomosis begun.
(c) Front wall anastomosis completed
with optional holding sutures. (d) Front
wall seromuscular inversion suture line.

©2001

Figure 43 : dnodénoplastie triangulaire, décrite par Alexander et al, | Pediatr Surgery, (85)

présentée par son antenr comme une alternative équivalente a la dnodénoplastie en diamant.
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La reprise de 'alimentation orale est en général possible dés la premicre semaine post-opératoire.

Le taux de mortalité dans P'atrésie duodénale est inférieur a 5%, alors que la survie a long terme est
de 86% (806). Les anomalies associées, notamment cardiaques, sont responsables de la majorité des
déces, a court et a long terme. Un reflux gastro-cesophagien, un mégaduodenum et une pullulation

microbienne intestinale sont des complications rares mais possibles(80).
3-Prise en charge d’une occlusion jéjunale et/ou iléale.

Il n’existe pas a ce jour d’étude concernant le terme d’accouchement optimal selon le type

d’occlusion du gréle et/ou lorsqu’il existe des signes de gravité en imagerie (échographie/IRM).

I’exploration chirurgicale affirme occlusion organique, fait le diagnostic sous-jacent selon le type
d’atrésie, évalue la vitalité des anses dilatées, recherche d’autres atrésies associées en distalité, et

objective une éventuelle péritonite.

11 existe une classification des atrésies selon Martin et al (87) :
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Figure 44 : classification macroscopique des atrésies, d'apres Martin et al, | Pediatr Surgery (76)
-type I : atrésie borgne avec paroi intacte

-type 11 : atrésie avec cordon fibrenx

-type Illa : atrésie borgne avec paroi intacte et défect du méso

-type I11b : atrésie avec agénésie mésentérique supérienre soit un syndrome d’ « Apple-peel ».

-type IV : atrésies multiples.
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La technique chirurgicale s’adapte a la présentation peropératoire et au fait qu'une anse proximale
tres dilatée d’amont n’aura pas de péristaltisme efficace. Une atrésie simple peut étre traitée par une
résection-anastomose large. En revanche, en cas d’atrésies multiples, on préférera réaliser de
multiples plasties modelantes(88).

En cas de péritonite sévere ou de doute sur la viabilité des anses, on réseque la zone atrétique
minimale et une mise en stomie « en double canon de fusil » est réalisée pour temporiser avant de

ré-intervenir dans un contexte moins inflammatoire pour rétablir la continuité(88).

JEJUNAL ATRESIA

Figure 45, d’apreés Grosfield, | Pediatr Surg (88) reprenant les travanx de Luow, Nixon et
Benson dans les années 70. A : Atrésie jéjunale traitée par résection-anastomose, soit bord a bord
selon benson, soit avec plastie du bord antimésentérique selon nixon. Cette méthode réséque I'anse
proxcimale trés dilatée pour éviter ladynamie post-opératoire. B : exemple de plastie modelante
permettant d'utiliser l'anse dilatée proximale pour conserver antant que possible la longnenr totale

du gréle.

Une méthode alternative traitant les disparités de calibre a I'agrafe a également été décrite (89).

Un cathéter veineux central est posé pour nutrition parentérale, avec un risque de dysfonction
hépatique et un risque infectieux sur cathéter. La reprise du transit a lieu en général au bout de
quelques jours, selon le degré de souffrance du gréle, et se fait de fagon progressive. L’alimentation
parentérale ne sera arrétée que lorsque les apports par voie entérique seront possibles en quantité
suffisante pour assurer la croissance du nouveau-né, soit en général au bout de quelques semaines.
Le temps nécessaire jusqu’a 'obtention d’une alimentation entérale exclusive (« Time to Full

Enteral Feed »), qui dépend du degré de prématurité et de I'importance de la résection, est un
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critere de jugement souvent choisi dans les études de nutrition néonatale(90).

La série historique de Dalla Vecchia (1998) rapportait moins de 1% de mortalité néonatale, et plus
de 86% de survie a long terme. Touloukian (1993)(91) retrouvait 92% de survie globale.

A long terme, le pronostic est grevé en cas de syndrome du gréle court : il s’agit de I'incapacité du
gréle a assurer ’équilibre énergétique, protéique, hydro-électrolytique et en micronutriments liée a
une réduction de sa masse fonctionnelle. La conséquence en est une alimentation parentérale
prolongée.

Drautres complications rapportées sont le déficit en vitamines si I'iléon distal a da étre sacrifié, et la
pullulation microbienne intestinale.

Ceci met en exergue 'importance de la préservation d’une longueur de gréle suffisante. Compte
tenu du potentiel de croissance postnatal de I'intestin gréle, un syndrome du gréle court survient en
cas de résection de plus de 75% de la longueur du gréle (Galea, 1992)(92) ou pour une longueur de
gréle résiduel < 25% de la valeur attendue pour I’age gestationnel (Association canadienne des
chirurgiens pédiatriques, Wales et al 2005)(93). Si I'on tient compte de 'abaque de la longueur

normale de I'intestin en fonction de I’age gestationnel publiée par Touloukian en 1983 (1) : .

Table 2. Intestinal Length in Preterm Infants

Duod’ (ecm) Jejunum* lleum (cm) Colon* (cm)
Gestational Overall* Intest (% of Overall (% of Overall (% of Overall
Group Age (weeks) Length (cm) Length) Length) Length)
Aln=11) 19-27 142 +* 22 3.8 + 1.0(2.7) 1148 +* 21(80.8) 234 +* 4(16.5)
B(n=13) 27-35 217 =* 24 53+ 19(24) 172.1 +* 29(79.3) 40.9 + 8(18.8)
C(n =6) >35 304 +* 44 6.6 + 1.9(2.1) 248.0 +* 40 (81.6) 49.1 +* 6(16.2)

*p < 0.05 + mean + SD

Figure 46 : mesure de la longuenr de lintestin en fonction de ['dge gestationnel (en semaines

daménorrhées) selon Touloukian, | Pediatr Surg (1)

On peut retenir comme valeurs normales médianes pour le jéjuno-iléon:

-avant 27SA : 115 cm

-de 27235 SA : 172cm

-apres 35SA : 248 cm

En pratique, on peut donc patler de :

- résection courte, pour une longueur de gréle résiduel supérieure a 100-150cm

- résection étendue, pour une longueur de gréle résiduel de 40 a2 100cm

- résection massive, pour une longueur de gréle résiduel inférieure 2 40cm, ce qui correspond des
27SA a moins de 25% de la longueur normale attendue, et conduit donc a un syndrome du gréle

court (94).
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En présence d’un syndrome du gréle court, une plastie d’allongement du gréle peut étre proposée.
11 existe 2 techniques :

-Le LILT (Longitudinal Intestinal Lengthening and Tailoring) est une technique décrite dans les
années 80 par Bianchi, (95, 96) pour artificiellement augmenter la longueur de gréle. 11 sagit
d’inciser le gréle sur son bord mésentérique, puis de diviser I'anse dans le sens longitudinal et

d’effectuer des hémispirales qui seront anastomosées.

INTESTINAL LOOP LENGTHENING

Fig. 1. A. Dissection between peritoneal leaves of
mesentery: B. Intervascular space on mesentric border of
bowel; C. Bowel loop between jaws of autostapler prior to
division: D. Hemiloops resulting from stapling and division
of bowel: E. Isope itis i hemi-
loops.

Figure 47 : Technique LIL'T d'apres la publication originale de Bianchi, | Pediatr Surg (96)

-Le STEP (Serial Transerverse Enteroplasty Procedure), technique inventée a ’hopital des enfants
de Boston au début des années 2000 (97), il s’agit d’effectuer des section-coagulation du gréle en

« zig-zag » afin d’augmenter sa surface d’échange avec le bol alimentaire.
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Kim, J Pediatr Surg 2003

Fig 1. Schematic drawing of the
serial transverse enteroplasty proce-
dure. The small arrows show the di-
rection of insertion of the GIA stapler
and the sites of the mesenteric de-
fects. The staplers are placed in the
90° and 270° orientations using the

y as the 0° ref point.

Figure 48: Technique STEP, d'aprés la publication originale de Kim,] Pediatr Surg (97)

En dernier recours, on peut proposer une greffe intestinale, bien que cette solution soit grevée

d’une morbi-mortalité sévere (98).

4-Prise en charge d’une occlusion colique

En cas d’atrésie colique, les symptomes d’occlusion apparaissent généralement apres plusieurs
heures de vie, avec une distension abdominale, une non-émission du méconium. Une opacification
digestive basse, parfois sur stomie de décharge, fera le diagnostic. La sanction chirurgicale est en
général une résection-anastomose en un temps avec plastie modelante. De principe, des biopsies
rectales sont recommandées afin d’éliminer une maladie de Hirschprung associée, association rare

(99).

5-Prise en charge d’une malformation anorectale

La classification anatomique de Pena (82), basée sur la type de fistule présent, est finalement la base
de la planification chirurgicale postnatale. Elle distingue :

- chez le garcon : fistule périnéale, fistule recto-urétrale bulbaire, fistule recto-urétrale prostatique,
fistule recto-vésicale, absence de fistule, atrésie ou sténose rectale et malformations complexes.

- chez la fille : fistule périnéale, fistule vestibulaire, cloaque avec canal commun <3cm, cloaque avec

canal commun >3cm, absence de fistule, atrésie ou sténose rectale, malformations complexes.
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Le pronostic digestif concerne la fonction de continence. En pratique, la restauration de la
continence dépend grandement de la présence ou non des muscles du plancher pelvien et de la

complexité des malformations associées.

En cas de MAR dite « basse », le cul de sac rectal se situe sous la sangle musculaire et la chirurgie
peut étre réalisée en un temps sans colostomie : en disséquant méticuleusement le périnée, on
procede a un abaissement du cul de sac rectal et a la création d’un anus : ano-recto-plastie par voie
sagittale postérieure (100). Le pronostic a long terme est jugé bon, du fait d’un plancher pelvien et
de I'absence d’anomalie sacrée ou de moelle attachée basse : la plupart de ces enfants auront une

constipation a long terme traitée par laxatifs (101).

En cas de MAR dite « haute », la chirurgie se fait en plusieurs temps, sous couvert d’'une
colostomie, et la prise en charge devient tres vite complexe et pluridisciplinaire (102). La difficulté
selon les cas, consiste a séparer le fascia du rectum des autres structures uro-génitales, variables
selon la forme anatomique de la MAR, le sexe de I'enfant et des autres malformations urogénitales
associées dans le cadre de la dysgénésie cloacale(103). La ccelioscopie peut étre une alternative a la
laparotomie (104). Le pronostic a long terme en cas de MAR haute, souvent accompagnée
d’anomalie sacrée ou de moelle attachée basse, est dominé par I'incontinence, qui sera traitée par
lavements préventifs pouvant ¢tre quotidiens (105). Le suivi devra également étre
pluridisciplinaire : urologique, du fait de la présence d’une malformation rénale ou des voies
urinaires, ou d’une plaie urologique collatérale suite a la reconstruction du périnée (106), ou d’une
vessie neurologique sur un défect médullaire, et enfin gynécologique pour les enfants de sexe
féminin, du fait des malformations utérines associées (107). L’impact sur la qualité de vie est
important avec une proportion non négligeable de probléme relationnels, d’absentéisme scolaire et

de troubles du comportement (108).
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Figure 49: Excemple de malformation anorectale dite « basse » du fait de ['intégrité du complexe
musculaire sphinctérien, cheg la fille (@ ganche) et le garon (a droite) : le cul de sac rectal s'abouche
de fagon excentrée en avant par rapport au complexe sphinctérien. D aprés Crétolle et Al, hepato-

gastro et oncologie digestive.(109)

Figure 50 : Exemple de malformation anorectale dite « basse » du fait de lintégrité du complexe
musculaire sphinctérien, cheg la fille, avec un abonchement du cul de sac rectal dans le vestibule.

Dapres Crétolle et Al, hepato-gastro et oncologie digestive.(109)



Figure 51: Excemple de MLAR « haute » du garcon. A gauche : fistule rectobulbaire (rectum -
uretre bulbaire). A droite : fistule rectoprostatique. Le complexe musculaire sphinctérien est présent
dautant mieux développé que la fistule est basse. D’apres Crétolle et Al, hepato-gastro et oncologie
digestive.(109)

Figure 52: MAR hante de la fille avec un orifice commun, plus on moins long : il s'agit d’nne
dysgénésie cloacale, on cloague persistant. A gauche : le canal est conrt, le sacrum et le complexe
musculaire sphinctérien sont bien développés. A droite : le canal commun est long, le sacrum est
incomplet, le complexe musculaire est hypoplasique. D aprés Crétolle et AL, hepato-gastro et

oncologie digestive.(109)



6- Prise en charge des cas particuliers : volvulus du gréle, malrotation et Apple-peel,

laparoschisis compliqué d’occlusion, cloaque persistant.

Prise en charge d’un volvulus du gréle associé¢ ou non a une malrotation, et prise en

charge d’un Apple-peel syndrome.

Pour le volvulus, le geste chirurgical doit en plus comprendre la détorsion des anses volvulées.
On évalue la aussi vitalité des anses et la présence d’atrésies sous-jacentes ou non.

En cas de malrotation associée la mise en position de mésentére commun est admise, c’est la
procédure décrite par Ladd, initialement en 1936 (110) : a défaut de ne pouvoir effectuer une
rotation complete des anses a 270°, on choisit de les fixer a 0°, avec toutes les anses coliques a
gauche, toutes les anses gréles a droite, de facon a minimiser le risque de récidive de volvulus.
Une appendicectomie est le plus souvent réalisée dans le méme temps pour prévenir tout risque

d’errance diagnostique future devant une douleur de la fosse iliaque gauche.

De découverte peropératoire dans la majorité des cas, les cas compliqués d’apple-peel (enroulement
d’anses autour d’un mésentere archaique) et/ou d’atrésies multiples ont un plus grand risque de
syndrome de gréle court : les résections sont donc les plus courtes possibles et les plasties
intestinales privilégiées. Il n’y a pas de prise en charge spécifique mais le pronostic réside dans la

reprise d’'une alimentation entérale la plus rapide possible (111).

Figure 53 : aspect per opératoire d’'un apple-peel syndrome, d'aprés le rapport de cas de Kurbet et
ah(112).
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Prise en charge du laparoschisis compliqué d’occlusion.

Une surveillance échographique toutes les 2 semaines est recommandée des le diagnostic d’un
laparoschisis. Ces feetus ont un plus grand risque de détresse feetale voire de mort feetale in utero au
3¢ trimestre (42).

II n’y a pas pour le moment de thérapie in utero qui a fait preuve de son efficacité. Les échanges
amniotiques, qui consistent a remplacer le liquide amniotique par du sérum salé réchaufté réduisent
I'inflammation intestinale dans un modele animal (113, 114). Cette efficacité in vivo est
controversée et il n’y a pas pour le moment d’étude randomisée prouvant un bénéfice pour une
utilisation en routine(115).

Un accouchement en maternité de niveau 3 est admis. En ce qui concerne le terme optimal
d’accouchement, plusieurs études n’ont pas montré de différence de pronostic entre un
accouchement a 36SA et un accouchement a terme (116, 117). De méme la césarienne n’a pas fait

preuve d’un quelconque bénéfice par rapport a la voie basse (118).

Apres 'accouchement, 'enfant doit étre réchauffé, étant donné la perte importante de chaleur due
au défect abdominal. I’examen immédiat des anses des la naissance doit étre réalisé par le
chirurgien pédiatre. Les anses intestinales extériorisées sont protégées par un film transparent pour
éviter leur torsion et permettre la surveillance de leur coloration.

Le degré de périviscérite détermine le nombre d’étapes du temps chirurgical, qui doit jongler entre
la gestion de possibles atrésies sous-jacentes et une réintégration qui doit étre la plus rapide
possible.

Plus la périviscérite est sévere, plus 'examen direct des anses est difficile. I’aspect « plastique »
empéche notamment 'appréciation des zones suspectes d’atrésie. Une atrésie simple peut bénéficier
d’une résection anastomose en un temps. En cas de disparité de calibre importante, une mise en
stomie peut étre réalisée.

Plus le volume des anses extériorisées est important , plus la réintégration sera progressive en
plusieurs étapes, avec éventuellement I'utilisation d’un silo. Le risque d’une réintégration en un
temps est d’augmenter excessivement la pression intra-abdominale, ce qui conduit a une mauvaise
compliance thoracique et a un syndrome de compression cave avec ses conséquences sur la
précharge cardiaque. La réintégration progressive a 'avantage de permettre un meilleur examen
clinique des anses, du fait de la régression au moins partielle de la périviscérite au moment de la
fermeture de la paroi. A ce jour, 'une et 'autre méthode de réintégration sont considérées comme
acceptables dans la littérature (119) (120).

In fine, chaque cas de laparoschisis complexe doit bénéficier d’une prise en charge chirurgicale « sur
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mesure » selon Pappréciation du chirurgien (121) : devant un laparoschisis de faible volume, on
peut tenter une réintégration en un temps, au prix de parfois devoir réintervenir pour une occlusion
organique sous-jacente, sur atrésie par exemple. A I'inverse, devant un laparoschisis de volume
important, la réintégration sera plus longue mais 'examen des anses est en principe plus aisé au

bout de quelques jours.

Intestin gréle Périviscérite

LS

Vessie Vésicule biliaire

Figure 54 : comparaison entre un aspect normal des anses et un aspect de périviscérite. D apres S.

Irtan, Journées francaises de radiologie 2016.

Figure 55 : Méthode de reintégration progressive par silo dit de « schuster », d’apres S. Irtan,

Journées frangaises de radiologie 2016.
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Apres la fermeture de la paroi abdominale, il est classiquement décrit une période d’adynamie du
gréle, ne permettant pas la reprise de alimentation entérale exclusive durant plusieurs semaines.
L’alimentation parentérale est donc indispensable. Pour la majorité des enfants, cet « iléus » est
temporaire. La réintroduction précoce progressive de I'alimentation entérale pourrait avoir un effet
bénéfique en limitant le besoin d’alimentation parentérale (122, 123). Une bonne alimentation orale
permet une poursuite de la croissance.

Dans les cas les plus compliqués cependant, 'alimentation parentérale a domicile peut étre
nécessaire (98), avec une certaine morbidité en termes d’infection de cathéter et d’effet délétere sur
la fonction hépatique.

L’entérocolite nécrosante est une complication possible grevant le pronostic. Elle concerne 4-10%
des nouveaux-nés avec laparoschisis (124).

Les cas d’évolution simple concernent 70-90% des cas de laparoschisis, avec une survie globale de
93% (125). La qualité globale de vie a I’age adulte est identique a la population générale (126). A
Iinverse, logiquement, on observe plus de syndrome du gréle court dans les cas compliqués ou la
mortalité est de pres de 50% dans les 2 premieres années de vie. Le laparoschisis est I'indication la

plus fréquente de transplantation intestinale (98).
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Prise en charge d’un cloaque persistant

I’équipe de Pena a publié en 2010 un retour d’expérience basé sur 490 cas de dysgénésie cloacale

(102).

En période néonatale, durant le 1 jour de vie, la priorité est de lever I'obstruction des voies
urinaires, souvent secondaires a un hydrocolpos. La plupart du temps, le drainage de ’hydrocolpos
seul suffit. Il existe fréquemment un septum entre deux hémivagins qu’il faut perforer. Ensuite, une
colostomie est réalisée, en laissant suffisamment de longueur au colon d’aval pour permettre un
abaissement ultérieur. Une fois la situation clinique stabilisée, le nouveau-né peut rentrer a domicile

pendant plusieurs mois avant la chirurgie réparatrice.

Figure 56 : cloague persistant avec hydrocolpos, pouvant a lui seul suffire a créer un obstacle
urinaire par compression extrinséque. D’apres Levitt et Pena, Seminars in Pediatric Surgery

(102)

La chirurgie réparatrice est adaptée a chaque cas particulier du spectre cloacal. Le bilan comporte
une vaginoscopie, une cystoscopie et une opacification radiologique (cloacogramme) pour :

- approcher la complexité de I'intervention et éventuellement adresser le jeune patient a un autre
centre

- déterminer si une laparotomie complémentaire est nécessaire

- prédire le pronostic fonctionnel



- prédire la nécessité de reconstruction du vagin, auquel cas une préparation colique est nécessaire

(greffon colique le plus souvent).

Pena et Levitt différencient 2 groupes de patients selon la longueur du canal cloacal commun, de

plus ou de moins de 3cm. Ils ont également publié un algorithme général de prise en charge

chirurgicale.
Table 2 Two major groups of cloacas
Group A Group B
Common channel Short, =<3 cm Long, =3 cm
Type of operation Only posterior Posterior sagittal
sagittal and laparotomy
Length of procedure 3 hours 6-12 hours
Postoperative 48 hours Several days

hospitalization
Incidence in our
series

Voluntary bowel
movements
Urinary continence
Intraoperative
decision-making

56% (n = 225)
66%

T4%s

Relatively easy,
reproducible
operation

44% (n = 175)
36%

£28%

Complex, delicate,
and technically
demanding*

*Bladder/vagina separation, ureteral catheterization, vesicostomy,
bladder neck reconstruction or closure, vaginal switch, vaginal replace-
ment (with rectum, colon, or small bowel).

Fioure 57 : définition des groupes selon la complexité de intervention a prévoir. D apres 1evitt et
28 &

Pena, Seminars in Pediatric Surgery (102)
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Endoscopy

<jcm =5 cm
- - Tatal body preo
Posterior sagittal | ! l Laparotamy
urogenital
mabilization Posterior sagittal approach
{no laparotomy) Leave commaon
‘, channel as future
catheterizable urethra
Total uragenital mabilization *
Dissect vagina(s) off
| Does not reach perineum | Reaches perineum posterior wall of
comman channel fram

within the adbomen

| Laparatomy with extended urogenital mobilization |

| Does not reach perineum Reaches perneum |

v

Carve pubic cartilage

Does not reach perineum {} Reaches perineum

Separate one hemivagina from urinary tract (open bladder, catheterize ureters)

Does not reach perineum {\I. Reaches parineum

Separate both hemivaginas

| Does not r&im perinaum {|\ Reaches perineum

| \aginal replacement |

Figure 58 : stratégie diagnostique et thérapentique. D apres 1evitt et Pena, Seminars in Pediatric
Surgery (102)

Apres la chirurgie, 'alimentation parentérale dure en général 7 a 10jours et la reprise du transit en
quelques jours est la regle. Avant le rétablissement de continuité du tube digestif, une vaginoscopie

et une cystoscopie s’assurent du succes de l'intervention.
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2e partie : Etude rétrospective : suivi néonatal des
dilatations digestives du gréle a ’anus vues en anténatal

A-Introduction

Comme vu précédemment, la découverte d’une dilatation digestive est le mode d’entrée vers
plusieurs pathologies différentes : atrésies, volvulus, laparoschisis, malformations anorectales.
Dans les pathologies obstructives du gréle isolées, le pronostic est déterminé par la longueur de
gréle restante. Un intestin dont la longueur (et donc la surface d’échanges) ne permet pas d’assurer
I'équilibre énergétique, protéique, hydro-électrolytique et en micronutriments nécessaire a la
croissance prend alors le nom de « Syndrome du gréle court ».

Dans les pathologies anorectales, c’est la découverte ou non d’anomalies associées pouvant évoquer
un syndrome qui réalise le pronostic global de ces enfants, le pronostic digestif étant lui celui de
I'incontinence ou de la constipation.

Un diagnostic anténatal idéal serait donc un diagnostic capable d’approcher au maximum le
diagnostic postnatal, et de différencier les groupes de patients a pronostic sévere.

Le principal défi actuel reste I’évaluation de la longueur d’intestin gréle fonctionnel. Pour certains

auteurs, 'TRM feetale abdominale pourrait apporter des éléments de réponses.

B-Objectifs

L’objectif de notre étude est d’évaluer la pertinence des diagnostics portés sur les dilatations
digestives vues en période anténatale, en corrélant ces données aux diagnostics portés en postnatal.

Les objectifs secondaires sont d’observer la morbidité et la mortalité néonatale de ces enfants.



C-Matériels et méthode

1- Type d’étude

11 s’agit d’une étude observationnelle, rétrospective, monocentrique, réalisée dans le département
d’imagerie anténatale de la femme et de 'enfant et le département de chirurgie pédiatrique du CHU

de Bordeaux du premier janvier 2010 au 31 décembre 2016.

2-Critéres d’inclusion et d’exclusion

Criteres d’inclusion :
Ont été inclus dans notre étude tous les feetus présentant, a la lecture des comptes rendu d’imagerie
du service d’imagerie anténatale et pédiatrique, une dilatation digestive anténatale du gréle a 'anus,

durant la période donnée du 01/01/2010 au 31/12/2016.

Criteres d’exclusion :
Les grossesses interrompues ont été exclues (interruption médicale de grossesse, IMG) ainsi que les
dilatations digestives anténatales non suivies dans le service d’imagerie, méme si la chirurgie

pédiatrique a eu lieu au CHU.

Criteres de non inclusion :

- Les duplications digestives sans conséquence sur le systeme digestif d’aval et d’amont n’ont pas
été inclues.

-Les dilatations kystiques intra-abdominales d’origine non digestives (kyste de 'ovaire, du

cholédoque...) n’ont pas été inclues.

3-Recueil de données

La recherche de dossiers patients s’effectue en utilisant le logiciel de gestion des dossiers d’imagerie
« Xplore », via sa fonction « thésaurus » permettant la recherche de mots-clés tels que : « dilatation
intestinale », « hydramnios », « péritonite méconiale », « atrésie », « volvulus », aparoschisis »,

« malformation anorectale ».

Le logiciel de gestion des dossiers patients « DxCare » a été utilisé pour retrouver les comptes
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rendus de néonatalogie, de chirurgie et d’anatomopathologie.

Le recueil de données a été stoppé a 6 mois de vie extra-utérine.

4-Modalités techniques

Les échographies ont été réalisées sur les 3 échographes du service, tous équipés de sondes
abdominales et de sondes matricielle volumiques :

-un Phillips IU22 mis en service en 2007

-un GE voluson E8 mis en service en 2012

-un GE voluson E10 mis en service en 2015

Les IRM fcetales ont été réalisées apres prémédication par 5Smg d’hydroxyzine 1 heure a 30min
avant 'examen, avec une antenne « corps » :

-soit sur une IRM siemens 1,5T Avanto avec comme parametres de séquences pondérées T1 en
Echo de Gradient (TR 226ms ; TE 5ms, épaisseur de coupe 5 mm, coupes jointives, matrice de
192x192) ; des séquences pondérées T2 écho de spin Haste (TR 1000ms, TE 219ms, coupes
jointives, épaisseur 4mm, matrice 256x256)

-soit sur une IRM phillips 1,5T Achieva avec comme parametre de séquence un T1 Erasme (TR
18ms, TE 6,9ms , en coupes jointives de 5mm, matrice de 256x256) et un T2 SSHT (TR 29377ms

TE 150ms, coupes jointives de 4mm, matrice de 256x250)

L’ensemble des examens d’imagerie a été interprété par les médecins séniors du service d’imagerie

anténatale.

5-Parameétres recueillis

Nous avons séparé les dossiers de dilatation digestive anténatale en 5 groupes, selon le diagnostic

prédominant, le diagnostic postnatal faisant référence :

-sténoses duodénales
-atrésies du gréle
-volvulus du gréle
-laparoschisis

-dilatation digestive basse (recto-colique)



Pour les groupes « sténoses duodénales » « atrésies du gréle » et « volvulus », les
parameétres recueillis étaient les suivants :

En prénatal :

-le terme de découverte de la dilatation digestive, en semaines d’aménorrhée (SA)

-le diagnostic anténatal supposé

-les complications anténatales de la dilatation digestive (hydramnios, péritonite méconiale)
-le terme de réalisation de P'IRM, le cas échéant

-le niveau d’obstacle retenu en IRM

-la visibilité d’'un microcolon en IRM
En postnatal (on rappelle que I’étude est stoppée a 6mois de vie) :

-le terme de naissance, en semaines d’aménorrhée (SA)

-le jour de la lere chirurgie, en nombre de jours de vie extra-utérine

-le niveau d’obstacle vu en chirurgie

-les complications vues en chirurgie (péritonite, ascite, nécrose des anses, kyste
méconial )

-le mécanisme anatomique sous-jacent : atrésie, diaphragme, malrotation, apple-peel
syndrome.

-la présence d’atrésies multiples sur le gréle en distalité de Pobstacle

-la longueur de gréle en centimétres restante aprés 1 chirurgie

-le jour du début d’alimentation entérale (en jours de vie extra-utérine)

-le nombre total d’interventions chirurgicales en période néonatale

-le nombre total de jours d’alimentation parentérale, et le détail du décompte en cas de
plusieurs chirurgies.

-le jour de reprise d’alimentation entérale en cas de 2° chirurgie, en nombre de jours
apres remise en continuité.

-la survenue d’un sepsis sévere a point de départ digestif

-le déces du nouveau-né et le jour de survenue

-la nécessité d’alimentation parentérale a domicile

-la croissance staturopondérale satisfaisante ou non a 6 mois de vie



Pour le groupe « laparoschisis », les parametres recueillis étaient les suivants :

En prénatal :

-le terme de découverte de la dilatation digestive en SA (il ne s’agit pas du terme de
découverte du laparoschisis)

-la présence de signes de souffrances des anses digestives, intra ou extra-abdominales
-le terme de I'IRM, le cas échéant

-le niveau d’obstacle retenu par 'IRM

-la visibilité d’un microcolon en IRM
En postnatal :

-le terme de naissance en SA

-le nombre total d’interventions chirurgicales (réintégration(s) et autre(s) chirurgie(s))
-les complications vues en chirurgie initiale (périviscérite, péritonite).

-le jour de fermeture compléte de la paroi abdominale (en nombre de jours de vie extra-
utérine)

-la survenue d’une reprise chirurgicale apres fermeture de la paroi abdominale (pour
occlusion ou syndrome compartimental)

-le jour de lintervention chirurgicale dédiée a 'occlusion digestive (en nombre de jours
de vie extra-utérine).

-le niveau d’obstacle si présent, vu en chirurgie : proximal ou distal

-la présence ou non d’atrésies multiples du gréle en distalité du niveau d’obstacle

-la longueur de gréle restante apres résection, en centimetres

-le jour de début d’alimentation entérale, en jours de vie extra-utérine, et sa reprise en
cas de résection-anastomose en 2 temps

-le nombre total de jours d’alimentation parentérale, et son détail si la résection-
anastomose a eu lieu en 2 temps (si applicable)

-la survenue d’un sepsis sévere a point de départ digestif

-le déces du nouveau-né et son jour de survenue

-le recours a une plastie d’allongement du gréle
-la présence d’un syndrome du gréle court et d’'une alimentation parentérale a domicile.

-la croissance staturopondérale satisfaisante ou non a 6 mois de vie.
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Pour le groupe « dilatation digestive basse », les parameétres recueillis étaient les
suivants :

En prénatal :

-le terme de découverte de la lere anomalie morphologique décelée
-le terme de 'IRM en SA

-le niveau supposé de la malformation anorectale (MAR) :
-Pexistence d’anomalies associées

-le diagnostic syndromique supposé

-la suspicion ou non de fistule urodigestive
En postnatal :

-le terme de naissance en SA

-le niveau de la malformation anotectale : haute ou basse

-le diagnostic syndromique retenu

-le nombre total d’interventions chirurgicales

-I'existence ou non d’une fistule urodigestive

-Pexistence d’autres anomalies morphologiques non vues en anténatal

-le déces du patient

Note : nous avons considéré que la continence n’est pas évaluable avec un recul limité a

6 mois de vie extra-utérine.

L’ensemble de ces parameétres a été recueilli dans un tableau Excel®.



6-Description et définition des paramétres :

Pour tous les groupes
Une dilatation intestinale est généralement admise lorsque la lumiére intestinale présente un

diamétre maximal >7mm a 22SA et >13mm a 30SA, ce qui peut étre un signe d’occlusion

intestinale (6, 10).

Pour les groupes « sténoses duodénales » « atrésies du gréle », « volvulus », et

« laparoschisis »

En anténatal :

La détermination du niveau d’obstacle digestif a été réalisée selon les criteres suivants :

-une image en double bulle (3) a été considérée comme tres évocatrice de sténose duodénale
-concernant le reste de I'intestin gréle, le niveau de 'obstacle a été considéré proximal, c'est-a-dire
dans les 50 premiers centimétres des 'angle de Treitz lorsqu’il existait un contenu liquidien, c’est-a-
dire non méconial, de 'anse en IRM (hyperT2 et hypoT1), d’autant plus s’il existait un estomac
distendu et un hydramnios (64, 72, 74).

-A I'inverse, le niveau de obstacle a été considéré distal, c’est-a-dire au-dela de 50cm apres angle
de Treitz, lorsqu’une anse dilatée a un contenu méconial caractéristique en IRM en hypersignal T1,

hyposignal T2 (64, 72, 74).

Concernant la définition du microcolon :

Le microcolon a été défini, a I'instar de sa définition radiopédiatrique, par un colon non distendu
par un contenu méconial : c'est-a-dire en IRM digestive feetale un colon de petit calibre, filiforme,
avec un contenu en hypersignal T1 correspondant au méconium.

On rappelle que dans des conditions physiologiques, la poche rectale est remplie de méconium au
3¢ trimestre et ce signe doit faire partie de la grille de lecture standard d’une IRM digestive feetale
(57). Une anomalie de progression du méconium dans le colon, soit un remplissage plus faible
(microcolon) est fortement évocatrice d’un obstacle du tube digestif (29, 72). Pour Couture et al,
une absence complete de remplissage (microcolon non visible) est méme évocatrice d’atrésies

multiples (29).
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Les complications des dilatations digestives retenues ont été celles décrites dans la littérature (64,
72,74) :

-hydramnios : défini échographiquement par un index de Phelan supérieur a 25 ou une grande
citerne supérieure ou égale a 12cm.

-ascite simple, soit un épanchement péritonéal liquidien, anéchogene en échographie et signal
liquidien pur en IRM (hyperT2 franc, hypoT1).

-ascite méconiale, épanchement péritonéal a contenu échogene en échographie, et de signal
intermédiaire en T2 et discrétement en hyperT1 en IRM.

-le pseudokyste méconial, image kystique péritonéale a contenu échogene, typiquement en
hypersignal T'1.

-calcifications abdominales : définies échographiquement par une image hyperéchogene
punctiforme avec cone d’ombre postérieur, dans la cavité péritonéale. Ces calcifications ont été

considérées non objectivables en IRM.

Pour les feetus porteurs d’un laparoschisis, les complications ont été définies par :

-hydramnios (44)

-un péristaltisme intestinal absent (47)

-une paroi épaissie des anses intestinales intra ou extra abdominales (44)

-une anomalie du spectre Doppler de l'artere mésentérique supérieure, d’apres la courbe de
référence de I'index de pulsatilité en fonction de I’age gestationnel selon I’étude de Abuhamad et al
(48)

-une anomalie de signal IRM de la paroi des anses digestives extériorisées, bien qu’il n’y ait pas

d’étude sur la valeur de ce signe dans la littérature.

En post natal,

Les données recueillis ont été stoppées a 6 mois de vie afin d’avoir une période d’observation

identique pour chaque patient.

Plusieurs données des comptes rendus opératoires ont été recueillies:

-le diagnostic chirurgical, notamment le niveau d’obstacle et le mécanisme sous-jacent. Ces
informations sont « 'assurance qualité » du diagnostic anténatal, le gold standard de référence.

-la longueur de gréle restante apres résection, puisque celle-ci a un impact pronostique majeur sur la
mortalité et la morbidité néonatale (81, 82, 92, 93).

-la présence ou non d’atrésies multiples, qui pourraient avoir un impact sur la longueur de résection

du chirurgien.
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Pour les nouveau-nés porteurs de laparoschisis, nous avons voulu tenir compte du débat toujours
actuel concernant la méthode de réintégration a privilégier. Nous avons recueilli la méthode de
réintégration choisie (en un temps ou progressive avec silo de Schuster), la survenue d’'une
occlusion digestive et son niveau apres fermeture de la paroi abdominale, le nombre
d’interventions, et le recours a une plastie d’allongement du gréle, par LILT (Longitudinal Intestinal

Lengthening and Tailoring) (95) ou par STEP (Serial Transverse EnteroPlasty) (97).

Plusieurs parametres médicaux ont été choisis pour leur pertinence :

- le jour de début de l'alimentation entérale, puisqu’il a été montré qu’une renutrition entérale
précoce limitait le besoin d’alimentation parentérale (122, 123)

- le nombre de jours de parentérale, puisqu’il s’agit d’un aspect majeur de la morbidité néonatale
(98, 123). Nous avons différencié la période d’alimentation parentérale initiale de la période
d’alimentation parentérale apres rétablissement de continuité lorsque cela était le cas.

- la survenue d’un sepsis sévere a point de départ digestif, qui peut grever la morbidité néonatale.
Cela a été notamment montré pour le laparoschisis (124)

- la survenue d’un déces en période néonatale

- la nécessité d’une alimentation parentérale a domicile, témoin d’une insuffisance intestinale (126).

La croissance staturopondérale, basée sur 'examen clinique (poids, taille, interprétation des courbes
a la discrétion du pédiatre, notamment en cas de prématurité) a 6 mois a été appréciée par un

pédiatre ou un chirurgien pédiatre de notre centre, et le compte rendu de consultation a fait foi.



Pour le groupe « dilatation digestive basse » :

Concernant la détermination anténatale du niveau de malformation anorectale, nous avons repris la
définition postnatale de MAR « haute » ou « basse », pour 'appliquer en anténatal :

- la présence d’un plancher pelvien, sous la forme d’une image hypoéchogéne en cocarde sur la
coupe axiale du périnée, éliminait une malformation anorectale haute (27).

- dans un 2° temps, 'examen direct du canal anal voire d’une fistule et son rapport par rapport a la
surface cutanée, par les imageurs référents de notre service, a pu apporter des arguments positifs

pour une MAR haute ou basse en échographie et/ou en IRM (29, 73).

Concernant les criteres diagnostiques de fistule urodigestive en imagerie anténatale :

-Nous avons considéré que la mise en évidence d’entérolithiases en échographie ou en IRM était
pathognomonique d’'une communication entre urine et méconium (25, 127).

-Le remplacement du signal méconial habituel par un signal liquidien faisait également évoquer une

fistule urodigestive.(29, 706).

On rappelle qu’en postnatal, la prise en charge chirurgicale dépend du degré d’abaissement du cul
de sac rectal par rapport a la surface cutanée, condition requise pour la formation d’un plancher
pelvien (82, 103):

- soit le cul de sac rectal se situe sous le plancher musculaire pelvien, c'est-a-dire la
malformation anorectale basse , alors une intervention chirurgicale en un temps sera dans la
majorité des cas suffisante (100).

- soit le plancher pelvien n’a pas été constitué, il s’agit d’'une malformation anorectale
communément appelée « haute », alors il existe fréquemment des anomalies urogénitales et/ou
médullorachidiennes associées, et la prise en charge sera plus complexe et d’emblée
pluridisciplinaire(104, 106, 107). La classification chirurgicale de Pena tient compte des différents

types de fistule et sert a la planification du geste opératoire (82, 102).
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D-Résultats de notre étude

Le diagramme des flux est le suivant :

Recherche de dossiers avec dilatation
digestive anténatale,

classés selon le diagnostic postnatal
-6 cas d'obstacle duodénal

-5 cas d'atrésie du gréle

-6 cas de volvulus du gréle

-4 cas d’obstacle sur laparoschisis

-4 cas de dilatation digestive basse

{

Inclusion de 17 cas :

-2 cas d'obstacle duodénal

-4 cas d'atrésie du gréle

-5 cas de volvulus du gréle

-3 cas d’obstacle sur laparoschisis
-3 cas de dilatation digestive basse

Exclusion :

*car échographies anténatales réalisées hors-
centre :

-4 cas d'obstacle duodénal,

-1 cas d’atrésie du gréle,

-1 cas de volvulus du gréle,

-1 cas d’obstacle sur laparoschisis,

*car grossesse interrompue :

-1 cas de dilatation digestive basse (cloaque)

NB : Le cas de dysgénésie cloacale a été confirmé en foetopathologie.
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1-Dans le groupe Sténose duodénale (2cas : cas n°l et n°2) :

Objectif principal : Comparaison des diagnostic anté- et postnataux.

Le diagnostic principal anténatal porté est concordant dans les 2 cas (fond bleu des tableaux).

1.1 Concernant les données anténatales :

Découverte
dela
as dilatation Diagnostic IRM
N digestive anténatal Terme niveau
(SA) retenu Complications | IRM (SA) | d'obstacle | IRM colon
hydramnios
sténose (ponction
1 30 duodénale évacuatrice) NR NR NR
sténose
duodénale sur
diaphragme Colon
2 27+3 incomplet hydramnios 32+1 duodénal normal

Tablean 1.1 : données anténatales du groupe sténose dnodénale

NR = Non Réalisé. NA=Non Applicable.

cas, ayant nécessité ponction évacuatrice dans le cas n°1.
-Une IRM a été réalisée dans le cas n°2 a 32+1 SA

-Le niveau d’obstacle retenu en IRM a été également duodénal.

-Le diagnostic anténatal supposé a été celui d’une sténose duodénale dans le cas n°1 et
celui d’une sténose duodénale sur obstacle incomplet (diaphragme ?) dans le cas n°2.

-Les complications anténatales de la dilatation digestive ont été un hydramnios dans les 2




-1l n’y avait pas de microcolon visible en IRM, permettant d’évoquer un obstacle

incomplet duodénal.

1.2 Concernant les données post natales :

Jour de Gréle
la 1ére restant
Terme | chirurgie apres
Chs de (vie lere
N naissance extra- Niveau Atrésies | chirurgie
(SA) utérine) | d'obstacle | Complications | Mécanisme | multiples ? (cm)
atrésie et
1 31+2 1 duodénal non malrotation non Totalité
2 39+6 4 duodénal non atrésie non Totalité

Tablean 1.2 : données postnatales du groupe sténose duodénale

-Le terme de naissance a été de 31+2SA dans le cas n°1 et de 39+6 SA dans le cas n°2.

-Le jour de la lere et unique chirurgie a été le 1 jour de vie extra-utérine dans le cas

n°1 et le 4° jour de vie extra-utérine dans le cas n°2.

-Le niveau d’obstacle vu en chirurgie a été duodénal dans les deux cas.

-1l n’y a pas eu de complication constatée en per-opératoire.

-Le mécanisme anatomique sous-jacent a été une atrésie avec une malrotation associée

dans le cas n°1 et une atrésie dans le cas n°2 (le type d’atrésie n’est pas précisé).

-La totalité du gréle a été conservée dans les deux cas.




2-Dans le groupe des atrésies du gréle (4 cas, cas n°3,4,5,6):

Le diagnostic principal anténatal porté a été concordant dans 2 cas (fond bleu des tableaux)

2.1 Concernant les données anténatales

Terme de
découverte
dilatation | Diagnostic IRM :
Cas N° digestive anténatal Terme niveau IRM :
(SA) retenu Complications | IRM (SA) | d'obstacle colon
atrésie du
3 22 gréle non NR NR NR
obstacle de
niveau calcifications
4 34+1 jéjunal abdominales 34+2 proximal | microcolon
volvulus calcifications non
5 22 du gréle abdominales 33+1 proximal | identifiable
probable
volvulus
6 36+6 gréle non 38 distal microcolon

Tableau 2.1 : données anténatales du groupe atrésies du gréle

-Deux diagnostics ont été portés au 2° trimestre, les deux autres au 3° trimestre.

-Le diagnostic anténatal supposé a été respectivement du cas n°3 au n°6, une atrésie du

gtéle, puis un obstacle jéjunal sans plus de précisions, puis un volvulus du gréle pour le n°5

et le n®6.

-Des calcifications intraabdominales témoignant d’une péritonite méconiale ancienne ont

été vues dans les cas n°4 et 5. Il n’y a pas eu d’autre signe de complication digestive vu en

anténatal.

-Une IRM a été réalisée dans 3 cas (n° 4, Set 6), au 3° trimestre.

-Le niveau d’obstacle retenu en IRM a été proximal dans les cas n°4 et 5, et distal dans le

cas n°6.
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-Un microcolon a été vu dans les cas n°4 et 6 en IRM. En revanche, le colon n’a pas été vu

dans le cas n°5, suggérant des atrésies multiples.

2.2 Concernant les données post natales :

Terme de | Jour de la Greéle
Cay | naissance lere Niveau Atrésies restant
N° (SA) chirurgie | d'obstacle ? | Complications | Mécanisme | multiples ? (cm)
pseudo
syndrome d’
3 34+4 1 jéjunum non apple-peel non totalité
4 35+5 3 proximal péritonite atrésies oul 90+
atrésies-
absence de
5 34+3 1 proximal non volvulus oul 110+
atrésie -
absence de
6 38+6 3 distal non volvulus non totalité
Tablean 2.2 : données postnatales du groupe atrésies du gréle

-Le terme de naissance a été au-dela de 34SA dans les 4 cas

-La 1% chirurgie a eu lieu entre le 1 et le 3° jour de vie extra-utérine .

-Le niveau d’obstacle vu en chirurgie a été jéjunal sans plus de précisions dans le cas

n®3.

Il a été concordant avec le niveau suspecté en IRM dans les 3 autres cas (proximal dans

les cas n°4 et n°5, distal dans le cas n°0).

- Les complications décrites en anténatales ont été confirmées en post natal sur 1 cas

(n°4) sur 2 (n°4-5).

-le mécanisme anatomique sous-jacent a été plus complexe que prévu dans le cas n°3,

avec un aspect de pseudo-syndrome d’Apple-peel, associant atrésie et malrotation. Ce

cas n’avait pas bénéficié d’une IRM. A l'inverse, il n’y avait pas de volvulus au contraire
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de ce qui était suspecté dans les cas n°5 et 6.

-la présence d’atrésies multiples sur le gréele en distalité de 'obstacle a été constatée dans
les cas n°4 alors qu’elle n’était pas suspectée du fait d’'une bonne visibilité du
microcolon.

-la longueur de gréle restante apres 16 chirurgie a été d’au moins 90cm et d’au moins

110cm dans les cas n° 4 et 5. La totalité du gréle a été conservée dans les cas n° 3 et 6.
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3-Dans le groupe Volvulus du gréle (5cas, n°7,8,9,10 et 11):

Le diagnostic principal anténatal porté a été concordant dans 3 cas (fond bleu des tableaux)

3.1 Concernant les données anténatales

Terme de
découverte
dilatation Diagnostic IRM :
Cas N° digestive anténatal Terme niveau IRM :
(SA) retenu Complications | IRM (SA) | d'obstacle colon
obstacle non
7 32 jéjuno-iléal hydramnios 34 distal identifiable
hydramnios,
volvulus du ascite
8 33+6 gréle méconiale 3442 proximal | microcolon
9 34+1 obstacle iléal - 34 distal microcolon
volvulus du ascite non
10 24 gréle méconiale 30+1 distal identifiable
volvulus du ascite
11 31+6 gréle méconiale 32+1 distal microcolon

Tablean 3.1 : données anténatales du groupe volyulus

-Le terme de découverte de la dilatation digestive a été le 3° trimestre dans 4 cas et le 2°
trimestre dans un cas.

-Le diagnostic anténatal de volvulus n’a été posé que dans 3 cas sur 5.

-Les complications anténatales de la dilatation digestive (hydramnios, péritonite méconiale)
ont été un hydramnios dans les cas n°7 et n°8, une ascite méconiale dans les cas n°8,10 et
11.

-Les 5 cas ont bénéficié d’'une IRM au 3¢ trimestre

-Le niveau d’obstacle retenu en IRM a été proximal dans le cas n°8, et distal dans les cas
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n°7,9,10 et 11.

3.2 Concernant les données post natales :

-Un microcolon a été vu en IRM dans les cas n°8, 9 et 11. Il n’a pas été vu dans les cas n°7

et 10.

Terme de | Jour de Greéle
Ca naissance la lere Niveau Mécanisme Atrésies restant
N° (SA) chirurgie | d'obstacle ? | Complications associé multiples ? (cm)
volvulus atrésie
7 37+3 3 distal péritonite distale non >100cm
volvulus de
niveau
8 35+1 1 inconnu péritonite bride non 65cm
volvulus malrotation
9 38 1 distal - et atrésies oui >100cm
volvulus impossible
10 36+6 2 distal péritonite (nécrose) non 70cm
volvulus impossible
11 35+2 3 distal péritonite (nécrose) non 60cm

Tableau 3.2 : données postnatales du groupe volvulus du gréle

-Tous les fcetus sont nés au-dela de 35 SA.

-La chirurgie a eu lieu au maximum a J3 de vie extra utérine.

-Concernant les 3 cas pour lesquels le volvulus a été vu en anténatal (n°8,10,11) :

-Le niveau d’obstacle vu en chirurgie a été concordant avec le niveau suspecté en

IRM dans 2 cas. Dans le cas n°8 la localisation de 'obstacle n’a pas été relevée (le

niveau suspecté en IRM était proximal).

-Le diagnostic anténatal de péritonite a été correct dans les 3 cas.




-La longueur de gréle en centimétres restante apres 17 chirurgie a été de 60 a 70

cm.

-Concernant les 2 autres cas pour lesquels le volvulus n’a pas été vu en anténatal
(n°7,9)

- Le niveau d’obstacle vu en chirurgie a été concordant avec le niveau suspecté
en IRM.

-Dans le cas n°7, la péritonite n’avait pas été vue en anténatal. Dans le cas n°9, la
malrotation et les atrésies multiples n’avaient pas été suspectées.

- La longueur de gréle restante a été néanmoins supérieure a 100cm dans les cas

n°7 et 9.

Si Pon combine les deux groupes d’atrésies du gréle et volvulus du gréle, on
obtient tableau de concordance du diagnostic anténatal avec le diagnostic

chirurgical de référence suivant :

Atrésie(s) | Atrésie(s)
sans avec Niveau Atrésies

volvulus | volvulus | d'obstacle | Péritonite | multiples | Malrotation

2/4 3/5 7/9 7/9 4/9 0/9

Un diagnostic est considéré concordant lorsqu’il est évoqué a raison, ou infirmé

a raison. Chaque critére est pris indépendamment des autres.



4-Dans le groupe Dilatation digestive associée a un laparoschisis (3cas, cas n°12,13

et14.):
4.1 Concernant les données anténatales
Terme de
découverte
dilatation
o digestive Terme | IRM : niveau IRM :
Cas
(SA) Complications IRM d'obstacle colon
dilatations intra-et extra-abdominales,
péristaltisme absent, anses extra-
abdominales hyperéchogenes avec “semble”
12 24 anomalies de signal 30 distal normal
dilatation intra- et extra-abdominales,
anses extra-abdominales
hyperéchogenes, IP AMS >95e p,
anomalie de signal IRM des anses extra
13 28+6 abdominales 30+4 distal microcolon
14 22 non 28 distal microcolon

Tableau 4.1 données anténatales du groupe laparoschisis

-Le terme de découverte de la dilatation digestive a été de le 2° trimestre dans deux cas et le

début du 3¢ trimestre dans un cas.

-Les complications anténatales ont été dans le cas n°12 une dilatation des anses intra et

extra-abdominales, une absence de péristaltisme, des anses extra-abdominales hyper-

échogenes avec anomalies de signal en IRM. Les complications vues dans le cas n°13 ont

été une dilatation des anses intra-abdominales, un doppler de I'artere mésentérique

présentant un index de pulsatilité supérieur au 95° percentile, des anses extra-abdominales

hyperéchogénes avec anomalies de signal en IRM. Il n’y a pas eu de complication vue dans

le cas n°14

-les 3 cas ont bénéficié d’une IRM au 3¢ trimestre

-le niveau d’obstacle retenu en IRM a été le gréle distal dans les 3 cas.
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-Un microcolon a été vu dans les cas n°13 et 14. Le colon « semblait » normal dans le cas

n°12.

4.2 Concernant les données post natales :

-le terme de naissance a été au-dela de 35SA.

-les complications vues en anténatales ont été retrouvées en chirurgie dans les 2 cas

(n°12 et 13).

-Les 3 cas ont subi une intervention apres réintégration — fermeture compléte de la

paroi abdominale : pour occlusion dans les cas n°12 et 14 ayant bénéficié d’une

Intervention
Reprise pour Gréle
Fermeture chirurgicale occlusion a J restant
C Terme de Complications | delaparoi | apres fermeture (nb de jours Atrésies apres
naissance Nombre total vues obtenue a J de la paroi de vie extra- niveau multiples résection
N° (SA) d'interventions initialement et méthode abdominale utérine) d'obstacle distales (cm)
Périviscérite
stade 3,
petforation 5 oui pour quasi
12 36+2 3 jéjunale Silo occlusion 28 gréle distal oui totalité
pas de
oui pour impossible | impossible | résection
1 syndrome (nécrose (nécrose (nécrose
13 35+4 2 Péritonite Un temps compartimental na totale) totale) totale)
23 oui pour
14 36+2 10 Périviscérite Silo occlusion 70 gréle distal non totalité
Tablean 4.2 : données postnatales dn groupe laparoschisis

réintégration progressive, et pour syndrome compartimental dans le n°13 (avec déces le

méme jour) ayant bénéficié d’une réintégration en un temps..

-Le niveau d’obstacle a été le gréle distal dans les cas n°12 et 14. Ce niveau a été

impossible a déterminer dans le cas n°13 du fait de la nécrose compléte des anses.

-1l y avait des atrésies multiples non suspectées en anténatal dans le cas n°12.

-la quasi-totalité voire la totalité du la longueur du gréle a été préservée apres 1%

chirurgie dans les cas n°12 et 14.




5-Dans le groupe Dilatation digestive basse (3cas, cas n°® 15,16 et 17) :

Le diagnostic principal anténatal porté a été concordant dans 2 cas (fond bleu des tableaux)

5.1 Concernant les données anténatales

Terme de
découverte Terme MAR : Anomalies associées Fistule
S d’un signe IRM niveau (génitourinaire,médullaire, Diagnostic | urodigestive
N d’appel (SA) (SA) supposé rachidienne, autre) anténatal ? | probable ?
15 21+6 33+4 haut oul vactetl oul
pas de
MAR
(canal
16 33 35 anal vu) non normal non
vactetl ou
17 23+2 29+3 basse oul cutrrarino oul

Tablean 5.1 : données anténatales du groupe dilatation basse

-Le terme de découverte de la dilatation digestive a été le 2° trimestre dans un cas et le 3°

trimestre dans les 2 autres cas.

-Une IRM a été réalisée dans les 3 cas au 3° trimestre.

-Le diagnostic anténatal supposé a été une malformation anorectale haute dans le cadre

d’une association malformative de type VACTERL dans le cas n°15. Le diagnostic

anténatal de malformation anorectale a été récusé dans le cas n°16 du fait de la bonne

visibilité du canal anal en imagerie anténatale. Enfin, dans le cas n°17, le diagnostic de

malformation anorectale basse a été suspecté, dans le cadre d’une association VACTERL

ou d’un syndrome de Curratino.

-Une fistule urodigestive a été suspectée dans les cas n°15 et 17.
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5.2 Concernant les données post natales :

Autres
Fistule anomalies
Cag N° Terme de urodigestive [ morphologiques
naissance MAR : Diagnostic Nb total retrouvée en non vues en
(SA) niveau ? postnatal d'interventions | postnatal ? anténatal ? Déces ?
oui (atrésie
oesophage type
15 39+3 haute vactet] 2 non 3) non
absence de absence
16 >37 MAR d'anomalie 0 non non non
MAR haute oui fistule
17 38+6 haute syndromique 2 rectovésicale non non
Tablean 5.2 : données postnatales du groupe dilatation basse

-Le terme de naissance a été a terme (>37SA) dans tous les cas.

-Les examens postnataux ont donné raison au diagnostic anténatal dans les 3 cas, aussi

bien pour confirmer que pour infirmer une MAR.

-Néanmoins, le niveau de la MAR est discordant dans 1 cas sur 2.

-La fistule urodigestive a été infirmée dans le cas n°15, et confirmée dans le cas n°17.
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Objectif secondaire : quelle mortalité et morbidité néonatale ?

1-Dans le groupe des obstacles de niveau duodénal (cf tableaux 1.1 et 1.2)

1.3 : suivi néonatal des obstacles duodénaux :

Sepsis
Reprise sévere sur
Répartis en | d'alimentation infection
C Alimentation Nb de jours +] (sl entérale (si a point de Croissance
entérale Nb de d’alimentation anastomose | anatomose en 2 départ Parentérale bonne a
o
N débutée a J chirurgies parentérale en 2 temps) temps) digestif 7 | Déces? | adomicile ? 6mois ?
1 7 1 17 na na non non non oui
oul 2
2 9 1 13 na na non non non 3mois
Tablean 1.3 : suivi du groupe sténose duodénale

-L’alimentation entérale a été débutée juste apres la lere semaine de vie (J7 et ]9).

-Seule une chirurgie néonatatale a été nécessaire.

-1l n’y a pas eu de résection grélique significative.

-La durée de l'alimentation parentérale a été en moyenne de 15jouts.

-1l n’y a pas eu de survenue d’un sepsis sévere a point de départ digestif

-1l n’y a pas eu de déces constaté.

-1l 0’y a pas eu nécessité d’alimentation parentérale a domicile.

-La croissance staturopondérale a été satisfaisante dans les deux cas.
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2-Dans le groupe des atrésies du gréle (cf tableaux 2.1 et 2.2)
2.3 suivi néonatal des atrésies du gréle (2 cas sur 4 de diagnostic anténatal correct) :

Sepsis
Reprise sévere sur
Répartis en | d'alimentation infection
C Alimentation Nb de jours +] (si entérale (si a point de Croissance
entérale Nb de d’alimentation anastomose | anatomose en 2 départ Parentérale bonne a
o
N débutée a ] chirurgies parentérale en 2 temps) temps) digestif Déces ? a domicile 6mois
3 8 1 50-70 na na non non non oul
79+ [30- pas de
4 28 2 110-130 50] données oul non non oui
5 21 1 40-57 na na non non non oui
pas de
6 4 2 15 8+7 données non non non oui

Tablean 2.3 : suivi du groupe atrésies dn gréle

-On rappelle (cf tableau 2.2) que 'ensemble des feetus ont été opérés dans les 3
premiers jours de vie. Deux feetus ont gardé la totalité de leur gréle. Les deux autres (cas
n°4 et 5) ont eu des atrésies multiples nécessitant une résection significative, ils ont
néanmoins conservés plus de 90cm de gréle.

-L’alimentation entérale a été débutée beaucoup plus tardivement en cas de résection
significative due a des atrésies multiples : en moyenne 2 semaines plus tard, soit autour
de la 3° semaine de vie.

-Le nombre total d’interventions chirurgicales en période néonatale a été de 2 dans les
cas n°4 et 6. En revanche une seule intervention a suffi dans les cas n°3 et 5.

-Le nombre total de jours d’alimentation parentérale a été variable : d’environ 50 a 70
jours consécutifs dans le cas n°3, d’environ 110 a 130 jours consécutifs dans le cas n°4
(répartis en 79 jours avant la 2° intervention et entre 30 a 50jours apres la 2°
intervention) ; d’environ 40 a 57 jours dans le cas n°5 ; et de 15 jours seulement dans le
cas n°6 (répartis en 8 jours avant la 2 intervention et 7 jours apres la 2° intervention).
-La reprise d’alimentation entérale en cas de 2° chirurgie (cas n° 4 et 6) en nombre de
jours apres remise en continuité n’a pas été notée dans les dossiers patients.

-1l est survenu un sepsis sévere a point de départ digestif dans le cas n°4.
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-Il n’y a pas eu de déces.

-1l n’y a pas eu nécessité d’alimentation parentérale a domicile:

-La croissance staturopondérale a été satisfaisante a 6 mois de vie dans les 4 cas.

3-Dans le groupe des volvulus du gréle (cf tableaux 3.1 et 3.2)

3.3 suivi néonatal des volvulus du gréle (3 cas sur 5 de diagnostic anténatal correct) :

Sepsis
Reprise sévere sur
Répartis en d'alimentation | infection a
Ca Alimentation Nb de jours J+] s entérale (si point de Croissance
entérale Nb de d’alimentation | anastomose anatomose en départ Parentérale bonne a
o
N débutée a J chirurgies parentérale en 2 temps) 2 temps) digestif Déces ? a domicile 6mois
55+ [15-
7 5 2 70-90 35] 8 non non non oui
8 13 1 28 na na non non non oui
9 6 2 90 70+20 6 non non non oui
10 8 2 63 43+20 14 non non non oul
na (pas
d'alim. 22-> oui 2
11 entérale) 3 déces na na oui J22 na na

Tablean 3.3 : suivi néonatal des volvulus du gréle

On rappelle que 'ensemble des 5 nouveaux-nés ont été opérés au maximum a J3 de vie.

-1l y a eu une résection digestive dans tous les cas. 2 nouveaux-nés ont gardé plus de 100cm de gréle

(cas n°7 et 9). 2 nouveaux-nés ont eu une résection plus sévere, entre 60 et 70cm de gréle restant

(cas n°8,10,11). Il est intéressant de noter que ces 3 cas de résection sévere correspondent aux 3 cas

de diagnostic anténatal correct de volvulus.

-le jour du début d’alimentation entérale a été compris entre |5 et J13, sauf dans le cas n°11 (de

diagnostic anténatal correct) décédé a J22.




-Le nombre total d’interventions chirurgicales en période néonatale a été de 1 dans le cas n°8, de 2
dans les cas n°7,9 et 10. Il a été de 3 dans le cas n°11.

-Le nombre total de jours d’alimentation parentérale a été de 28jours dans le cas n°8 (chirurgie en
un temps). Pour les nouveaux-nés ayant été opérés au moins 2 fois, il a été compris entre 70 et
90jours dans le cas n°7 (dont 55jours avant rétablissement de continuité) ; il a été de 90jours (dont
70jours avant anastomose) dans le cas n°9 et de 63jours (dont 43 avant anastomose) dans le cas
n°10.

-Le jour de reprise d’alimentation entérale en cas de 2° chirurgie, en nombre de jours apres remise
en continuité, respectivement dans les cas n°7,9 et 10 a été : J8,J6 et J14.

-l n’y a pas eu de sepsis sévere a pont de départ digestif en dehors du cas n°11.

-1l y a eu un cas de déces néonatal, le cas n°11, survenu a |22 de vie extra-utérine suite 2 un choc
septique a Escherichia Coli, compliqué de nécrose de 'ensemble du gréle. Ce cas faisait partie des 3
cas de diagnostic anténatal correct.

-Parmi les cas vivants, il n’y a pas eu de nécessité d’alimentation parentérale a domicile, et

croissance staturopondérale a été satisfaisante a 6 mois de vie.



4-Concernant les obstacles sur laparoschisis (cf tableaux 4.1 et 4.2).

4.3 : suivi néonatal des obstacles digestifs survenant sur un laparoschisis :

Répartition Sepsis
jours alim Reprise sévere sur
parentérale d'alimentation infection Recours a
C Alimentation | Nb de jours (st entéralea ] (si | apoint de plastie Croissance
entérale d’alimentation | anastomose | anastomose en | départ d'allongement Parentérale bonne a
o
N débutée a | parentérale en 2 temps) | 2 temps) digestif Déces? | gréle a domicile 6mois
12 35 52 na na non non non non oul
oui 2
13 na na na na na ]2 non na na
14 87 101 na na non non non non oul
Tableau 4.3 : suivi néonatal des obstacles digestifs survenant sur un laparoschisis

-On rappelle que 2 nouveaux-nés ont eu une réintégration progressive par silo de

Schuster, ils ont gardé la totalité de leur gréle. 1 nouveau-né (n°13) a eu une

réintégration en un temps et est décédé d’un syndrome compartimental post-opératoire.

-Parmi les 2 cas vivants :

-Le jour du début d’alimentation entérale a été J35 et J87 .

-Le nombre total de jours d’alimentation parentérale a été de 52 jours dont 28jours

avant traitement de 'obstacle digestif dans le cas n°12, et de 101 jours dont 70 jours

avant traitement de obstacle dans le cas n°14.

-1l n’y a pas eu de recours a une stomie.

-1l 0’y a pas eu de survenue d’un sepsis sévere a point de départ digestif.

-1l n’y a pas eu de recours a une plastie d’allongement du gréle

-1l 0’y a pas eu de nécessité d’alimentation parentérale a domicile

-La croissance staturopondérale a été satisfaisante a 6 mois de vie.

N\




5-Dans le groupe des dilatations digestives basses (cf tableaux 5.1 et 5.2)

Tous les 3 cas de notre série sont en vie en période néonatale.
La morbidité, représentée par la continence ou la constipation ne sont pas évaluables avec un recul

limité 2 6 mois de vie extra-utérine.



E- Discussion de ’étude

1-Confrontation des diagnostics anté- et postnataux de notre série aux données de

la littérature

Obstacle duodénal

Terme de découverte :

Dans I'étude EUROCAT (128), sur 33 cas d’obstacle du duodénum vus en anténatal, 12 ont été vus
avant 24SA et 21 apres 25SA.

Dans I'étude de Kucinska-chahwan et al(129), portant sur la signification clinique du signe de la
double-bulle, 18 cas d’obstacles duodénaux ont été vus a un terme médian de 30,6 SA [95%ClI
28.9-32.2].

Nous avons un cas découvert au 2°¢ trimestre et un cas découvert au 3¢ trimestre

Indication et intérét de ’IRM devant une image échographique en double bulle ?

Garel et al(76) ont réalisé une IRM dans 7 cas d’image en double bulle en échographie : dans 4 cas
le diagnostic d’obstacle duodénal a été confirmé. Dans 2 autres cas 'IRM a modifié le diagnostic
présompté, a raison : dans 1 cas, 'IRM a suggéré un obstacle secondaire a la compression d’un
kyste méconial, dans 1 autre cas elle a suggéré plutot un obstacle jéjunal. Enfin dans le dernier cas,
en plus de 'obstacle duodénal il existait une malformation anorectale non suspectée,
malheureusement ’aspect du colon en T'1 n’est pas relevé (on note seulement que les anses gréles
distales étaient « bien visibles »).

Veyrac et al (74) ont un cas ’IRM également corrélé au diagnostic postnatal.

Conformément a la littérature, notre centre a réalisé 'IRM en fin de 2° trimestre, apres 28SA, pour
pouvoir interpréter la progression du méconium (58, 62).

Nous avons également une concordance entre l'interprétation de 'IRM et le diagnostic postnatal
dans notre seul cas (n°2). On peut également noter que le colon présentait un calibre normal
(absence de microcolon), ce qui avait fait suspecter un obstacle incomplet (diaphragme ?) :
malheureusement les données postnatales ne décrivent pas clairement l'atrésie retrouvée,
notamment son caractere borgne ou non.

Du fait des données de Garel et al précédemment citées et du fait d’une association possible a
d’autres malformations sur le tube digestif (malrotation et Appel-peel dans notre cas n°1), une IRM

systématique pourrait avoir un intérét dans le cadre d’un obstacle duodénal.



Bien qu’il n’y a a ce jour aucun signe anténatal sensible ou spécifique du syndrome d’Apple-peel
décrit dans la littérature (37, 38), a titre de comparaison, dans la série chirurgicale de 169 cas
d’obstacles duodénal d’Escobar et al(86), il est intéressant de noter qu’il y a eu une découverte

peropératoire de malrotation dans 54 cas.

Atrésies et volvulus du gréle :

Terme de découverte :

Dans I'étude EUROCAT(128), sur 25 cas d’obstacles du gréles (de niveau non relevé) vus en
anténatal, 8 ont été vus avant 24SA et 17 apres 258A. Cette étude, tout comme I’étude de Corteville
et al (30), en comparant obstacle duodénal, grélique et colique, ne pouvait pas affirmer quun
obstacle grélique distal est significativement découvert plus tard en échographie qu’un obstacle
grélique proximal : en effet, il ressort surtout de ces deux études que la sensibilité de détection de
I’échographie de dépistage diminuait significativement pour un obstacle colique par rapport a un
obstacle grélique.

Dans notre série de dilatations anténatales, la plupart de nos cas d’obstacle du gréle sont distaux et
découverts au 3° trimestre. Seul un cas a ét¢ découvert au deuxi¢me trimestre (24SA), il s’agissait

d’un obstacle distal. Le cas n°4, d’obstacle proximal, a été découvert a 34SA.

Atrésie +/- volvulus, comment savoir ?

Dans la série de Garel et al(76), 4 cas sur 9 d’obstacle du gréle sont associés a un volvulus. Les
auteurs n’ont pas commenté ce résultat.

Dans la série de Veyrac et al (74), 1 cas d’atrésie du gréle sur 9 est associé a un volvulus. Les auteurs
n’ont pas commenté ce résultat.

On rappelle que la sensibilité et la spécificité du signe signe du tourbillon (ou « whitlpool sign »)
(31, 32) en anténatal ne sont pas évaluées sur de grandes séries a notre connaissance, ni en
échographie, ni en IRM (A l'inverse du postnatal (33)). De plus, le sighe de I'inversion des
vaisseaux mésentériques bien connu chez 'enfant est méme rarement décrit en anténatal (29) : ceci
pourrait s’expliquer par I'intensité tres faible du signal doppler de ces vaisseaux, pas toujours
décelable avec la technologie actuelle dans un contexte de spire de torsion des anses digestives(31).
Pour toutes ces raisons, nous avons dans notre série un diagnostic correct d’obstacle sans volvulus

dans 2 cas du 4, et un diagnostic correct d’obstacle associé a un volvulus dans 3 cas sur 5.



IRM et niveau d’obstacle :

Garel et al(76) ont réalisé une IRM dans 11 cas de dilatation échographique du gréle : 10 cas ont été
confirmés en postnatal. I.’obstacle avait été jugé proximal dans 4 cas (un cas d’obstacle proximal
isolé, et 3 cas d’atrésies multiples). L’obstacle avait été jugé distal dans 6 cas (au final, 4 cas
d’obstacle distal mais 2 cas d’obstacle proximal). Pour Garel et al, la détermination du niveau
d’obstacle en IRM est fiable.

Veyrac et al (74)ont 9 cas ’'IRM pour dilatation échographique du gréle. L’obstacle avait été jugé
proximal dans 4 cas, distal dans 3 cas et intermédiaire dans 2... a ces cas correspondaient 7 cas
d’obstacle proximal, 1 cas d’obstacle distal, et un cas de pseudokyste. Les auteurs concluent que la
détermination du niveau d’obstacle basée sur le signal en IRM de I'anse dilatée n’est pas fiable. Ils
suggerent plutot de se fier a la longueur d’intestin dilaté d’amont pour déterminer si 'obstacle est
proximal ou distal.

Dans notre série, le niveau d’obstacle a été concordant avec 'examen chirurgical postnatal dans 7
cas sur 9. Dans les 2 cas restants, il s’agissait de données incompletes (pas d’IRM réalisée, cas n°3 et
pas de détermination du niveau d’obstacle possible en peropératoire du fait de la nécrose, cas n°8).
Nous pensons que la détermination du niveau d’obstacle basée sur le signal du contenu des anses

en IRM est faisable et plutot fiable.

IRM et atrésies multiples :

Garel et al(76) n’ont pas raisonné en utilisant aspect du colon (normal, microcolon, colon non
identifiable) mais en observant les anses gréles non impliquées dans le processus obstructif : sont-
elles visibles, partiellement visibles ou non visibles ? Les auteurs concluent que I'on peut voir des
anses greles non dilatées ou non, mais que cela n’est absolument pas prédictif d’atrésies multiples.
Veyrac et al (74) notent que dans leur série de 9 cas, le seul cas dans lequel les anses en distalité de
I'obstacle n’ont pas été vues (en hypersignal T1 ou en signal intermédiaire T1 et T2) a présenté des
atrésies multiples. Les auteurs suggerent qu’il peut aussi exister de nombreux « patterns » différents
selon la disposition des atrésies multiples.

Dans la série de Rubio et al (79) de 12 cas d’IRM réalisées pour obstacles du gréle, 4 cas d’atrésies
multiples ont été retrouvés (dont 3 compliqués de syndrome du gréle court post-chirurgical) et les
auteurs concluent que ni ’échographie ni 'IRM n’avaient pu le prédire.

Dans notre série de 9 cas de dilatation du gréle avec ou sans volvulus, nous avons repris ’hypothese
de Couture et de Prodhomme et al (29) en partant du postulat qu’un colon non identifiable était
fortement évocateur d’atrésies multiples. Nous avons obtenu, en raison de faux positifs et de faux
négatifs, une concordance de 4 cas sur 9, ne permettant donc pas de conclure. D’autres études

réalisées permettront peut-étre d’infirmer cette hypothese.



IRM et malrotation ? :

Nous n’avons pas connaissance d’étude portant spécifiquement sur la concordance du diagnostic
anténatal (échographie et IRM) et postnatal sur "appréciation de la rotation, compléte ou non, du
mésentere dans un contexte de dilatation digestive.

Néanmoins, Kheiri et al ont récemment montré que le diagnostic anténatal de malrotation était
faisable sur I'ensemble des 709 IRM de leur centre (sur une période de 9ans, réalisées pour des
indications diverses mais couvrant 'abdomen), en examinant la position du jéjunum dans
I'abdomen et par rapport a 'estomac en séquence T2 (130).

Dans notre série, nous remarquons que trop peu de compte rendus d’imagerie font mention de la
position du jéjunum et évoquent une malrotation associée. Probablement par méconnaissance de ce

diagnostic et aussi par le fait qu’il passe souvent au second plan par rapport a I'obstacle digestif.

IRM et complications:

Garel et al (76) ne décrivent pas de péritonite méconiale.

Veyrac et al (74) avaient 3 cas de péritonite méconiale ayant bénéficié d'une IRM : dans 2 cas il
existait une image kystique dont le contenu hyperT1 faisait le diagnostic, dans le 3¢ cas il n’y avait
pas d’anomalie IRM évocatrice de perforation (ni ascite ni signal méconial extradigestif).

Chan et al (131), citant la série de Veyrac et al, rapportent 7 cas de péritonite méconiale (confirmés
en postnatal) : ’échographie seule avait suffi a faire le diagnostic dans 3 cas sur 7 en montrant en
plus de I'ascite des calcifications ou des anomalies intestinales (hyperéchogénicité ou dilatation) ; en
revanche elle ne montrait quune ascite seule dans 3 cas sur 7, qui n’ont malheureusement pas
bénéficié d’'une IRM. Le 7° cas consistait en une image kystique dont 'IRM a montré un contenu
hyperT1 de type méconial, faisant poser le diagnostic de pseudokyste méconial. Les auteurs
concluent que 'IRM pourrait avoir une plus-value par rapport a ’échographie en raison du
caractere hyperT1 du méconium.

Dans notre série, en présence de calcifications abdominales seules (2 cas) nous avions évoqué une
péritonite méconiale, et celle-ci n’a été vue en peropératoire que dans un cas, probablement en
raison du caractere ancien de la 2°. En revanche, lorsque nous avons évoqué une péritonite
méconiale devant une sémiologie plus riche avec une ascite dont le contenu méconial a été affirmé
en IRM, dans 3 cas, (cf groupe des volvulus), il y a eu effectivement une péritonite vue en
peropératoire dans ces 3 cas. Seul un cas de péritonite a été de découverte strictement
peropératoire. Pour ces raisons, nous sommes plutot confiant quant a la spécificité de FIRM pour

affirmer le caractére méconial d’une ascite.



Laparoschisis compliqués de dilatation digestive intra-abdominale :

Le laparoschisis est une situation clinique différente avec une sémiologie anténatale riche et un
pronostic néonatal extrémement variable. La plupart des études sur ce sujet I'étudient également
séparément des autres situations de dilatations digestives. Nous avons donc choisi de faire de

meéme.

Terme de découverte :

Dans la méta-analyse de D’Antonio et al,(43) qui regroupe 26 études rétrospectives, les auteurs
déplorent que le terme de survenue de la dilatation digestive intra-abdominale n’ait pas été recueilli
en fonction de I’age gestationnel.

Le terme de découverte de la dilatation digestive a été compris entre 22 et 29 SA dans notre série de

3 cas.

Quels signes anténataux pertinents ?

Dans la méta-analyse de D’antonio et al(43), la survenue d’une dilatation digestive intra-abdominale
et ’hydramnios étaient significativement associée a un plus grand risque d’atrésie intestinale. Ia
dilatation gastrique était associée a un plus grand risque de déces néonatal.

Dans cette méme méta analyse, la dilatation extra abdominale, I'épaisseur de la paroi et le petit
poids pour 'age gestationnel n’ont pas eu d’impact significatif sur les parametres postnataux étudiés
qui sont : la mort feetale in utero, la mort néonatale, la survenue d’une atrésie digestive, la durée
d’hospitalisation, le temps nécessaire jusqu’a 'obtention d’une alimentation entérale exclusive, et la
durée d’alimentation parentérale exclusive.

Drautres facteurs n’ont pas été inclus dans cette méta-analyse :

-I’index de pulsatilité de P'artere mésentérique supérieure, qui n’a pas été retenu comme pertinent
par les auteurs qui 'ont évalué(48).

-La signification du péristaltisme absent n’a pas été évaluée a notre connaissance, méme si certains
auteurs 'ont occasionnellement recueilli parmi d’autres critéres (47).

-La survenue d’une hernie de la vessie est pour plusieurs auteurs de mauvais pronostic, bien que la
rareté de ce signe empéche P'analyse sur une grande série(46).

-I’anomalie de signal de la paroi des anses n’a pas non plus été évaluée a notre connaissance.



Dans notre série de 3 cas, nous avons recueilli tous ces signes lorsqu’ils étaient décrits. Concernant
la dilatation digestive, nous remarquons que 2 des 3 cas ont présenté un obstacle sur atrésie du
gréle. Malheureusement il nous est bien difficile de commenter la pertinence clinique des autres
signes associés recueillis en cas de dilatation digestive intra-abdominale, en terme de corrélation

avec le diagnostic chirurgical postnatal, ou de morbi-mortalité.

Intérét de PIRM ?

Garel et al(76) avaient exclu les laparoschisis de leur série.

Veyrac et al (74) n’avaient pas de laparoschisis dans leur série.

Brugger et al (132) ont publié la seule série a notre connaissance d’IRM dans le cadre d’un
laparoschisis. Mais il s’agissait d’un suivi en IRM sur une série de 24 laparoschisis en fonction de
'age gestationnel, pour décrire le processus d’extériorisation des anses d’un point de vue
anatomique. Seul 3 d’entre eux ont été compliqués d’une dilatation digestive intra-abdominale et il
n’y a pas eu de confrontation au diagnostic postnatal.

A notre connaissance, aucune série de laparoschisis examinés en IRM avec corrélation au diagnostic

postnatal en termes de pertinence n’a été publiée.

Dans notre série de 3 cas, les 3 cas ont bénéficié d’une IRM entre 28 et 30SA, soit une tendance
plus précoce que dans les obstacles du gréle sans laparoschisis (médiane a 34SA [30-38]). Nous
pensons que la sémiologie riche échographique, dont certains signes n’ont pas de valeur évaluée (cf
supra), a pu pousser les médecins de notre service a réaliser une IRM plus précocément.

I’IRM a été concordante pour la détermination du niveau d’obstacle (2cas sur 2 analysables, et 1
présentant une nécrose empéchant 'examen macroscopique).

Concernant la non-visibilité du colon en IRM pour prédire des atrésies multiples, il n’y a pas eu de
de discordance (2cas sur 2 analysables, et 1 présentant une nécrose empéchant 'examen

macroscopique).

Dans ce contexte, il nous semble possible de diagnostiquer le niveau d’obstacle en cas de dilatation
> p g q

digestive dans le cadre d’un laparoschisis.
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Dilatation digestive basse

Terme de découverte du point d’appel échographique :

Dans I'étude EUROCAT (128), sur 349 cas d’obstacles digestifs (incluant 'cesophage) dont 29 cas
d’obstacle colique, 19 ont été vus avant 24SA et 10 apres 258A.

Brantberg et al(133), en étudiant 69 cas d'imperforation anale de leur centre de référence norvégien,
dont seuls 11 ont été dépistés en anténatal, décrivent que le point d’appel échographique a été vu au
terme médian de 18+4SA [10-35+6 SA], dont 64% au 2° trimestre et 23% au 3° trimestre. La plus
fréquente anomalie extradigestive constatée a été urinaire (37%). (On rappelle qu’en Norvege,
I’échographie de dépistage est proposée a 18SA).

Garel et al (76) ne décrivent pas le terme de découverte de leur dilatation digestive basse.

Veyrac et al (74) décrivent 4 cas de dilatation digestive basse (3 MAR et 1 cloaque), dont le point

d’appel a été urinaire au 2° trimestre dans 3 cas, et digestif au 3° trimestre dans 1 cas.

Dans notre série, le point d’appel primum au 2° trimestre, n’a pas été d’ordre digestif mais
génitourinaire.
Lorsque le point d’appel primum est plus tardif, au 3° trimestre, il a été digestif uniquement (cas

n°16).

Intérét de PIRM devant une dilatation digestive basse, pour le diagnostic positif de MAR:
On rappelle une nouvelle fois que le diagnostic anténatal d’'une malformation anorectale reste
imparfait et difficile. La sensibilité de ’échographie pour le dépistage d’obstacle du colon a été
évaluée a 29% dans 'étude EUROCAT(128). Le diagnostic d’imperforation anale n’a été fait dans
I’étude de Brantberg et al (133) que dans 16% des cas (11/69).

Dans I'étude de Garel et al (76), il y avait 2 cas de dilatation digestives échographiques non
retrouvées lors de la réalisation de 'IRM dans ces 2 cas, et le diagnostic postnatal a été la normalité.
I’IRM a donc corrigé le diagnostic dans ces 2 cas.

Veyrac et al (74) décrivent dans leur série 4 cas de dilatation digestive basse échographique ayant eu

une IRM, tous pathologiques en postnatal, sans faux positif (1 cloaque, 3 MAR hautes).

Nous avons 2 cas de MAR correctement dépistées avec a la fois des arguments échographiques et
IRM. En ce qui concerne la dilatation digestive basse isolée du cas n°16, ni I'’échographie ni 'TRM

n’avaient apporté d’élément péjoratif, ce qui avait permis d’écarter le diagnostic de MAR dés la



période anténatale a juste titre. Ceci nous rappelle la difficulté de fixer un diametre seuil maximal
transverse de la poche rectale en échographie de dépistage.

Parulekar (6) concluait a un diametre transverse moyen du colon a terme de 19mm, pour un
diamétre transverse maximal de 28mm, mais il n y a pas de table spécifique évaluant la sensibilité ou
la spécificité de différents diametres fronticres dans le diagnostic d’un obstacle anorectal. C’est ici
que la coupe échographique d’évaluation du plancher pelvien pourrait intervenir, en apportant des
informations avant une IRM, qui elle apportera des informations différentes, avec notamment le
signal du contenu de cette poche rectale. On rappelle qu’il existe une abaque du diametre

échographique de ce complexe musculaire du plancher pelvien en fonction de I'age gestationnel (8).

Détermination du niveau de la MAR:

La détermination du niveau d'une MAR repose actuellement sur étude du cul de sac rectal par
rapportt :

-au plan cutané, avec une interprétation de la distance par rapport a la marge anale issue d’une
extrapolation des connaissances postnatales, imparfaites (29, 134).

-au col vésical, mais sa visibilité dépend de la réplétion de la vessie au moment de 'examen(29)

-au complexe sphinctérien de I'anus, sa présence étant en défaveur d'une MAR haute(27) .

Garel et al (76) n’ont décrit qu’un cas de rectum borgne associé a une duplication rectale.
Veyrac et al (74) en décrivant la hauteur du cul de sac rectal par rapport au col vésical, ont

correctement donné le niveau de MAR dans 1 cas sur 4 cas de MAR haute.

Dans notre sétie, le cas n°17 montre qu’en pratique la caractérisation du niveau d’'une MAR peut
étre difficile : nous évoquions une MAR basse du fait d’un cul de sac rectal proche de la peau, un
sphincter présent (et une fistule urodigestive quasi-certaine devant de multiples images lithiasiques),
chez ce feetus de sexe masculin. En postnatal, la distance pli cutané — cul de sac rectal évoquait une
MAR de niveau « intermédiaire », et 'opacification du cul de sac rectal (par lorifice de stomie) ne
mettait pas en évidence le trajet fistuleux, bien qu'une méconiurie soit cliniquement présente (fistule
périnéale, urétérale, bulbaire ou prostatique ?). Les constatations peropératoires par voie sagittale
postérieure retrouvaient pourtant un cul de sac au-dela de 20mm du pli cutané, soit une MAR
haute, avec visualisation directe de 'ostium rectal de la fistule urodigestive. Ceci met en exergue la

difficulté d’un diagnostic topographique précis aussi bien en anténatal qu’en postnatal(134).



Fistule urodigestive ou non ?

Dans I'étude de Garel et al (70), il n’y a pas de cas d’entérolithiase ou de signal intrarectal anormal
en IRM rapporté.

Veyrac et al (74) rapportent un cas d’entérolithiases vues en échographie et IRM, correspondant a
un diagnostic postnatal de fistule urodigestive. Le contenu de signal plutot liquidien intrarectal a été
décrit dans 2 cas, correspondant a 1 cloaque et 1 fistule urétro-rectale dans le cadre d'une MAR

haute.

Dans notre série, une fistule urodigestive a été suspectée dans le cas n°15 sur le seul signal liquidien

du contenu rectal, et il n’y a pas eu de fistule retrouvée en postnatal. Dans le cas n°17, il existait en
b4 } p >

plus du contenu de signal liquidien, des entérolithiases, et cela a été efficacement prédictif d’'une

fistule urodigestive, comme cela est admis dans la littérature radiopédiatrique(24).

Par ailleurs, la tres forte association syndromique décrite dans la littérature (23) est retrouvée dans

notre petite série avec 2 cas de MAR syndromique sur 2.



2-Motrbi-mortalité néonatale de notre série

Obstacle duodénal

Terme de naissance :

Dans I'étude EUROCAT(128), la médiane de naissance des obstacles duodénaux était de 37SA [32-
41].

Escobar et al (86) ont décrit une série chirurgicale de 169 enfants présentant un obstacle duodénal
(137 atrésies et 32 sténoses). 63 patients (37%) sont nés avant 37SA.

Nous avons un cas né a terme, et un cas né prématurément a 31SA dans un contexte de menace

d’accouchement prématuré associé a un hydramnios avec ponction évacuatrice.

Suivi

Dans la série de 169 cas d’Escobar et al(86), dont Pobjectif était le suivi des complications
chirurgicales sur 18 ans, il n’y a pas eu de résection étendue, 5 cas sont décédés dans le premier
mois post-opératoire, 10 cas de 3 mois a 14 ans, le plus souvent pour des raisons extra-digestives
(cardiaques, neurologiques). 20 enfants sur 169 ont da étre opérés une seconde fois (a partir de
3mois, avec une médiane a 5 ans de vie) le plus souvent pour un reflux gastro-oesophagien sévere

nécessitant fundoplicature, Les autres critéres ne sont pas comparables aux notres.

Le pronostic digestif est bon dans notre modeste série de 2 cas, y comptis dans le cas du pseudo
syndrome d’apple-peel : absence de résection étendue, une seule intervention, alimentation entérale
débutée autour de J7, moins de 3 semaines d’alimentation parentérale.

Il n’y a pas eu de déces, ni de parentérale a domicile. La croissance a 6 mois a été jugée bonne.



Atrésies du gréle

Terme de naissance :
Dans I'’étude EUROCAT(128), la médiane de naissance était de 37SA également [31-40] dans les
obstacles du gréle.

Dans notre série, on note que les 4cas sont nés au-dela de 34SA.

Suivi des atrésies du gréle sans volvulus

I’étude de Dalla Vecchia et al(81), apporte des éléments de comparaison mais malheureusement le
schéma de I’étude est tres différent : il s’agit d’une série chirurgicale postnatale de 128 cas d’atrésie
jéjunoiléale (dont 34 volvulus et 21 laparoschisis). Cette série a été publiée en 1998 et a été
rétrospective sur 25 ans, seuls 37 cas ont été suspectés en échographie anténatale. Le moment et le
nombre d’interventions n’ont pas été relevé. Il y avait 24 cas de malrotations et 31 cas d’atrésies
multiples. Une résection digestive a été faite dans 97 cas sur 128. La longueur du gréle restant n’a
pas été relevée, mais 32 patients ont eu un syndrome du gréle court post-opératoire. Il y a eu un
déces peropératoire, et 20 déces avec une médiane de 5 mois de vie. Parmi ces 20 déces, 14 avait un
syndrome du gréle court et 16 un sepsis. Le nombre de jours d’alimentation parentérale des cas
hors syndrome du gréle court n’est pas relevé. La croissance n’a pas été évaluée.

Dans la série de Rubio et al (79), (on rappelle que cette série a été construite pour évaluer apport
de 'IRM), sur 12 cas d’obstacle du gréle, dont 8 cas d’atrésies jéjunale, il y avait 4 cas d’atrésies

multiples dont 3 ont eu un syndrome du gréle court.

Dans nottre courte série de 4 cas, nous avons 1 2 3 interventions, des résections absentes ou faibles
[90cm — totalité du gréle]. La présence d’atrésies multiples a tendance a allonger la durée
d’alimentation parentérale et a retarder d’environ 2 semaines le début de 'alimentation entérale.

Nous avons un cas de sepsis sévere, mais aucun déces ni syndrome du gréle court ni dénutrition.



Volvulus du gréle :
Terme de naissance :
Raherison et al (34) ont rétrospectivement étudié le pronostic de 10 volvulus (diagnostic postnatal)

avec des signes anténataux d’obstacle du gréle : ils décrivent un accouchement moyen de 36SA [31-

38SA].

Dans notre série de 5 cas de volvulus, tous sont nés apres 35SA.

Suivi :
Raherison et al (34) décrivent un déces a J7 sur 10 cas.

Nous avons également un déces a J22.

Dans la série de Raherison et al (34) : Tous les cas ont été opérés rapidement, en moyenne a
25heures de vie [7-44].11 y a eu une seule chirurgie et une évolution simple dans 5 cas. Au moins 2
chirurgies dans 3 cas. La longueur du gréle n’a pas été notée. Le début d’alimentation entérale a J9
en moyenne [5-106], et une autonomisation digestive (probablement correspondante a notre critere
de durée d’alimentation parentérale) de 29jours [6-667]. Cette autonomisation digestive n’est pas
obtenue plus tardivement de facon évidente en cas de multiples intervention dans la série des
auteurs. Il y a eu un sepsis dans 2 cas. Entre 3 et 12 mois, aucun cas vivant n’a ét¢ jugé dénutri.
Dans notre série de 5 cas, nous avons des résultats similaires : une intervention rapide dés la
naissance, plutot 2 interventions chirurgicales qu’une, une résection modérée avec une longueur de
gréle comprise entre [60-100] cm. La durée d’alimentation parentérale a été variable de 1 a 3mois.
La durée de 'alimentation parentérale semble en revanche s’allonger lorsque le nombre
d’interventions augmente, sauf déces. Nous avons un cas de sepsis également. La croissance a

6mois est également bonne.

I semblerait que les atrésies multiples n’influenceraient pas ou peu la longueur de résection en
comparaison de 'importance de la nécrose des anses.
11 semblerait également que la résection soit plus importante que dans le cas des atrésies sans

volvulus. Cela pourrait influencer 'information prénatale donnée aux parents.



Laparoschisis compliqués de dilatation digestive :

Terme de naissance :

LLa méta-analyse de D’Antonio(43) n’a pas étudié le terme de naissance.

Dans la série de de Ghionzoli et al(135) de 130 feetus de diagnostic anténatal de laparoschisis, dont
14 avaient une atrésie intestinale, le terme de naissance a été de 35 SA [32-39] dans le groupe des
atrésies (versus 36 SA [31-38] dans le groupe des laparoschisis sans atrésie).

Dans notre série, le terme de naissance a été supérieur a 35SA.

A propos de la réintégration :

On rappelle qu’il y a 2 méthodes décrites : celle, historique, de réintégration en un temps, et celle,
plus récente, de réintégration progressive avec silo (119, 136, 137). Il n’y a actuellement pas
d’algorithme consensuel a notre connaissance, la méthode de réintégration est a apprécier au cas par
cas (121) notamment dans la sous-catégorie des laparoschisis complexes, la plus difficile a observer
dans les études de la littérature (138).

Le syndrome compartimental reste une complication de la réintégration en un temps. Inversement,
la réintégration progressive par silo a pu étre associée a plus de risque de sepsis ou a un allongement

de P'alimentation parentérale mais les études sont contradictoires a ce sujet(139).

Nous avons un cas de réintégration en un temps et ce cas est effectivement décédé d’un syndrome
compartimental.
Nous décrivons deux occlusions néonatales survenues apres fermeture de la paroi abdominale, une

apres une fermeture en un temps, et une apres fermeture progressive avec silo de Schuster.

Suivi :

Dans la méta-analyse de D’antonio (43), incluant 26 études et 2023 feetus, il n’est pas retrouvé de
sur-risque de déces néonatal en cas de dilatation digestive intra-abdominale. Néanmoins, on
rappelle qu’a ’heure actuelle il existe toujours une mortalité incompressible, jusqu’a 16% dans le cas
d’un laparoschisis complexe(43).

Toujours selon cette méta-analyse, citant notamment une étude de 2014 de Goetzinger et al(140):
en cas de dilatation digestive intra abdominale compliquant un laparoschisis, la durée de
I'alimentation parentérale a ét¢ de 33jours [22-72], et la durée nécessaire jusqu’a 'obtention d’une
nutrition entérale exclusive de 36 jours [25-52]. Cela sans différence significative en cas d’absence
de dilatation intra-abdominale.

Ceci est discordant avec I'étude de Ghionzoli et al(135) , pourtant incluse dans la méta-analyse de



D’antonio, mais absente des tableaux d’analyse de la morbidité, car elle comparait un groupe de
laparoschisis avec atrésie versus un groupe de laparoschisis sans atrésie (et non pas le critere de
dilatation intestinale lui-méme). Ghionzoli et al(135) concluaient en cas d’atrésie a une
augmentation significative de la durée nécessaire jusqu’a la nutrition enterale exclusive, de 55jours
[32-283] versus 23jours[4-627], et de la survenue de sepsis en cas d’atrésie, dans 10 cas sur 14 versus
29 sur 116.

Dans notre série, le début de I'alimentation entérale a lieu environ une dizaine de jours aprés le
traitement de I'obstacle, qui lui-méme a eu lieu a J28 et J70 de vie. On comprend que I'alimentation
entérale n’ait pas pu pas étre débutée tant que 'obstacle n’avait pas été traité. De plus, on sait que la
réintroduction précoce d’alimentation entérale est un facteur qui réduit la durée d’hospitalisation
(122). L’imagerie pourrait-elle inciter a un traitement plus précoce de I'obstacle, permettant par-la
I'introduction d’une nutrition entérale plus précoce ?

La durée de I'alimentation parentérale a été de 52 et 101jours, c’est-a-dire sans différence affirmable
par rapport aux études citées ci-dessus, ni par rapport aux groupes sténoses duodénales, atrésies du
gréles et volvulus de notre étude.

Nous n’avons pas de sepsis sur ces 2 cas.

Dans la série de Ghonzioli et al(135), il y a eu 2 cas d’atrésies multiples et la longueur de gréle n’est
pas relevée : un est décédé, et 'autre n’a pas de donnée précise concernant la durée d’alimentation

parentérale (patient transféré a 90jours de vie, toujours alimenté par voie parentérale).

Dans notre petite série, la présence d’atrésies multiples ne semble pas étre associée a une résection

plus importante ni a une durée de parentérale plus longue.

Toutes ces études n’ont pas évalué la croissance staturo-pondérale.

Nous n’avons pas chez les 2 cas vivants de dénutrition ou de syndrome du gréle court.

Le laparoschisis complexe est un pourvoyeur de syndrome du gréle court (103). Dans les études,
un recours a une plastie d’allongement du gréle (par LILT (Longitudinal Intestinal Lengthening and
Tailoring) (95) ou par STEP (Serial Transverse EnteroPlasty) (97)) est un critére parfois examiné,
puisqu’il s’agit d’un témoin fort d’une insuffisance du gréle, incapable d’assurer la croissance
staturopondérale du nouveau-né.

Nous n’avons vu de recours a une plastie d’allongement.

L’imagerie pourrait-elle un jour prédire la survenue d’un gréle court en cas de nécrose des anses
extériorisées associée a une dilatation digestive intra-abdominale d’amont ? De plus grandes séries

d’IRM doivent étre étudiées.



Dilatation digestive basse

Le pronostic digestif étant dominé par un probleme d’incontinence en car de forme haute, ou de
constipation en cas de forme basse, un recul de 6 mois de vie extra-utérine est inadapté dans notre

étude.

Au total :

Concernant la mortalité de notre série de 17 cas, on constate 2 déces (un cas de volvulus et un cas
de laparoschisis)

Sur le plan de la morbidité : la durée d’alimentation parentérale est hétérogene au sein de chaque
groupe d’obstacle, sans différence notable entre les groupes avec le méme intervalle allantde 1a 3
mois et demi environ. Plus que le type d’obstacle, et en conservant une longueur de gréle
raisonnable pour I'age gestationnel, il y a probablement d’autres facteurs avec un poids plus élevé
influencant la durée d’alimentation parentérale : nécrose, présence d’atrésies multiples, intégrité du
gréle distal, traitement précoce de 'obstacle ou non, réintroduction précoce d’alimentation entérale,
lait maternel ou non, anomalies associées. .. facteurs dont cette série limitée ne permet pas 'analyse

multivariée.



3-Limites liées au schéma de ’étude :

11 s’agit d’'une étude monocentrique.

11 s’agit d’'une étude sur la dilatation digestive anténatale : nous ignorons toutes les présentations
potentiellement graves sans dilatation digestive. Par exemple, nous n’avons pas inclus un cas de
laparoschisis avec découverte postnatale de nécrose des anses extériorisées et quasi fermeture
spontanée de la paroi abdominale : le diagnostic de « vanishing gut syndrome » n’a pu étre posé qu’a
posteriori, et ce nouveau-né présente un syndrome du gréle court. La dilatation digestive n’avait pas

été objectivée en anténatal au cours du suivi.

Notre objectif principal était d’évaluer la pertinence postnatale des descriptions anténatales faites
par les imageurs. Nous avons peu de cas et cela s’explique par un recrutement en accord avec cet
objectif :

-Le recrutement est constitué uniquement de cas vus dans le service d’imagerie anténatale. Nous
n’avons pas pris en compte les cas dont le diagnostic anténatal a été fait hors centre méme si la
chirurgie a été faite dans notre centre, en raison de la difficulté d’avoir des données anténatales
fiables. Néanmoins, dans la région Aquitaine, 'IRM feetale abdominale est principalement réalisée
dans notre centre, sur indication du CPDPN,; et les médecins de notre service ont pour habitude de
répéter I’échographie eux-mémes avant 'IRM.

-Les IMG ont été exclues, car plus que I'exactitude diagnostique, c’est ici la pertinence en pratique

clinique qui est évaluée.

Cette étude avait pour but secondaire d’étudier le devenir postnatal des enfants dont le diagnostic et
I’évaluation avaient pu étre réalisés en prénatal de fagon complete.

Les faibles effectifs dans chaque sous-groupe ne nous permettent pas d’établir s’il existe une
différence de prise en charge et de pronostic, lorsque I’équipe pédiatrique est mieux préparée a

Paccueil de ’enfant.
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4-Limites spécifiques a PIRM

I’IRM fcetale abdominale pour exploration d’un obstacle digestif du gréle a 'anus reste un examen
rarement réalisé en pratique, il en résulte :

-une variabilité d’interprétation et des compte-rendus des imageurs avec une concordance inter et
intra-observateur en situation pathologique qui n’est pas évaluée a notre connaissance.

-I'absence de grande série sur la signification clinique de nombreux signes observés en

imagerie comme cela a été détaillé précédemment.



CONCLUSION :

Pour les sténoses duodénales : I'intérét d’'une IRM peut étre évoqué pour rechercher des
associations possibles, notamment une malrotation dans le cadre d’un syndrome d’Apple-peel.
Pour les obstacles du gréle :

Dans le cadre d’une ou des atrésie(s) sans ou avec volvulus, et dans le cadre d’un laparoschisis, la
détermination du niveau proximal ou distal d’un obstacle est faisable en IRM.

Le caractére méconial d’une ascite peut étre affirmé par PIRM.

Le diagnostic anténatal d’atrésies multiples reste difficile mais possible. I’hypothése évoquée par
Couture et Prodhomme (29), suggérant que I'absence compleéte de signal méconial dans la lumiere
colique soit prédictive d’atrésies multiples mérite d’étre étudiée sur de plus grandes séries.

LLa reconnaissance anténatale du volvulus est encore imparfaite a ce jour.

La malrotation est une association fréquente et souvent ignorée des imageurs.

Dans le cadre du laparoschisis, la dilatation digestive intra-abdominale est prédictive d’une atrésie
associée. Quel impact cette information a t’elle sur la méthode de réintégration et la rapidité du
début d’alimentation entérale ?

Pour les dilatations digestives basses :

La forte suspicion de MAR, pathologie encore sous-diagnostiquée et souvent syndromique, doit

inciter a 'examen échographique du complexe sphinctérien anal et a la réalisation d’une IRM.

Du point de vue du pronostic :

Nos efforts pour approcher un diagnostic le plus précis possible de la pathologie digestive
obstructive anténatale sont-ils justifiés (141) ?

On peut étre tenté de réponde « non » si 'on considere que dans 'ensemble, quel que soit ’étiologie
de Pobstruction, le pronostic néonatal, en tout cas d’un point de vue digestif, est dans la majorité
des cas favorable.

Cependant, si 'on considere le volvulus du gréle et le laparoschisis compliqué, certains tres jeunes
patients auront un pronostic néonatal tout a fait différent, or il reste difficile a I’heure actuelle de les
identifier.

11 persiste un défi en imagerie anténatale : comment évaluer la longueur d’intestin intact a
disposition du chirurgien pédiatre ? Pour répondre a ce défi, 'optimisation de la réalisation et de
linterprétation de 'IRM feetale doit étre une priorité des imageurs du feetus et de I'enfant (142).
Ceci afin de contribuer efficacement aux discussions propres aux réunions pluridisciplinaires sur la

ptise en charge personnalisée de ces foetus bien patticuliers, a la fois in utero et ex utero.
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Summary

Objective :

Bowel obstruction beyond the oesogastric junction is not very-well known in prenatal
situations. It does yet encompasses a wide range of situations, from intestinal atresias, with or
without gastroschisis , to anorectal malformations, even persistent cloaca. To each of these
situations correspond a specific management and a different neonatal prognosis.

The main objective of our study was to evaluate the relevance of prenatal diagnoses about
prenatal bowel dilatations, thanks to postnatal data. The secondary objectives were to observe
the mortality and morbidity of these neonates.

Methods : This is an observational restrospective monocentric study, about prenatal digestive
dilatations between January 1st 2010 to December 31st 2016 in our tertiary care hospital in
Bordeaux, France. Prenatally, imaging data allowing a main diagnosis have been collected.
Postnatally, the surgical peroperative findings has been used as a reference for comparison to
prenatal diagnoses, and the outcome of neonates has been observed up to 6 months.

Results: 17 cases have been included and splitted into groups according to the postnatal
diagnosis : 2 cases of duodenal stenosis, 4 of small bowel atresia, 5 of small bowel volvulus, 3
cases of gastroschisis and 3 cases of large bowel obstruction. For duodenal stenosis, a
systematic MRI exam, not to miss an associated bowel anomaly could be discussed. For small
bowel atresias and volvulus, prenatal distinction is difficult between those two entities and
proper detection of multiples atresias is not achievable nowadays. However, MRI is reliable to
determine the level of the obstacle, with a concordance of 7 out of 9 cases. In case of a
gastroschisis, we do think that a prenatal dilatation predicts an associated bowel atresia, with a
level of obstruction that MRI can determine, and we think that this information must be
considered in the management strategy in order to allow erealy enteral feeding. For large
bowel obstacles, we do emphasize that echographic examination of the anal sphincter
complex in US and a complete prenatal check-up are mandatory. We have 2 cases of correct
prenatal diagnoses, and both of them were part of a syndrome, confirmed postnatally.

Conclusion : Our retrospective study shows what imaging can do and what is relevant to do
in imaging nowadays : determination of the level of obstruction and detection of digestive
complications is reliable thanks to MRI. It also shows the current limits of prenatal diagnosis:
the detection of multiples atresias and the analysis of the remaining distal bowel are critical
informations in volvulus and complex gastrochisis. We do think that feetal abdominal MRI
should be more frequently undertaken, in order to maintain its development and relevance
towards pediatric surgeons, and to contribute to the management strategy of these future
neonates.

Keywords : prenatal bowel dilatation, feetal abdominal MRI, duodenal stenosis,
small bowel atresia, prenatal bowel volvulus, gastroschisis with bowel
dilatation, large bowel dilatation, anorectal malformation.



Résumé

Objectif :

La pathologie digestive obstructive au-dela de la jonction oeso-gastrique est relativement peu
étudiée en anténatal. Elle couvre pourtant des situations trés diverses, allant des atrésies
intestinales du gréle, sans ou avec laparoschisis, ou des malformations anorectales voire un
cloaque. A chacune de ces situations correspond une prise en charge et un pronostic néonatal
différent.

L’objectif principal de notre étude est d’évaluer la pertinence des diagnostics portés sur les
dilatations digestives vues en période anténatale, en corrélant ces données aux diagnostics
portés en postnatal. Les objectifs secondaires sont d’observer la morbidité et la mortalité
néonatale de ces enfants.

Methode : 1l s’agit d’une étude observationnelle rétrospective monocentrique portant sur les
dilatations digestives de diagnostic anténatal réalisées entre le 01 Janvier 2010 et le 31
décembre 2016 au CHU de Bordeaux. En anténatal, les données d’imagerie permettant le
diagnostic principal supposé ont été colligées. En postnatal, le diagnostic chirurgical
peropératoire a fait foi pour comparaison aux diagnostics anténataux, et le devenir des
nouveaux-nés a été observé jusqu’a 6 mois de vie.

Résultat : 17 cas ont été inclus, répartis selon le diagnostic postnatal de référence en 2 cas de
sténose duodénale, 4 cas d’atrésie(s) du gréle, 5 cas de volvulus du gréle, 3 cas de
laparoschisis et 3 cas de dilatation digestive basse. Pour les sténoses duodénales, la réalisation
d’une IRM systématique afin de ne pas méconnaitre une pathologie associée du reste du tube
digestif pourrait étre discutée. Pour les atrésies et volvulus, nous avons mis en évidence la
difficulté de faire la différence entre ces deux entités en anténatal et la difficulté a dépister des
atrésies multiples grevant le pronostic ; néanmoins le diagnostic du niveau d’obstacle est
faisable notamment grace a I’IRM avec une concordance anté/postnatale de 7 cas sur 9. Pour
le spectre du laparoschisis, nous retrouvons une signification forte de la dilatation digestive
comme signe d’atrésie intestinale associée, avec un niveau d’obstacle que I’on peut
déterminer en IRM, et nous pensons que cela doit peser sur la prise en charge pour permettre
une alimentation entérale précoce. Pour les dilatations digestives basses, nous mettons
I’accent sur la nécessité des coupes complémentaires notamment du plancher pelvien et la
réalisation d’un bilan complet anténatal afin d’évaluer au mieux cette entité. Dans nos 2 cas
de diagnostics corrects, il s’agissait de formes syndromiques, confirmées en postnatal.

Conclusion : Cette série rétrospective montre ce qui est faisable et pertinent aujourd’hui : la
détermination du niveau d’obstacle, la détection des complications notamment grace a I’IRM.
Elle montre également les limites actuelles du diagnostic anténatal : le dépistage des atrésies
multiples et I’analyse du tube digestif en distalité de 1’obstacle, précieux dans les catégories
des volvulus et des laparoschisis complexes. Nous sommes en faveur d’une plus large
réalisation de I’IRM feetale abdominale auprés des CPDPN afin de poursuivre le
développement d’une imagerie anténatale pertinente pour les chirurgiens pédiatres, et de
contribuer a adapter la prise en charge des enfants a naitre.

Mots-clés : dilatation digestive anténatale,IRM fcetale abdominale, sténose
duodénale, atrésie du gréle, volvulus du gréle anténatal, laparoschisis
compliqué de dilatation, dilatation digestive basse, malformation anorectale



Addendum

Suite a la remarque du Pr Gorincour, rapporteur, nous tenons a compléter cette thése par 2

références :
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Article didactique sur 'imagerie sur tube digestif feetal.

Colombani M, Ferry M, Toga C, Lacroze V, Rubesova E, Barth RA, Cassart M, Gorincour
G. Magnetic resonance imaging in the prenatal diagnosis of congenital diarrhea. Ultrasound
Obstet Gynecol. 2010 May;35(5):560-5. doi: 10.1002/u0g.7509. PubMed PMID: 20069658

Série multicentrique rétrospective de 4 cas de diarrhée chlorée congénitale, ayant tous
bénéficié d’'une IRM entre 24 et 32 SA, d’une amniocentese pour dosage du chlore et
sodium, et d’une confirmation postnatale. Devant un tableau de dilatation grélique et
colique, sans zone jonctionnelle évidente, d’allure fonctionnelle, 'absence d’hypersignal T'1
méconial visible dans la lumiere du colon dilaté a fait évoquer une dilution du méconium et

a permis d’orienter le diagnostic vers une diarrhée avant le prélevement du liquide

amniotique pour dosage du chlore et du sodium.

De ganche a droite : coupe échographique axiale transverse montrant des anses intestinales dilatées a contenu
Iypoéchogene homogene ; coupe coronale T2 du méme futus montrant des anses intestinales dilatées incluant
le rectum a contenn en hypersignal 12 liquidien ; coupe coronale T'1 d’'un antre feetus montrant l'absence
d’hypersignal T physiologique suggérant que le méconinm a été dilué par la diarrhée. D apres Colombani
M et al,20170.
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