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Résumé

La rupture splénique en période néonatale est une pathologie rare pouvant se compliquer d'un
¢état de choc hémorragique. Les symptomes étant peu spécifiques, le diagnostic est difficile et
souvent retardé, parfois découvert uniquement a 1’autopsie. Nous reportons 5 cas
diagnostiqués dans la région Rhones-Alpes. A partir de ces observations et d’une revue de la
littérature, les circonstances de survenue, les signes cliniques et les possibilités thérapeutiques
seront discutés. Devant toute anémie sévere avec paleur et distension abdominale, notamment
dans un contexte de naissance avec extraction difficile, une échographie abdominale doit étre
réalisée en urgence et une prise en charge chirurgicale rapidement discutée.

Conclusion : Cette pathologie doit étre connue du néonatologiste afin qu’il sache rapidement

I’évoquer compte tenu de la mise en jeu rapide du pronostic vital.
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Introduction

L’hémopéritoine est une pathologie peu décrite en période néonatale se compliquant
rapidement d’un choc hémorragique pouvant aboutir au déces de I’enfant. Le pronostic
dépend de la rapidit¢ du diagnostic et de la prise en charge thérapeutique. Les Iésions
hépatiques sont les causes les plus fréquentes (65%) suivies par les 1ésions surrénaliennes
(15%) puis les 1ésions spléniques (10%) [1-3]. Nous rapportons 5 cas de nouveau nés ayant
présenté un hémopéritoine néonatal secondaire a une rupture splénique dans la région Rhone
Alpes (France) entre 2003 et 2015 sur environ 1 million de naissances. A partir de ces
observations, une revue de la littérature sera réalisée. L’objectif de cet article est d’alerter le
clinicien sur les circonstances de révélation de cette pathologie et de proposer, a partir des

données de la littérature, une attitude thérapeutique.
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Etude de cas

Pour les 5 cas décrits, il n’y avait pas de notion de consanguinité, de traumatisme ni

d’infection durant la grossesse. Le score d'Apgar était c6té a une, cinq et dix minutes de vie.

Cas n°1

Il s’agissait du 2° enfant d’une mére sans antécédent particulier. Une césarienne a été réalisée
a 32 semaines d’aménorrhée (SA) en urgence dans un contexte de menace d’accouchement
prématuré, de présentation en siege et d’anomalies du rythme cardiaque foetal. L’extraction
non instrumentale était difficile. L enfant était de sexe féminin avec un score d’Apgar a 3/3/3
et un poids de naissance de 1960 g. Le pH veineux a la naissance était de 7.31 et le taux
d’hémoglobine au cordon de 14 g/dl. Elle était hypotonique. Elle a été¢ intubée a 10 mn de vie
et a recu du surfactant & 50 mn de vie pour une maladie des membranes hyalines. A 3 heures
de vie, brutalement le nouveau-né présentait un état de choc. Il existait des hématomes
cutanés diffus, des saignements aux points de ponction et un saignement au niveau du cathéter
veineux ombilical. Le bilan biologique confirmait 1’anémie sévére a 4,4 g/dl, associée a une
coagulation intravasculaire disséminée (CIVD). Malgré la réanimation associant remplissage,
transfusion de culot globulaire (120 ml/kg), de plaquettes, de plasma frais congelé et de
fibrinogéne humain recombinant, 1’enfant demeurait en choc anurique et en acidose
métabolique. A 9 heures de vie, I’enfant présentait une défaillance multi viscérale avec
insuffisance hépato-cellulaire et une hypertension artérielle pulmonaire traitée par monoxyde
d'azote. Elle présentait un ballonnement abdominal modéré avec un ventre qui restait
dépressible. L’échographie abdominale réalisée a 12 heures de vie retrouvait un volumineux
hématome splénique sous-capsulaire mesurant 2,3 x 2,5 x 1,5 cm associ¢ a un hémopéritoine.
L’¢échographie transfontanellaire (ETF) montrait des zones trés hyperéchogénes.

L'¢lectroencéphalogramme confirmait la gravit¢ de I'é¢tat neurologique avec un tracé
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globalement déprimé, non fluctuant, aréactif, dépourvu d’activité physiologique.

Compte tenu du pronostic neurologique tres réservé et de 1I’extréme instabilité de I’enfant, la
prise en charge chirurgicale a été réfutée. Le deuxieme électroencéphalogramme était plat.
Elle est décédée a 72 heures de vie dans un contexte d’hyperkaliémie majeure avec troubles

du rythme cardiaque. Les parents n’ont pas désiré que I’autopsie soit réalisée.

Choc hypovolémique précoce et distension abdominale due a une rupture splénique néonatale : urgence du diagnostic et de la prise en charge

Page 14/38



Cas n°2

Il s’agissait d’un nouveau-né de sexe masculin né a 38 SA par voie basse. La rupture de la
poche des eaux a duré 28 heures, le liquide amniotique était méconial. L’extraction avait
nécessité une manoeuvre de Lovset et Bracht pour un siege décomplété. L’enfant pesait
3560g. Le score d’Apgar était de 3/5/9. Il a bénéfici¢ d’une bronchoaspiration puis d’une
ventilation au Néopuff® pendant 5 minutes. Il a présenté une détresse respiratoire transitoire.
A 3 heures de vie, I’examen clinique ¢était considéré comme normal. A 12 heures de vie, une
paleur cutanéo-muqueuse est apparue associée a des signes de détresse respiratoire. L’enfant a
bénéfici¢ d’une perfusion et d’une antibiothérapie pour une suspicion d’infection materno
foetale. L’état clinique s’est dégradé a 21 heures de vie avec l'apparition d’un ballonnement
abdominal et d’une tachycardie, associés a une accentuation de la paleur. Le taux
d’hémoglobine était de 6,4 g/dl. Le diagnostic d’hémopéritoine a été suspecté et 1’échographie
abdominale a confirmé un épanchement intrapéritonéal avec une hyperéchogénicité splénique
évoquant un hématome sous capsulaire. L’enfant a bénéfici¢é de transfusion de culots
globulaires (équivalent d’une masse sanguine) et de plasma frais congelé. Une insuffisance
rénale aigue anurique avec hyperkaliémie majeure est apparue, associée a une acidose
métabolique et une CIVD. Une décision de traitement chirurgical a été prise a 30 heures de
vie devant I’importance du volume transfusé et de la CIVD. Une fracture splénique ainsi
qu'une rupture capsulaire ont été constatées et une splénectomie totale a été réalisée.
L’évolution a été¢ initialement favorable. A partir de 1’age de 6 mois, il a développé une
cyphose de la charniére dorso lombaire avec apparition a 9 mois de vie d’une macrocéphalie
due a une hydrocéphalie, traitée par ventriculocysternostomie. Le bilan radiologique réalisé
montrait un canal cervical et un trou occipital étroits et, en regard des corps vertébraux, des
signes de déminéralisation diffuse orientant vers une maladie de surcharge. Le diagnostic de

mucopolysaccharidose de type I (ou maladie de Hurler) a été confirmé. L'examen anatomo-
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pathologique de la piece splénique n’a pas révélé a posteriori d’anomalies évocatrices d’une

maladie de surcharge.
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Cas n°3

Il s’agissait d’un nouveau-né¢ de sexe féminin, né a terme suite a un travail spontané. La
rupture artificielle des membranes a ramené un liquide amniotique hémorragique et une
bradycardie foetale est apparue. L’accouchement eutocique s’est déroulé par voie basse de
facon non instrumentale. Le score d'Apgar était de de 7/8/8 et le poids de naissance de 3145g.
L’examen a la naissance retrouvait une paleur intense cutanéo-muqueuse associée a une
anémie modérée (hémoglobine a 12.3 g/dL). Les examens au cordon retrouvaient un pH a
7,23 et des lactates a 3,8 mmol/l. Sont apparus a 45 minutes de vie des signes de lutte
respiratoires avec geignement et désaturation associés a des épisodes de bradycardie
nécessitant une ventilation au néopuff® puis une intubation et la pose d’un cathéter veineux
ombilical. Le nouveau-né¢ a bénéfici¢ d’un support hémodynamique par un remplissage
vasculaire et une transfusion de globules rouges a 1h40 de vie pour une anémie a 10,3 g/dl. Il
persistait une paleur, un abdomen ballonné, une hypotonie. Le bilan biologique retrouvait une
hémoglobine a 12,4 g/dL, une hyperkaliémie majeure, une insuffisance rénale, une acidose
métabolique et une CIVD. La radiographie pulmonaire et I’ETF étaient normales. La prise en
charge immédiate a consisté en une antibiothérapie, une transfusion de bicarbonates et de
plasma frais congelé associés a une analgésie-sédation. Rapidement, un état de choc avec
hypotension et anurie s'est installé, nécessitant un support hémodynamique par drogues
inotropes positives. A 8 heures de vie, des saignements en trachée et aux points de ponction
sont apparus nécessitant une deuxiéme perfusion de plasma frais congelé. Le controle de
I’ETF était normal. A 12 heures de vie, sont apparues une paleur extréme et une distension
abdominale associées a une acidose métabolique majeure avec pH < 7 et a une anémie a 9.4
g/dl ainsi qu'une thrombopénie a 28 G/L. Malgré un support transfusionnel par culots
globulaires, fibrinogéne humain recombinant et plasma frais congelé, 1’état de choc

hypovolémique avec CIVD persistait. L’échographie abdominale réalisée a 18 heures de vie
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retrouvait un épanchement péritonéal avec un doute sur la discontinuité de la rate. La ponction
péritonéale ramenait un liquide sanglant. Devant la trés forte suspicion de rupture splénique,
une laparotomie exploratrice a ¢té réalisée. Elle retrouvait une capsule splénique fracturée
avec un saignement actif associée a un hémopéritoine évalué¢ a 150ml. Une splénectomie
d’hémostase a été réalisée. Une anurie réfractaire aux traitements médicamenteux persistait.
La mise en place d’une dialyse péritonéale a été réfutée en raison de la chirurgie abdominale
et la contre-indication de I’hémofiltration compte tenu de I’instabilit¢é hémodynamique.
L’ hyperkaliémie menagante résistait a I’insuline en continu et s’est compliquée de troubles du
rythme cardiaque. L’ETF retrouvait un cedéme cérébral important avec reverse flow sur
I’artére cérébrale antérieure. Vers 20 heures de vie, sont apparus des gasps dans un contexte
d’acidose métabolique majeure avec des lactates a 20 mmol/l associés a des convulsions

cliniques nécessitant la mise en route d’un traitement anticonvulsivant. A 26 heures de vie, le

nouveau-né était en coma aréactif et est décédé a 55 heures de vie.
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Cas n°4

Il s’agissait d’un nouveau-né de sexe féminin né a terme par voie basse spontanée. Des
métrorragies sont apparues lors de la rupture artificielle des membranes. La présentation était
céphalique et I’accouchement a nécessité une extraction par ventouse pour bradycardie. Le
score d'Apgar était de 2/4/5. Une ventilation au masque a été réalisée pendant 10 minutes.
Une paleur importante était présente. Une intubation a été réalisée a 25 minutes de vie en
raison d'une acidose mixte majeure associée a une hypoxémie. Le nouveau-né présentait un
¢tat de choc avec une distension abdominale et était peu réactif. En raison d’une anémie a
10,3 g/dl et de troubles de coagulation, le nouveau-né a bénéfici¢ de 2 remplissages
vasculaires et de transfusion de culots globulaires et de plasma frais congelé. Compte tenu de
I’instabilit¢ hémodynamique avec anurie, un support aminergique et un traitement diurétique
ont été initiés. Il présentait une acidose métabolique majeure, une anémie sévere malgré les
transfusions de culots globulaires. La distension abdominale se majorait. L’ETF était normale
mais I’échographie abdominale retrouvait un épanchement péritonéal diffus. La ponction
péritonéale ramenait un liquide sanglant. Une laparotomie exploratrice a été réalisée a 16
heures de vie permettant I’évacuation d’un volumineux hémopéritoine de 200 ml et retrouvait
un important hématome sous capsulaire splénique avec 2 plaies hémorragiques sur le bord
externe de la rate. Un geste d’hémostase locale a été tenté sans succes dans le contexte de
CIVD majeure et d’instabilit¢ hémodynamique et une splénectomie totale d’hémostase fut
réalisée. L’évolution post opératoire a été marquée par une persistance de 1’état de choc
réfractaire avec CIVD malgré un traitement médical optimal. Le nouveau-né a présenté¢ une
hémorragie pulmonaire massive avec hypoxémie réfractaire conduisant a son décés a 103h de

vie.
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Cas n°S

Il s’agissait du deuxiéme enfant d’une maman atteinte d’une recto colite ulcéro-hémorragique
traitée par anti inflammatoires locaux. Il existait un placenta bipartita avec insertion
vélamenteuse des vaisseaux. Une césarienne en urgence a ¢té réalisée a 40 SA devant des
anomalies du rythme cardiaque feetal associées a des métrorragies. Le liquide amniotique était
teinté, ’extraction de I’enfant était simple, donnant naissance a un nouveau-né¢ de sexe
féminin pesant 2880g. Le score d’Apgar était de 1, 6 et 7. Le nouveau-né présentait une
hypotonie généralisée associ€e a une paleur nécessitant une ventilation au néopuff®. Les gaz
du sang a la naissance retrouvaient une acidose mixte majeure. Elle a rapidement bénéficié
d'une intubation et de la pose d'un cathéter veineux ombilical. Devant une anémie a 10,6 g/dl,
une transfusion de culot globulaire été réalisée associées a deux remplissages vasculaires.
Devant la persistance de troubles hémodynamiques malgré un 3e remplissage vasculaire, un
support aminergique a ¢ét¢ débuté. Le bilan biologique retrouvait une acidose métabolique
avec une CIVD nécessitant la transfusion de concentrés plaquettaires et de plasma frais
congelé ; I’hémoglobine était a 13,8 g/dl. L’aggravation brutale de I’anémie a 9 g/dl a
nécessité une nouvelle transfusion de culot globulaire. L’enfant restait pale avec un abdomen
qui se distendait progressivement. L’ETF était normale. L'échographie abdominale retrouvait
un épanchement intra péritonéal diffus compatible avec un hémopéritoine associé¢ a 2 plages
hypoéchogénes spléniques pouvant évoquer des lésions de fracture et d’hématome sous
capsulaire splénique. Devant la CIVD majeure, il a ét¢ décidé de sursoir a la chirurgie. A 20h
de vie, la situation devenant incontrolable sous traitement médical, une laparotomie
exploratrice a été réalisée retrouvant un hémopéritoine massif, avec 2 plaies spléniques
associées a un hématome sous capsulaire. Le traitement a consisté en un filet hémostatique ;
I’hémostase a été tres difficile. La situation hémodynamique en post opératoire était controlée

puis une dégradation secondaire est réapparue avec état de choc hémorragique incontrolable.
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Le nouveau-né est décédé a 60 heures de vie. Une autopsie a été réalisée en accord avec la

famille confirmant la fracture de rate responsable de I’hémopéritoine.
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Discussion

L'hémopéritoine néonatal est rarement rapporté dans la littérature. Le diagnostic est souvent
fait a I’autopsie [4]. Le diagnostic d’hémorragie intra abdominale chez le nouveau-né est
difficile ; la triade paleur, anémie, distension abdominale est retrouvée dans I’ensemble de nos
cas et semble étre retrouvée de fagon quasi-constante dans la littérature (93%) [1,2,4-13]. Les
saignements et 1’hémopéritoine peuvent se présenter par des signes non spécifiques tels que
des difficultés d’alimentation, une paleur, une tachycardie, une polypnée, un hématome
scrotal [11,13]. Devant toute anémie inexpliquée, il faut suspecter I’hémorragie abdominale.
La survenue brutale d’'une anémie sévere associée a une paleur et une distension abdominale
doit faire évoquer une hémorragie intra abdominale. Les 1ésions spléniques sont bien moins
fréquentes que les ruptures hépatiques [1,3,7]. Ceci s’explique en partie par la position
protégée de la rate au-dessous du diaphragme dans le quadrant supérieur gauche de 1'abdomen
[2,7,14]. L’hémopéritoine secondaire a la rupture splénique est le plus souvent dii a un
¢tirement du ligament splénorénal [1,12] et habituellement associ¢é a un accouchement
dystocique sur difficultés d’extraction, notamment favorisé par les manoeuvres de Lovset et
Bracht. Généralement, la rupture splénique évolue en 2 temps conduisant a un diagnostic et
une prise en charge difficiles : la formation premicre d’'un hématome sous capsulaire, souvent
peu symptomatique, puis la rupture capsulaire brutale responsable d’un hémopéritoine massif
avec ¢tat de choc hémorragique pouvant survenir plusieurs heures ou plusieurs jours plus tard.
[2,4,10,11]. Dans nos cas, nous retrouvons un intervalle libre moyen de 10 heures entre la

naissance et la dégradation brutale associée a la distension abdominale.

La premiere cause de rupture de rate néonatale est I’accouchement dystocique [4-7] que nous
retrouvons ¢galement dans 3 de nos cas sur 5. Pour nos deux autres cas, il semblerait que,
pour un, des manoeuvres de compressions thoraciques sur le nouveau-né auraient été réalisées

pendant I’extraction, du fait de 1’état de mort apparente, qui auraient pu causer les lésions
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spléniques ; et pour I’autre cas, des manoeuvres de pression abdominale importantes sur le
ventre de la mére auraient été réalisées lors de 1’accouchement ayant pu causer le traumatisme
chez le nouveau-né. D’autres causes de rupture splénique ont été mises en évidence dans la
littérature. Elle peut étre associée a une pathologie du parenchyme telle que I’hémangiome
splénique [15], a une pathologie hématologique telles que 1’hémophilie néonatale [9] et
I’érythroblastose foetale [12] ou favorisée par la présence d’une rate flottante [6]. On retrouve
un cas de rupture splénique secondaire a la prise maternelle d'antiépileptiques responsables de
troubles de la coagulation [13]. La rupture splénique peut également survenir chez les
nouveaux nés avec des accouchements sans incident et sans maladie sous-jacente [4,14]. La
physiopathologie de la rupture splénique pendant ou apreés un accouchement eutocique n’est
pas entierement comprise. Le mécanisme pourrait étre li¢ a une augmentation de la pression
intra thoracique chez le feetus lors des contractions utérines poussant le foie et la rate en
dehors de la cavité diaphragmatique, causant de fortes tensions dans leurs ligaments de

soutien [4,11].

L’exploration d’une suspicion d’hémorragie intra abdominale est habituellement réalisée par
une échographie abdominale ou une TDM abdominale [6,7,9,11]. La ponction de liquide

péritonéal peut permettre de confirmer rapidement le diagnostic d’hémopéritoine [1,4,5,7].

Dans la littérature, nous avons retrouvé 14 cas d’hémopéritoine sur Iésions splénique
(tableau). Dans ces différents cas, le choix thérapeutique principal est la laparotomie
exploratrice (80 %). En effet certains auteurs préconisent un traitement chirurgical si les
besoins transfusionnels sont supérieurs a 40 ml/kg soit environ une demi masse sanguine [5].
Lorsqu’une prise en charge chirurgicale est envisagée, certains auteurs ont rapporté
Iefficacité et Dl’intérét d’un traitement conservateur en période néonatale par sutures
chirurgicales et utilisation de gélatine ou de méches absorbables ou de colle tissulaire

[4,6,8,10]. Lorsque les troubles de coagulation sont treés séveres, le traitement conservateur ne
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suffit pas a controler I’hémorragie et une splénectomie d’hémostase doit étre réalisée

[1,2,9,11].

Dans tous les cas retrouvés dans la littérature, un seul cas de déces est rapporté. Cela peut
s’expliquer par le fait que seuls les nouveau-nés survivants ont ét¢ publiés. Concernant
I'enfant décédg, il s’agit d'un nouveau-né retrouvé décédé a la maternité a 7 heures de vie et le

diagnostic d’hémopéritoine sur rupture splénique a été fait a 1’autopsie.

Dans notre série, un seul nouveau-né a survécu. Les 4 autres nouveau-nés sont décédés suite a
¢tat de choc réfractaire avec CIVD incontrdlable malgré, pour 2 d’entre eux, une prise en
charge chirurgicale afin de tenter de contrdler I’hémostase locale. Ce nombre important de
déces pourrait s’expliquer par le fait que lorsque la cascade de CIVD est emballée, elle
devient vite incontrolable et échappe aussi bien au traitement médical que chirurgical. Dans
cette pathologie, I’enjeu pour le clinicien est d'évoquer le diagnostic le plus précocement
possible pour permettre une prise en charge médico-chirurgicale adaptée la plus rapide

possible.

Devant toute anémie post natale inexpliquée, il est primordial de réaliser une exploration
échographique le plus rapidement possible au niveau cérébral et abdominal pour éliminer un
hématome profond. En cas de constatation d'un hémopéritoine, l'attitude retrouvée dans la
littérature est celle d'une laparotomie exploratrice urgente si l'enfant reste instable du point de

vue hémodynamique [1,2,4,6,8-13,15].
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Tableau : Cas rapportés dans la littérature

Année |Terme |Circonstances de |Poids de Clinique Paraclinique Traitement Evolution
q q
(SA) |naissance naissance
(grammes)
1975 |36 Voie basse 3080 Anémie, hydrocéle gauche, Ponction péritonéale: Splénectomie Survie
provoquée sur distension abdominale hémopéritoine
allo
immunisation
sévere
1984" |A Voie basse Non connu Péleur, anémie, distension Ponction péritonéale: Hémisplénectomie |Survie
terme |eutocique abdominale et bourses hémopéritoine
oedématiées décolorées
1992 |A Césarienne pour |3070 Hypothermie, 1éthargie, paleur, Echographie abdominale et Splénectomie Survie
p yp g1e, p grap P
terme |anoxie foetale, distension abdominale, polypnée, [scanner abdominal : Rupture
eutocique anémie splénique sur hématome sous
capsulaire de la rate
1998° |A Voie basse, 3730 Péleur, anurie, distension Echographie abdominale : Laparotomie Survie
terme |liquide méconial abdominale hémopéritoine et splénomégalie  |conservatrice
2000° |A Voie basse 3600 Paleur, distension abdominale, Ponction péritonéale: Traitement Survie
terme |dystocique anémie hémopéritoine médical
2000 |A Voie basse 2880 Décédé a 7h de vie Autopsie : hémopéritoine sur Décés
terme |eutocique rupture splénique
2002% |A Voie basse 3550 Paleur, distension abdominale Ponction péritonéale: Laparotomie Survie
terme |dystocique hémopéritoine conservatrice,
packing
2004° |36 Voie basse 2620 Péaleur, hypotonie, polypnée, Echographie abdominale et Laparotomie Survie
Forceps distension abdominale scanner abdominal : conservatrice,
hémopéritoine, hématome sous cautérisation
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capsulaire rate sur rupture
splénique

2006" |27 Rupture 845 Péleur, hypoperfusion périph, Rupture splénique compliquée Laparotomie Survie
prématurée des apnée, anémie, distension d’hémopéritoine conservatrice,
membranes a 26 abdominale cautérisation
SA
Césarienne pour
siége, eutocique
2007" |36 Voie basse 2310 péleur, anémie Scanner abdominal : lacération Splénectomie Survie
eutocique splénique + hémopéritoine
2008’ Voie basse 3200 Paleur, tachycardie, polypnée, Ponction péritonéale: Drain abdominal : |Survie
Forceps distension abdominale hémopéritoine évacuation
hémopéritoine / et
traitement médical
2011" |A Voie basse 3640 Léthargie, distension abdominale, |Ponction péritonéale: Splénectomie Survie
terme |eutocique a paleur, hémorragies sous hémopéritoine
domicile conjonctivales, hépato
splénomégalie
2012° |A Voie basse 3450 Péleur, distension abdominale, Scanner abdominal : rupture Splénectomie Survie
terme |eutocique anémie et thrombopénie (ated splénique et hémopéritoine
hémophilie familiale)
2015" A Voie basse 3500 Paleur, hématome scrotal, Scanner abdominal : Laparotomie Survie
terme |eutocique distension abdominale hémopéritoine, rupture splénique | Echec traitement

conservateur ->
splénectomie
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THESE SOUTENUE PAR : Claire-Sophic DESCAMPS

CHOC HYPOVOLEMIQUE PRECOCE ET DISTENSION ABDOMINALE DUE
A UNE RUPTURE SPLENIQUE NEONATALE : URGENCE DU DIAGNOSTIC
ET DE LA PRISE EN CHARGE
CONCLUSION
L' hémopéritoine néonatal sur rupture splénique est une pathologie peu fréquente mais
gravissime. Ce diagnostic doit étre évoqué systématiquement devant toute anémie
néonatale inexpliquée. dans un contexte d'accouchement dystocique mais ¢galement en
cas de naissance eutocique. La survenue brutale d'une anémie sévére avec pdleur et
distension abdominale doit faire penser & un saignement abdominal sévére. Nous
devons penser au saignement caché. Le diagnostic doit étre rapidement confirmé par la
réalisation d'une échographie abdominale en urgence. Si le diagnostic est confirmé et
que  lenfant présente des troubles hémodynamiques. il s'agit d'une urgence
chirurgicale : la laparotomie exploratrice doit étre réalisée le plus rapidement possible.
Les gestes conservateurs sur la rate ne doivent pas retarder 'obtention de I'hémostase ¢t
la spléncctomie peut s'avérer indispensable en cas de non contrdle du syndrome
hémorragique. Cette pathologie doit étre connue de tous les acteurs intervenant dans la
prise en charge des nouveau-nés pour permettre un diagnostic rapide et une prise en

charge thérapeutique optimale.
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Abstract

Splenic rupture in the neonatal period is a rare con- dition that can be complicated by hemorrhagic shock.
The symptoms are not very specific, rendering the diagnosis difficult and often delayed; sometimes only
discovered at autopsy. We report five cases diagnosed in the Rhone-Alpes region of France. From these
observations and from a review of the literature, the circumstances of the occurrence, the clinical signs, and
the therapeutic possibilities are discussed. In the presence of severe anemia with pallor and abdominal
disten- sion, particularly in the context of a difficult birth, an abdom- inal ultrasound must be urgently
performed and surgical man- agement promptly considered. Conclusion: This pathology must be known to
the neona- tologist so that she/he can quickly evoke it, given that it can quickly become life-threatening.

Keywords

Neonatal splenic rupture - Hemoperitoneum - Hemorrhagic shock - Exploratory laparotomy - Diagnostic and
therapeutic emergency

Introduction

Hemoperitoneum is a pathology that is seldom described in the neonatal period, but that can rapidly
deteriorate to hemorrhagic shock and lead to the death of the infant. The prognosis depends on the speed of
diagnosis and of therapeutic management. Hepatic lesions are the most frequent causes (65%), followed by
adrenal lesions (15%) and splenic lesions (10%) [9,10,13]. We describe 5 cases of newborns with neonatal
hemoperitoneum secondary to splenic rupture reported in the Rhone Alpes region of France between 2003
and 2015, out of about 1 million births, followed by a review of the literature. Our objective is to alert
clinicians to the circumstances in which this pathology was seen and to propose a therapeutic strategy based
on the data in the literature.

Case Reports

For the 5 cases described, there was no notion of trauma during pregnancy. Apgar's scores were rated at one,
five and ten minutes of life.

Case 1

This was the second child of a mother without any noteworthy antecedents. An emergency caesarean was
performed at 32 weeks of amenorrhea (WA) in the context of threatened preterm delivery, breech
presentation and abnormal fetal heart rhythms. The non-instrumental extraction was difficult. The newborn
female had an Apgar score of 3/3/3 and a birth weight of 1960 g. At birth the venous pH was 7.31 and the
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cord hemoglobin level was 14 g / dl. The neonate was hypotonic. She was intubated at 10 minutes of life and
received surfactant at 50 minutes of life for neonatal respiratory distress syndrome. At 3 hours of life, the
newborn suddenly went into shock. There were diffuse cutaneous hematomas, bleeding at the puncture
points and bleeding at the umbilical venous catheter. Biological tests confirmed severe anemia at 4.4 g / dL,
associated with disseminated intravascular coagulation (DIC). Despite resuscitation involving transfusion of
red blood cells (120 ml / kg), platelets, fresh frozen plasma and recombinant human fibrinogen, the newborn
remained in anuric shock and metabolic acidosis. At 9 hours of age, the newborn presented multi-visceral
failure with hepatocellular insufficiency and pulmonary arterial hypertension treated with nitric oxide. She
had moderate abdominal bloating with a belly that remained depressible. Abdominal ultrasound performed
at 12 hours of life found a voluminous subcapsular splenic hematoma measuring 2.3 x 2.5 x 1.5 cm
associated with a haemoperitoneum. A transfontanellar ultrasound (TFU) showed highly hyperechoic areas.
The electroencephalogram confirmed the severity of the neurological state with an overall depressed, non-
fluctuating, unarousable pattern devoid of physiological activity.

Given the highly reserved neurological prognosis and the extreme instability of the child, surgical
management was rejected. The second electroencephalogram was flat. She died at 72 hours of life in a
context of major hyperkalaemia with heart rhythm disorders. The parents did not wish an autopsy to be
carried out

Case 2

This was a male newborn born vaginally at 38 weeks GA. Rupture of the membranes had lasted 28 hours
and the amniotic fluid was meconial. The extraction had necessitated Lgvset and Bracht manoeuvres for a
frank breech presentation. The newborn weighed 3560 g and his Apgar score was 3/5/9. He was given
broncho-aspiration and then ventilated with Néopuff® for 5 minutes. He presented transient respiratory
distress. At 3 hours of life, the clinical examination was considered normal. At 12 hours of life, he
developed a a mucocutaneous pallor together with signs of respiratory distress. The infant received
antibiotic therapy for a suspected materno-fetal infection. His clinical condition deteriorated at 21 hours of
life with the appearance of abdominal bloating and tachycardia, along with increased pallor. The
hemoglobin level was 6.4 g/ dl. A diagnosis of hemoperitoneum was suspected and abdominal ultrasound
confirmed intraperitoneal effusion with splenic hyperechogenicity suggestive of a subcapsular hematoma.
The child received transfusions of red blood cells (equivalent to one blood mass) and fresh frozen plasma.
Acute anuric renal failure with major hyperkalemia appeared, associated with metabolic acidosis and DIC. A
decision to implement surgical treatment was taken at 30 hours of life in view of the extent of the transfused
volume and the DIC. Splenic rupture and a capsular rupture were found ; any salvage maneuver of the
spleen was tried but a total splenectomy was performed. The infant’s evolution was initially favorable. From
the age of 6 months, he developed kyphosis of the dorso-lumbar hinge with, at 9 months, the appearance of a
macrocephaly due to hydrocephalus, treated by ventriculocysternostomy. The radiological assessment
carried out showed a cervical canal and a narrow occipital hole and, as regards the vertebra, signs of diffuse
demineralization suggesting a lysosomal storage disorder. The diagnosis of type I mucopolysaccharidosis
(or Hurler's disease) was confirmed. An anatomo-pathological examination of the splenic fraction did not
reveal, a posteriori, abnormalities suggestive of a lysosomal storage syndrome.

Case 3

This was a full-term female newborn, born after spontaneous labor. Induced rupture of the membranes had
released hemorrhagic amniotic fluid with the onset of fetal bradycardia. There was no notion of difficult
delivery with no need for instruments to aid the vaginal delivery. The Apgar score was 7/8/8 and the birth
weight was 3145g. Examination at birth found intense cutaneo-mucosal pallor together with moderate
anemia (hemoglobin at 12.3 g / dL). Cord analysis gave pH 7.23 and lactates at 3.8 mmol / 1. At 45 minutes
of life she presented signs of respiratory distress with grunting and desaturation associated with episodes of
bradycardia requiring ventilation with neopuff® followed by intubation and placement of an umbilical
venous catheter. At 1 h 40 the newborn was put on hemodynamic support by vascular filling and transfusion
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of red blood cells due to anemia at 10.3 g/ dl. Pallor, a bloated abdomen and hypotonia persisted. Analyses
showed hemoglobin at 12.4 g / dl, major hyperkalemia, renal insufficiency, metabolic acidosis and DIC.
Pulmonary x-rays and TFU were normal. Immediate care consisted of antibiotic therapy, transfusion of
bicarbonates and fresh frozen plasma and analgesia-sedation. The newborn rapidly went into a state of
shock with hypotension and anuria requiring further hemodynamic support by positive inotropic drugs. At 8
hours of life, tracheal bleeding and bleeding at puncture points appeared requiring a second infusion of fresh
frozen plasma. A control ETF was normal, however deterioration continued with, at 12 hours of life,
extreme pallor, abdominal distension associated with major metabolic acidosis with pH <7, anemia at 9.4 g/
dL and thrombocytopenia at 28 G / L. Despite transfusion of red blood cells, recombinant human fibrinogen
and fresh frozen plasma, hypovolemic shock with DIC persisted. An abdominal ultrasound performed at 18
hours of life found a peritoneal effusion with a doubt as to the integrity of the spleen. A peritoneal puncture
revealed bloody liquid. In view of the very strong suspicion of splenic rupture, an exploratory laparotomy
was performed. This found a ruptured splenic capsule with active bleeding associated with an
hemoperitoneum evaluated at 150ml making impossible any salvage maneuver of the spleen. A hemostasic
splenectomy was performed. Anuria refractory to drug treatment persisted. Peritoneal dialysis was rejected
due to the abdominal surgery and a contraindication to hemofiltration because of the hemodynamic
instability. Menacing hyperkaliemia resisted continuous insulin and was complicated by heart rhythm
disorders. A new TFU found significant cerebral edema with reverse flow in the anterior cerebral artery. At
about 20 hours of life, gasping developed in a context of major metabolic acidosis with lactates at 20 mmol /
L associated with clinical convulsions necessitating the initiation of anticonvulsant treatment. At 26 hours,
the newborn fell into unarousable coma and died at 55 hours of life.

Case 4

This full-term female with cephalic presentation was born by spontaneous vaginal delivery requiring suction
extraction due to bradycardia. Metrorrhagia had occurred during the artificial rupture of the membranes. Her
Apgar score was 2/4/5 with significant pallor. Ventilation by face-mask was given for 10 minutes.
Intubation was performed at 25 minutes of life due to a major mixed acidosis associated with hypoxemia.
The newborn presented a state of shock, with abdominal distension and showed few reactions. Due to
anemia at 10.3 g/ dL and clotting disorders, she received 2 vascular fillings and transfusions of red blood
cells and fresh frozen plasma. Given the hemodynamic instability with anuria, aminergic support and
diuretic treatment were initiated. Major metabolic acidosis persisted with severe anemia despite the
transfusions of red blood cells. Abdominal distention increased. The TFU was normal but abdominal
ultrasound found a diffuse peritoneal effusion. Peritoneal puncture revealed a bloody liquid. An exploratory
laparotomy was performed at 16 hours of life allowing the evacuation of a voluminous hemoperitoneum of
200 ml and found a major splenic capsular hematoma with 2 hemorrhagic wounds on the outer edge of the
spleen. Local haemostasis was attempted unsuccessfully in the context of major DIC and hemodynamic
instability and a total hemostatic splenectomy was performed. The postoperative outcome was marked by
persistence of refractory shock with DIC despite medical treatment. The newborn suffered massive
pulmonary hemorrhage with refractory hypoxemia leading to death at 103h of life.

Case 5

This was the second child of a mother with hemorrhagic ulcerative recto-colitis locally treated with anti-
inflammatory drugs. She presented placenta bipartita with velvety insertion of the vessels. An emergency
caesarean was performed at 40 weeks WA due to abnormalities in fetal heart rhythm associated with
metrorrhagia. Extraction of the 2880g female newborn was straightforward, although the amniotic fluid was
discolored. The newborn had an Apgar score of 1/6/7 and generalized hypotonia together with pallor
requiring ventilation with neopuff®. Birth blood gases revealed major mixed acidosis. She was rapidly
intubated and an umbilical venous catheter was inserted. Due to anemia at 10.6 g/ dl, a transfusion of red
blood cells was performed together with two vascular fillings. In view of the persistence of hemodynamic
disorders and despite a third vascular filling, aminergic support was started. Analyses revealed metabolic
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acidosis with DIC, requiring the transfusion of platelet concentrates and fresh frozen plasma, and
hemoglobin at 13.8 g/ dL.. A sudden aggravation of anemia to 9 g / dL necessitated a new transfusion of red
blood cells. The newborn remained pale with an abdomen that progressively distended. The TFU was
normal. An abdominal ultrasound found a diffuse intraperitoneal effusion consistent with hemoperitoneum
together with 2 splenic hypoechoic plaques suggestive of rupture lesions and a splenic capsular hematoma.
In view of the major DIC, it is decided to postpone surgery. At 20h of life, the situation becoming
uncontrollable under medical treatment, an exploratory laparotomy was carried out that found a massive
hemoperitoneum, with 2 splenic wounds associated with a subcapsular hematoma. Treatment consisted of
using hemostatic mesh, but hemostasis was very difficult. Although, the postoperative hemodynamic
situation appeared to be under control, a secondary deterioration developed with uncontrollable hemorrhagic
shock. The newborn died at 60 hours of life. An autopsy was performed, in agreement with the family,
confirming rupture of the spleen as responsible for the hemoperitoneum.

Discussion

Neonatal hemoperitoneum is rarely reported in the literature. The diagnosis of intra-abdominal hemorrhage
in a newborn is difficult and diagnosis is often made at autopsy [7]. The triad of pallor, anemia, and
abdominal distension was observed in all of our cases and appears to be found almost consistently in the
literature (93%) [2-9, 13-16]. Bleeding and hemoperitoneum can occur with non-specific symptoms such as
feeding difficulties, pallor, tachycardia, polypnea, or scrotal hematoma [13,15]. Any case of unexplained
anemia and/or abdominal hemorrhage should be suspect. Sudden onset of severe anemia with pallor and
abdominal distension must remind a severe abdominal bleeding. Splenic lesions are much less frequent than
hepatic ruptures [8-10]. This is partly explained by the relatively well protected position of the spleen below
the diaphragm in the upper left quadrant of the abdomen [1,8,13]. Hemoperitoneum secondary to splenic
rupture is most often due to stretching of the splenorenal ligament [5,9] and usually associated with dystocia
and difficulties of extraction, favored by the maneuvers of Lovset and Bracht. Generally, splenic rupture
evolves in two stages leading to difficult diagnosis and management : the initial formation of a subcapsular
hematoma, that is often nearly asymptomatic and then, several hours or several days later, sudden capsular
rupture responsible for a massive hemoperitoneum with a state of hemorrhagic shock. [7,13-15]. In our
cases, there was an average interval of 10 hours between birth and abrupt degradation associated with
abdominal distension.

The primary cause of neonatal spleen rupture is dystocia [3,4,7,8], which was seen in 3 of our 5 cases. For
our two other cases, it appears that, for one, chest compression maneuvers during the extraction, because of
the apparent state of death, could have caused the splenic lesions. For the other, excessive abdominal
pressure maneuvers on the mother's abdomen may have been performed during childbirth causing trauma in
the newborn. Other causes of splenic rupture have been reported in the literature. It can be associated with
pathogenic parenchyma such as splenic hemangioma [11], with a hematological pathology such as neonatal
hemophilia [2] and fetal erythroblastosis [5] or favored by wandering spleen syndrome [3]. A case of splenic
rupture was reported secondary to maternal intake of antiepileptics responsible for coagulation disorders
[16]. Splenic rupture can also occur in newborn infants with no incidents during delivery and no underlying
disease [1,7]. The pathophysiology of splenic rupture during or after an eutocic delivery is not fully
understood. The mechanism could be related to an increase in fetal intra-thoracic pressure during uterine
contractions pushing the liver and spleen out of the diaphragmatic cavity, causing excessive strain to their
supporting ligaments [7,14].

Exploration of suspected intra-abdominal hemorrhage is usually performed by abdominal ultrasound or
abdominal CT [2,3,8,14]. Puncture of the peritoneal fluid can rapidly confirm the diagnosis of
hemoperitoneum [4,7-9].

In the literature, we found 14 cases of hemoperitoneum due to splenic lesions (Table 1). In these cases, the
first therapeutic choice is exploratory laparotomy (80%). Some authors recommend surgical treatment if a
transfusion of more than 40 ml / kg or about half a blood mass is needed [4]. When surgical management is
considered, some authors have reported the efficacy and benefit of conservative treatment in the neonatal
period by surgical sutures and the use of gelatin, absorbable mesh or tissue glue [3,6,7,15]. When clotting
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disorders are very severe, conservative treatment is not sufficient to control hemorrhage and hemostatic
splenectomy should be performed [2,9,13,14].

Among all cases found in the literature, only one case of death has been reported. This could be explained
by a publication bias, only reports of surviving infants being published. The one report of mortality
concerned a newborn found deceased at the maternity unit at 7 hours of life ; the diagnosis of
hemoperitoneum due to splenic rupture was made at the autopsy [1].

In our series, only one newborn survived. The 4 other newborns died as a result of a refractory shock with
uncontrollable DIC, despite surgery to try to control the local hemostasis for 2 of them. This large number of
deaths could be explained by the fact that once the DIC cascade starts, it quickly becomes uncontrollable
and escapes both medical and surgical treatment. In this pathology, it is crucial that the clinician proposes
the diagnosis as early as possible to allow adapted medical and surgical management to be initiated as fast as
possible.

Faced with unexplained postnatal anemia, it is essential to perform a cerebral and abdominal ultrasound scan
as soon as possible to eliminate a deep hematoma. In fact, in front of early hypovolemic shock and
abdominal distention, it is primordial to ask for an abdominal ultrasound, as in the case of polytrauma,
considering intra-abdominal pathology in the differential diagnosis. When a hemoperitoneum is detected, if
the child remains hemodynamically unstable the literature advises urgent exploratory laparotomy. [2,3,5-
7.9,12-16]

Moreover, if the newborn had an umbilical veinus catheter, it’s important to think to hemoperitoneum due to
hepatic laceration. Pignotti et al. reported a case of hepatic laceration due to umbilical veinus catheter
malposition leading to abdominal bleeding and death of the newborn. [12]
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Table 1. Cases reported in the literature

Year Gestational age |Birth circumstances Birthweight (grams) Clinical signs Paraclinical signs Treatment Evolution
(WA)
1975° 36 Vaginal, provoked due to {3080 Anemia, left hydrocele, abdominal distension Peritoneal puncture, hemoperitoneum Splenectomy Survived
severe allo-immunization
1984'° Full-term Vaginal, eutocic Unknown Pallor, Anemia, abdominal distension and discolored  |Peritoneal puncture, hemoperitoneum Hemisplenectomy survived
oedemic scrotum
1992" Full-term Caesarean section for fetal 3070 Hypothermia, lethargy, pallor, abdominal distension, | Abdominal ultrasound and abdominal CT scan: Splenectomy survived
anoxia, eutocic polypnea, anemia Splenic rupture on sub-capsular hematoma of the
spleen
1998° Full-term Vaginal, meconial liquid 3730 Pallor, anuria, abdominal distension Abdominal ultrasound: hemoperitoneum and Conservative laparotomy |Survived
splenomegaly
2000* Full-term Vaginal dystocia 3600 Pallor, abdominal distension, anemia Peritoneal puncture, hemoperitoneum Medical treatment Survived
2000' Full-term Vaginal, eutocic 2880 Died at 7h of life Autopsy: hemoperitoneum on splenic rupture Died
2002’ Full-term Vaginal dystocia 3550 Pallor, abdominal distension Peritoneal puncture, hemoperitoneum Conservative laparotomy, |Survived
packing
2004 36 Vaginal, Forceps 2620 Pallor, hypotonia, polypnea, abdominal distension Abdominal ultrasound and abdominal CT scan: Conservative laparotomy, |Survived
Splenic rupture on sub-capsular hematoma of the cauterization
spleen
2006" 27 Premature breaking of 845 Pallor, peripheral hypoperfusion, apnea, anemia, Splenic rupture complicated by hemoperitoneum Conservative laparotomy, |Survived
waters at 26 WA, abdominal distension cauterization
caesarean section for
breech presentation,
eutocic
2007" 36 Vaginal, eutocic 2310 Pallor, anemia Abdominal CT scan: splenic laceration + Splenectomy Survived
hemoperitoneum
2008* Vaginal, Forceps 3200 Pallor, tachycardy, polypnea, abdominal distension Peritoneal puncture, hemoperitoneum Abdominal drain: Survived
evacuation of
hemoperitoneum / and
medical treatment
2011° Full-term Vaginal eutocic at home 3640 Lethargy, pallor, sub-conjunctival hemorrhages, Peritoneal puncture, hemoperitoneum Splenectomy Survived
hepato-splenomegaly
20127 Full-term Vaginal eutocic 3450 Pallor, abdominal distension, anemia and Abdominal CT scan: splenic rupture, Splenectomy Survived
thrombopenie (history of familial hemophilia) hemoperitoneum,
2015™ Full-term Vaginal eutocic 3500 Pallor, scrotal hematoma, abdominal distension Abdominal CT scan: hemoperitoneum, splenic rupture |Failed laparotomy Survived
conservative treatment ->
splenectomy
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Conclusion

Neonatal hemoperitoneum on splenic rupture is an infrequent but severe event. This diagnosis should be
systematically considered in the presence of unexplained neonatal anemia, not only in the context of
dystocia but also following eutocic delivery. Sudden onset of severe anemia with pallor and abdominal
distension must remind a severe abdominal bleeding. We have to think to hidden bleeding. Diagnosis should
be promptly confirmed by performing an emergency abdominal ultrasound. If the diagnosis is confirmed
and the newborn has hemodynamic disorders, this is a surgical emergency. An exploratory laparotomy must
be performed as quickly as possible. Conservative surgery to the spleen must not delay hemostasis and a
splenectomy may be necessary if the hemorrhagic syndrome cannot be controlled. All the actors involved in
the management of neonates must be aware of this pathology to enable rapid diagnosis and optimal
therapeutic management.
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EARLY HYPOVOLEMIC SHOCK AND ABDOMINAL
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ABSTRACT :

Splenic rupture in the neonatal period is a rare condition that can be complicated by
hemorrhagic shock. The symptoms are not very specific, rendering the diagnosis difficult
and often delayed; sometimes only discovered at autopsy. We report 5 cases diagnosed in
the Rhone-Alpes region of France. From these observations and from a review of the
literature, the circumstances of the occurrence, the clinical signs and the therapeutic
possibilities are discussed. In the presence of severe anemia with pallor and abdominal
distension, particularly in the context of a difficult birth, an abdominal ultrasound must be
urgently performed and surgical management promptly considered.

Conclusion : This pathology must be known to the neonatologist so that she/he can quickly

evoke it, given that it can quickly become life-threatening.
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