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ACE
AFP
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CHU
CIA
Clv
CPN
CSCom
CSRéf
Cm
FMOS
HTA
KG
NFS
PCA
SA
SNC
TCA
TP
UGD
VS

VB

Acétyl-Coline-Estérase
Alpha-Foeto-protéine
Abdomen Sans Préparation
Centre Hospitalier Universitaire
Communication Inter Atriale
Communication Inter Ventriculaire
Consultation Prénatale
Centre de santé de communautaire
Centre de santé de référence
Centimétre
Faculté de médecine et d’odontostomatologie
Hypertension Artérielle
Kilogramme
Numération Formule Sanguine
Persistance du canal artériel
Semaine d’ Aménorrhée
Systéeme Nerveux Central
Temps de Céphaline Active
Taux de Prothrombine
Ulcere-Gastro-Duodénale
Vitesse de Sédimentation

Vésicule Biliaire
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1 INTRODUCTION
Les malformations congénitales sont fréquentes, elles constituent la deuxiéme cause de

mortalité périnatale [1]. Au nombre de ces malformations, on compte les défects de la paroi
abdominale antérieure dont 1’omphalocéle est la plus fréquente. L’omphalocele est une
embryopathie caractérisée par un défaut de fermeture de I’anneau ombilical avec extériorisation
des visceres abdominaux recouverts par la membrane amniotique translucide et avasculaire.
Elle est associée fréquemment a d’autres malformations telles que cardiaques et urinaires. Elle

entre parfois dans le cadre d’une aberration chromosomique ou d’un syndrome polymalformatif
[2].

C’est une malformation peu fréquente dans le monde :

Aux USA, I’incidence est de 3,5 cas pour 5000 naissances [3].

En France I’incidence des omphalocéles est de 3,6 a 6,1 pour 10 000 naissances vivantes [4].
Au Maroc (Fés) sur une période de 6 ans, 52 cas d’omphalocéles ont été recensés [5].

En Centrafrique sur une période de 5 ans, 23 cas d’omphalocéles ont été retrouvés [6].

Au Mali selon une étude réalisée au CHU Gabriel Toure de Bamako, 97 cas d’omphaloceéles

sur 804 malformations ont été retrouvés en 5 ans [7].

Son diagnostic anténatal est le plus souvent fait lors de 1’échographie initiale dans 70 % des
cas entre 10 et 12 SA. La taille de I’ouverture pariétale est variable, elle est de quelque cm pour
la petite omphalocele et plus de 10cm pour I’omphalocéle géante avec une grande partie du foie
[8]. Actuellement, dans les pays développés, I’indication chirurgicale est systématique dans le
traitement des omphaloceles grace aux progres de 1’anesthésie et de la réanimation néonatale

ainsi qu’au développement du diagnostic anténatal [9].

Le pronostic de I'omphalocéle dépend de la taille du collet et du contenu du sac, de la précocité

de la prise en charge et des malformations associées [10].

Compte tenu de ’absence d’étude réalisée sur I’omphalocele dans notre service, nous avons

effectué ce travail.
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2 OBJECTIFS
2.1 Objectif général
> Etudier les aspects épidémiologiques, cliniques et thérapeutiques de I’omphalocéle au

service de chirurgie pédiatrique de 1’hdpital Nianankoro Fomba de Ségou.

2.2 Objectifs spécifiques
> Déterminer la fréquence de I’omphalocéle au service de chirurgie pédiatrique de
I’hépital Nianankoro Fomba de Ségou,
> Décrire les aspects cliniques et thérapeutiques de 1’omphalocéle,

> Evaluer les résultats thérapeutiques.
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3 GENERALITES

3.1 Définitions
Une omphalocele ou ceelosomie moyenne est une embryopathie définie

Comme un défect médian de la paroi abdominale antérieure, intéressant tous les plans (les
muscles, les fascias et la peau), se traduisant par la herniation du contenu abdominal a la base

du cordon ombilical [12]. Les viscéres herniés sont recouverts par une membrane formée de
couches (le péritoine, I’amnios et la gelée de Wharton) qui ne sont recouverts ni de peau ni de
graisse sous-cutanée a la différence de la hernie ombilicale. L’insertion du cordon est anormale,

elle se fait sur le sac le plus souvent a son sommet parfois a la base.

Ceéphalique

Umbilical cord

Caudal

intestings, liver

and other organs

Figure 1 : Image illustrative d’une omphalocéle avec ces différentes parties

3.2 Historique
Quelques dates a retenir [11].

- 1634 : premiére description rapportée (PARE)

- 1873 : premicre fermeture avec succes d’une omphalocele rompue (VISICK)
- 1948 : traitement des omphaloceles par suture cutanée (GROSS)

- 1963 : traitement conservateur des omphaloceles (GROB)

- 1967 : réintégration progressive des visceres (SCHUSTER)

-1978 : diagnostic prénatal. Les premiéres images echographiques ont été présentées en 1978
simultanément par Cameron, Roberts et Schweppe.
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En France, Thoulon a rapporté le premier cas de diagnostic anténatal en 1979.

3.3 Embryologie

3.3.1 Embryologie de la paroi abdominale

La formation de la paroi abdominale découle d'un processus tres précoce : la délimitation. Celle-
ci débute des la fin du premier mois de développement embryonnaire. Elle se fait a partir de la
migration des somites abdominaux [13].

La 4eme semaine du développement embryonnaire apparait comme la période clé. Les
anomalies cliniques du développement font apparaitre une différence fondamentale entre les
troubles précoces de 1'embryogenése (embryopathies) et les troubles de la croissance feetale.
Dans le premier groupe, les malformations associées sont fréquentes. Dans le deuxieme groupe,

elles ne le sont pas

Cranial

[leon

Dorsale

Colon

Atbroomblicale  péf nternet 1

Figure 2 : Embryologie de la paroi abdominale

3.3.2 Délimitation de I’embryon

Les 3émes et 4émes semaines de développement embryonnaire voient la mise en place de tous
les organes essentiels et la délimitation de I'embryon. Cette délimitation se fait dans le sens

cranio-caudal et transversal ; elle obéit au double mécanisme de la croissance différentielle de
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I'embryon dans le sens céphalo-caudal, et de la croissance de la cavité amniotique. Ces
phénomenes aboutissent a la mise en place du cordon ombilical et de I'ensemble des limites
pariétales de I'embryon qui peut désormais étre orienté dans le sens cranio-caudal et ventro-
dorsal [13].

En cette 4eme semaine du développement, les somites dérivés du mésoblaste sont en place,
ainsi que les unités du squelette axial comprenant des somites cervicaux, des somites
thoraciques, des somites lombo-sacrés. C'est de I'évolution de ces somites et de leur colonisation

par les myoblastes que vont naitre I'ensemble des muscles pariétaux [13].

Fruthe du membre

supdrer

Courbure nuzhale

Edguthe du mavky

inis Dorsale

Plansde obme s
0 s fouspoen

el

s Caudale
Placode cpt'que

/ “\_ Sailie cardivuce ombiies

Bowgeon cephque 4 pramines ares bianchisus

Figure 3 : Délimitation de I’embryon

3.3.3 Formation de la paroi abdominale

La paroi abdominale antérieure se développe a partir de la somatopleure qui délimite des cavités
embryonnaires dés la 5éme semaine du fait du développement du myotome. L'intestin moyen
baigne alors dans le liquide amniotique [14].

Les parties latérales de I'embryon fusionnent au niveau de I'anneau ombilical au 28éme jour du
développement embryonnaire. Avant la 6éme semaine, la somatopleure de la paroi abdominale
est composée d'une fusion de mésoderme et d'ectoderme. Par la suite, la somatopleure est
envahie par les éléments mésodermiques des myotomes situés a la partie latérale de la colonne
vertébrale [14].

Dans le développement normal, une partie de ce mésoderme se différencie en muscles droits
qui fusionnent éventuellement dans la ligne medio ventrale de I'embryon. Avant cette fusion, le

mésoderme se divise en trois couches destinées a constituer les muscles de la paroi abdominale
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latérale. La couche la plus latérale porte un contingent plus volumineux qui préfigure les
muscles droits [14].

La fusion des parois latérales se fait au 20éme jour de développement, au méme moment que
le développement de l'intestin antérieur. Pendant la 7eme semaine du développement, les
muscles droits de I'abdomen sont separés par une longue ouverture contenant I'intestin moyen.
Rapidement les deux masses musculaires droites et gauches fusionnent sur la ligne médiane
aboutissant a la formation de la ligne blanche. Cette union débute au niveau thoracique puis sus
pubien pour converger vers I'ombilic (7éme semaine) [14].

Du 28éme au 35eme jour du développement embryonnaire, I'intestin moyen s'allonge et par
nécessité fait hernie a travers I'anneau ombilical deux semaines apres. A 8-10semaines, tous les
feetus présentent une hernie ombilicale physiologique au niveau de la base du cordon ombilical.
Les myotomes lombo-sacrés fusionnent latéralement pour gagner la région ombilicale vers la
fin de la 8eme semaine. C'est a cette période que se fait la réintégration dans I'abdomen de I'anse
intestinale primitive. C'est ce qui explique I'existence d'une disposition de l'intestin dite
mésentére commun dans les anomalies du développement de la paroi abdominale. La
vascularisation de ce contingent musculaire est d'abord assurée par les vaisseaux vitellins qui
disparaissent a la fin de la 5eme semaine. Le relais vasculaire est assuré par les branches
pariétales des aortes dorsales et par les artéres épigastriques [14].

La fermeture compléte se termine vers la 10eme semaine au moment de la résorption de la
hernie physiologique. Le feetus est alors totalement délimité et 'anatomie classique de la paroi

abdominale est en place [14].
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Figure 4: Délimitation de I’embryon

3.4 Etiopathogénie des omphalocéles
Les anomalies du développement de la paroi abdominale peuvent concerner des anomalies de

la délimitation ou des anomalies de la croissance. La délimitation peut étre perturbée a un stade
précoce du développement par suite d'un défaut d'induction ou de compétence, ce sont les
ccelosomies. Ainsi au niveau thoracique, on observe les ccelosomies hautes (pentalogie de
Cantrell) ; au niveau ombilical, les ccelosomies moyennes (omphalocéles) et au niveau
hypogastrique, les coelosomies basses (exstrophies vésicales). L'omphalocéle ou coelosomie
moyenne est la plus fréquente de ces anomalies [15].

C'est une anomalie de la morphogenése qui survient lors de la délimitation embryonnaire dans
ses portions latérales entre la 3éme et la 4éme semaine. Pour certains auteurs, la protrusion
observée est secondaire a I'échec de la fermeture de la paroi abdominale antérieure a partir de
la 4éme semaine. Pour dautres, elle est due a un defaut de migration des somites
mésodermiques. Il est raisonnable de penser que I'omphalocéle fait suite a un défaut de fusion
des portions latérales embryonnaires avant la migration et I'innervation mésenchymateuse. Une
étude a montré qu'il s'agirait d'un défaut de disposition des cellules embryonnaires au cours de
laquelle les cellules ectodermiques ne sont pas rajoutées aux cellules mésodermiques au niveau
du tissu neural (créte et plaque). L'omphalocele est donc une véritable embryopathie. Ceci
THESE DE MEDECINE M. Oumar COULIBALY 10
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explique la fréquence des malformations associées, puisque le défaut d'induction ou de
compétence touche une ou plusieurs lignées de cellules totipotentes. Cette disposition d'absence
de délimitation musculaire explique également I'existence d'un sac sur lequel I'ombilic est
inséré. La disposition de l'intestin en mésentére commun, dépend de I'espace libre disponible

laissé a l'intestin pour son développement et sa rotation. Omphalocéle : diagnostic et traitement
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Figure 5 : Hernie physiologique et réintégration des anses intestinales dans la cavité
abdominale

3.5 Facteur de risque
Les facteurs de risque de I'omphalocele sont les suivants :

o |'dge maternel avancé (>35 ans),
o lagrossesse précoce (<20 ans),
o larace noire maternelle,

o les naissances multiples,

o la fécondation in vitro. ,

Facteurs physiques,
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« [Facteurs socio-economiques,

o Facteurs médicamenteux,

o Les pathologies maternelles générales : Le diabéte maternel et la carence alimentaire
[16,17].

3.5 Anatomie pathologique et classifications

3.5.1 Anatomie Pathologique

L'omphalocéle réalise une hernie des viscéeres au niveau de la région ombilicale. La particularité
de cette hernie est que les viscéres sont recouverts non pas de peau, mais d'une membrane
amniotique ; c'est cette membrane qui constitue la paroi de la poche de la hernie. Elle est
translucide et avasculaire, de consistance gélatineuse. C'est une paroi faite d'amnios et de gelée
de Wharton, sans revétement péritonéal sous-jacent.

Le cordon ombilical est normal (deux arteres et une veine) et il est implanté a la partie inférieure
de la poche; Le contenu est aisément identifiable a travers la paroi. Les intestins toujours
présents, situés a la partie inférieure de la poche, sont rosés, facilement mobilisables. Le foie
est une masse rouge sombre a la partie supérieure de la poche a laquelle elle adhére le plus
souvent; Le diametre du collet traduit I'intensité de I'atteinte tératologique. L'étroitesse de son
orifice peut étre un facteur d'atrésie intestinale par la striction vasculaire qu'elle réalise. Au
niveau du collet, peau, aponévroses, muscles et péritoine fusionnent en un anneau fibreux se
prolongeant sans transition avec la membrane du sac de lI'omphalocéle. Le développement de

la cavité abdominale est inversement proportionnel au volume de 1I’omphaloc¢le [18].
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Céphalique

Caudal

Figure 5: Photo 1égendée d’une omphaloc¢le

3.5.2 Classification

Selon AITKEN: [18] :
Elle est la plus utilisée actuellement en chirurgie pédiatrique et distingue 2 types :
Typel:
- la base ou le collet de I'omphalocele est inférieur a 4 cm,
- le plus grand diamétre du sac est inférieur a 8 cm,
- Le foie n'est pas dans la poche.

Toutes les 3 conditions sont nécessaires.
-

Céphaligue

Gauche

Figure 6: Image omphalocéle type I d’AITKEN (Chirurgie pédiatrique de 1’Hopital
Nianankoro Fomba de Ségou)
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Type Il :
- la base ou le collet de I'omphalocéle est supérieur ou égale a 4 cm,

- le plus grand diamétre du sac est supérieur ou égale 8 cm,

- le foie est contenu dans la poche (en partie ou en totalité).
Une seule des conditions est suffisante.

Céphalique

Gauche

Figure 7 Image Omphalocele type II  d’Aitiken (Chirurgie pédiatrique de 1’Hopital
Nianankoro Fomba de Ségou)

Stadification selon Pr TAYAH [19] :

Les remaniements du sac et de son contenu permettent de distinguer par ailleurs les stades
évolutifs qui sont :

Stade A : 'omphalocéle « fraiche » a sac intact et translucide a travers lequel on identifie les
visceres herniés.

Stade B : I’omphalocele infectée, a sac épaissi et opaque.

Stade C : omphalocele rompue ou éviscérée, la rupture survenant avant la naissance met les

organes intra abdominaux au contact du liquide amniotique.
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3.6 Malformations associées
L'omphalocéle étant une véritable embryopathie, nous allons décrire dans ce méme chapitre les

anomalies d'accompagnements et les anomalies associées [20].

3.6.1 Anomalies d’accompagnement
Le développement des viscéres digestifs a I'extérieur de la cavité abdominale entraine de

nombreuses conséquences [21,22].

3.6.1.1 Hypoplasie de la paroi abdominale

Elle est constante, proportionnelle a la taille de I'omphalocele, entrainant une inadéquation
contenant-contenu qui est a la base de la majorité des problémes thérapeutiques rencontrés dans
cette malformation en particulier I'hyperpression intra-abdominale lors des tentatives de

réintégration.

3.6.1.2 Malrotations intestinale et défauts d*accolement
L'anse primitive ne peut réaliser sa rotation physiologique car elle ne réintégre pas la cavité
abdominale. Par conséquent, les accolements péritonéaux normaux (fascia de Told et de Treitz)

n'existent pas.

3.6.1.3 Adhérences hépatiques
Elles seraient dues a I'absence de clivage du pli céphalique sur la ligne médiane et aussi au fait
que le foie se développe au sein de la cloison mésenchymateuse qui unit I'intestin antérieur a la

somatopleure au- dessous du cceur.

3.6.1.4 Adhérences avec l'intestin

A l'inverse, le clivage embryologique entre somatopleure et splanchnopleure étant un
phénomene tres précoce au niveau des plis latéraux, il n'y a pas d'adhérence entre intestin moyen
et paroi amniotique. Les quelques adhérences que I'on constate quelque fois seraient le fait

d'accidents de la période feetale.

3.6.1.5 Persistance du canal omphalo-meésentérique ou de ses vestiges : brides ou

diverticules.

3.6.1.6 Atrésies intestinales
Elles doivent étre classées dans les anomalies d'accompagnement si on admet qu'elles
pourraient étre dues a des phénomeénes ischémiques par striction vasculaire au niveau du collet

étroit de certaines omphalocéles.
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3.6.1.7 Cryptorchidie

Elle est rencontrée dans un certain nombre d'omphalocéles du garcon. Elle aurait pour origine
un trouble de la migration testiculaire par insuffisance de pression intra-abdominale, comme on
peut la rencontrer également dans le laparoschisis, la hernie diaphragmatique ou I'aplasie de la

musculature abdominale (syndrome du prune Belly).

3.6.2 Malformations associées a I’omphalocéle

Les anomalies associées sont les suivantes :

3.6.2.1 Anomalies chromosomiques (40 a 60 %)
Elles comprennent les trisomies 13, 18, 21 et également les syndromes de Turner, de Klinefelter

et les triploidies ;

3.6.2.2 Anomalies cardiaques (20 a 50 %)

Elles comprennent les défauts septaux atriaux et ventriculaires, la tétralogie de Fallot, CIA,
CIV, CAV, la sténose artérielle pulmonaire, 1’hypoplasie pulmonaire, le ventricule droit a
double issue syndrome de la valve aortique bicuspide, la transposition des gros vaisseaux, la

coarctation de I’aorte, I’exocardie, I’agénésie de la VCI ;

3.6.2.3 Anomalies génito-urinaires (40 %)

Ce sont I’exstrophie cloacale, le syndrome de la jonction pyélo-uréterale, I’ectopie rénale.

3.6.2.4 Anomalies du SNC (7%), de la téte et du cou (16%0)
Anomalies de fermeture du tube neural, I’holoprosencéphalie, 1’encéphalocele, 1’hypoplasie

cérébelleuse, les fentes labiales, les fentes palatines, la micrognathie et I’hygroma ;

3.6.2.5 Anomalies musculo-squelettiques (6%0)
Elles comprennent les anomalies des membres, la scoliose, I’hémi vertebre, le nanisme campo

mélique, les pieds bots, la syndactylie et autres anomalies des extrémités ;

3.6.2.6 Anomalies du développement maternel et feetal
Elles comprennent 1’oligohydramnios, le retard de croissance intra-utérin, 1’artére ombilicale

unique, le kyste de 1’ouraque, le chorioangiome placentaire et la prématurité.

3.6.2.7 Anomalies gastro-intestinales (40%o)

Ce sont les hernies diaphragmatiques, les malrotations, les duplications intestinales, les atrésies
et ascites, I’absence de vésicule biliaire, les anomalies de fixation du foie, les fistules
trachéooesophagiennes, malformation ano-rectale ;
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3.6.2.8 Le syndrome de Beckwith-Wiedmann

C’est un syndrome de croissance excessive décrit initialement par Beckwith en 1963 et
Weidman en 1964. Il associe une macrosomie, une macroglossie, une viscéromégalie et des
anomalies de développement, en particulier une omphalocele ou une hernie ombilicale. Son
diagnostic repose sur 1’association d’au moins deux criteres majeurs (macroglossie,
macrosomie, anomalie de fermeture de la paroi abdominale et organomalie) a un critere mineur
(hypoglycémie, anomalies rénales, dépression auriculaire, tumeur embryonnaire, angiome

facial « flammeus », hémi-hyperplasie et polyhydromamnios).

Céphalique

Gauche

Figure 8: Syndrome de Beckwith-Wiedmann

3.6.2.9 La pentalogie de Cantrell
Entre dans le cadre des coelosomies supérieures, ce syndrome polymalformatif associe dans sa
forme compléte :

— une omphalocéle sus-ombilicale,

— une ectopie cardiaque partielle,

— une malformation sternale inférieure (agénésie ou fente),
— une hernie diaphragmatique antérieure,

— une ouverture du péricarde apical.

L'association est possible avec d'autres malformations.
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3.7 Examens cliniques et paracliniques

3.7.1 Examen clinique

-Signes fonctionnels [23] :

Les signes fonctionnels sont surtout dominés par les signes indirects de la douleur qui sont les
cris, ’aspect du visage, la posture..., il faut rechercher aussi 1’absence d’évacuation du
méconium, qui fera évoquer une éventuelle atrésie intestinale sous-jacente.

- Signes généraux

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

-Signes physiques [24]

L’examen physique : a pratiquer de la téte aux pieds chez un nouveau-né complétement
déshabillé

-L’inspection : Dans les cas habituels, 1’inspection suffit pour poser le diagnostic. Le contenu
du sac est perceptible par transparence si I’omphalocéle est fraiche.

-La palpation : Elle apprécie 1’état du collet, le contenu du sac et recherche d’autres masses
palpables (gros reins, grosse rate, gros foie). Les différentes formes rencontrées sont :
Omphalocéle avec membrane intacte collet étroit inférieur a 4 cm : Trés grand risque

d’incarcération avec nécrose intestinale et atrésie secondaire.

Céphaligue

Gauche

Figure 9 : Image Omphalocéle avec membrane intacte collet étroit inférieur a 4 cm (Chirurgie
pédiatrique de I’Hopital Nianankoro Fomba de Ségou)
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Omphalocele avec membrane intacte collet large supérieur a 4 cm : La cavité abdominale
est d’autant plus petite que I’omphalocele est plus grande. Les organes extériorisés (intestins,

foie) sont trés volumineux pour la cavité abdominale.

Céphaligue

Gauche

Figure 10 : Image Omphalocéle avec membrane intacte collet étroit inférieur a 4 cm (Chirurgie
pédiatrique de I’Hopital Nianankoro Fomba de Ségou)

- Omphalocele rompue : A examiner minutieusement ((lambeaux de sac tout autour du collet)

car préte confusion avec un laparoschisis.

Latérale

Caudale

Figure 11: Image Omphalocele rompue (Chirurgie pédiatrique de I’Hopital Nianankoro
Fomba de Ségou)

-L’auscultation : Recherche des bruits anormaux surtout cardiaques.

-La percussion : Apprécie le contenu du sac.
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-Le Toucher rectal : recherche une imperforation anale. Au terme de 1’examen physique, le
diagnostic est évident mais certains examens para cliniques peuvent étre entrepris a la recherche
d’autres malformations associées

3.8.2 Examens complémentaires

Au terme de I’examen physique, le diagnostic est évident mais certains examens para cliniques
peuvent étre entrepris & la recherche les anomalies biologiques et morphologiques associées ce
qui permettra aussi de juger de I’opérabilité.

Les examens les plus couramment effectués sont :

-Sur le plan biologique

-NFS et VS a la recherche d'une anémie ou d'une infection.

-lonogramme sanguin a la recherche des troubles hydro électrolytiques.

-Urémie et créatinémie afin d'évaluer la fonction rénale.

-Glycémie a la recherche de I'hypoglycémie du syndrome de Beckwith-Wiedemann.

-Groupe sanguin rhésus, en prévision d'une éventuelle transfusion sanguine.

-TP, TCA car il existe des risques hémorragiques.

Sur le plan morphologique

L'existence fréquente de malformations associées a I'omphalocéle exige leur recherche par le
biais d’imagerie médicale notamment échographie abdominale, échographie cardiaque,

radiographie thoraco-abdominale.
3.7.2 Diagnostic positif

3.7.3 Diagnostic anténatal

Le diagnostic anténatal précoce de I’omphaloc¢le permet de réduire le nombre de nouveau-né
polymalformés par I’interruption thérapeutique de la grossesse et d’améliorer leur prise en
charge en période périnatale.

Ces derniéres années, il a connu un réel progrés par ’amélioration des différentes méthodes

diagnostiques.

3.7.3.1 Diagnostic échographique de ’omphalocéle

Le diagnostic échographique peut étre fait précocement, souvent avant la 20éme SA, par contre
jamais avec certitude avant la 12¢éme SA ou il existe une hernie ombilicale physiologique de
I’anse intestinale primitive dont son diameétre est toujours inférieur & 10 mm. La réintégration

doit étre compleéte apresl2éme SA, mais peut étre retardée qui doit étre suivi
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échographiquement par voie abdominale et aussi plus précisément par voie endovaginale, qui
se fera en repérant le cordon ombilical ou seront effectuées des coupes échographiques
successives a la recherche d’anomalies a son niveau et en comparant le diamétre abdominal
avec 1’age osseux échographique [25,26,27,28,29,30].

Sur des coupes transversales ou sagittales, 1’omphalocele se traduit par les signes
¢chographiques suivants :

@ La présence d'une masse hyperéchogene bien limitée, arrondie, médiane, appendue a la paroi
abdominale antérieure par un collet et cernée d'une fine membrane, mobile avec les
mouvements du foetus, la membrane est parfois épaissie mais ses contours sont nets.

@ Cette masse peut contenir uniquement de l'intestin gréle échogéne ou aussi une partie du foie
un peu moins échogéne mais homogene parfois en totalité et 1'on parlera alors d'hépatocele
réalisant une image hyperéchogene triangulaire traversée par des vaisseaux, parfois d’autres
organes (estomac, VB ...). La présence d'ascite est également possible signant une rupture in-
utéro de 'omphalocele sans que le pronostic de cette malformation en soit pour autant aggravé.
@ En doppler couleur, la veine ombilicale contourne les viscéres herniés quand il s'agit
uniquement d'intestin et reste médiane a travers l'ouverture pariétale quand le foie est hernié¢ du
fait de son trajet intra-hépatique.

O Le diametre abdominal peut étre plus ou moins réduit selon l'importance des visceres herniés,
ces mesures sont comparées au diametre maximal de l'omphalocéle avec un pronostic
défavorable si le volume de 'omphalocele est supérieur a celui de I'abdomen.

O Exceptionnellement la membrane de 1’omphalocéle peut se rompre in utéro, modifiant son
aspect échographique et pouvant entrainer la confusion avec un laparoschisis.

Lorsque le diagnostic échographique d’omphalocele est posé, il faut rechercher les associations
malformatives et anomalies chromosomiques qui sont fréquentes et vont intervenir dans le
pronostic feetal.

En cas ’omphalocéle associée a d’autres malformations graves, 1’interruption médicale de la
grossesse sera proposée, soit I’omphalocele est isolée ou associée a une malformation minime,
un caryotype feetal doit étre pratiqué compte tenu de la fréquence des anomalies
chromosomiques associées.

Il faut aussi préciser échographiquement la taille et le contenu de I’omphalocele car les

omphaloceles de grande taille nécessitent une fermeture chirurgicale plus difficile et parfois en
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plusieurs temps car une réintégration trop brutale des organes herniés risquerait d'étre mal
tolérée du point de vue cardiorespiratoire.

Au total, le diagnostic anténatal de I’omphalocéle repose actuellement sur 1’échographie qui
guide :

-Le diagnostic positif.

-Le bilan malformatif.

-La conduite a tenir anténatale.

-Les modalités d’accouchement.

Ventrale

Caudale

S
i :

Figure 12 : Image Omphalocele rompue (Chirurgie pédiatrique de I’Hopital Nianankoro
Fomba de Ségou)

3.7.3.2 Imagerie par résonnance magnetique

L’imagerie par résonance magnétique est une technique non invasive et inoffensive. Grace a sa
haute résolution, elle permet le diagnostic des malformations feetales, en particulier celles de la
paroi abdominale antérieure et les malformations associées, et contribue a la prise de la décision
thérapeutique. Cependant, il s’agit d’une exploration onéreuse dont la pratique est limitée a

quelques centres hospitaliers [31].

3.7.3.3 Diagnostic anténatal biologique de I’omphalocéle

Le diagnostic anténatal d’anomalies foetales est basé sur la recherche de signes d’appels
échographiques ou biologiques a 1’aide des marqueurs sériques maternels, certains examens
biologiques constituent des facteurs d’orientation vers ce type de malformation congénitale
[16, 32, 33,34,35 ,36]

-Alfa-foeto-protéine (A.F.P)
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Dans le sérum maternel, I’AFP augmente de la 14¢éme a la 30éme SA puis décroit jusqu’a la fin
de la grossesse. L’¢limination urinaire se fait vers le liquide amniotique a des concentrations
plus faibles et un pic décalé vers 16¢me SA. Certains auteurs évoquent méme I’existence d’une
corrélation entre le taux d’A.F. P amniotique et la taille du défect et /ou la présence de
parenchyme hépatique. Les métrorragies, les grossesses gémellaires, tout geste invasif
(prélévement de villosités choriales (PVC) ou amniocentése) peuvent augmenter le taux sérique
maternel d’AFP. En cas d’omphaloce¢le, la sensibilit¢ du dosage d’A.F. P dans le liquide
amniotique est tres élevée, pouvant atteindre 100 % dans certaines séries.
-Acétyl-choline-estérase (A.C.E) :

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

L’amniocentese

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

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

18- 21, les aneuploidies, les triploidies

3.7.4 Diagnostic post-natal

A la naissance, le diagnostic est en général facile, ’omphalocéle se présente sous forme d’une
tuméfaction sessile parfois pédiculée, hémisphérique, parfaitement centrée sur le raphé médian,
en situation immédiate sus ombilicale raccordée a la paroi par un collet, de contenu et de volume
variables, recouverte par une seule membrane qui le protége et coiffée partiellement par le
cordon ombilical qui est implanté a la partie inférieure de la poche.

La paroi de la poche est translucide et avasculaire, de consistance gélatineuse.

C'est une paroi faite d'amnios et de gelée de Wharton, sans revétement péritonéal sous-jacent,
elle peut se rompre aggravant le pronostic. Les visceéres contenus dans le sac sont aisément

THESE DE MEDECINE M. Oumar COULIBALY 23




Aspects Epidemio-Cliniques et Thérapeutiques des Omphalocéles au service de chirurgie
pédiatrique de I’hdpital Nianankoro Fomba de Ségou.

identifiables (anses intestinales, foie, estomac, I’épiploon...). Les intestins toujours présents,
situés a la partie inférieure de la poche, sont rosés, facilement mobilisables. Le foie est une
masse rouge sombre a la partie supérieure de la poche a laquelle elle adhére le plus souvent. On
parle d’omphalocéle « géante » lorsque la plus grande partie du foie est herniée dont le volume
est un élément important du pronostic qui complique I’intervention. Ainsi le développement de
la cavité abdominale est inversement proportionnel au volume de 1'omphalocele.

Au contact de I'air, le sac s'opacifie puis se nécrose entrainant une rupture précoce spontanée
ou secondaire (manipulations, la rupture en perpartum est possible : manoeuvres obstétricales).
La recherche post-natale de malformations associées, d’anomalies chromosomiques ou d’un
syndrome polymalformatif est indispensable (en 1’absence de diagnostic anténatal) et complétée
par des examens morphologiques et biologiques. Ainsi il faudra préciser son caractére rompu
ou non car de lui aussi dépendra le choix thérapeutique (la rupture n'impose d'autre choix qu'une
chirurgie immédiate, alors que la chirurgie d'une omphalocele intacte peut étre différée), aussi
faudra préciser certaines mensurations qui guideront la conduite thérapeutique, notamment, le
diametre de la cavité abdominale (il est d'autant plus réduit que I'omphalocele est volumineuse),

le périmétre thoracique, le volume de I'omphalocele (son diamétre et celui de son collet) [ 59].

3.8 Diagnostic différentiel

3.8.1 Le laparoschisis

C’est une véritable éventration congénitale, dont la confusion avec 1’omphalocele rompue
émaille la littérature [37,38].

I1 s’agit d’une éviscération sans sac amniotique, a travers un orifice étroit situé latéralement et
a proximité d’un cordon ombilical normalement constitué et implanté et dont il est séparé par
un mince intervalle de peau saine. Le laparoschisis s’accompagne d’une réduction marquée du
volume de la cavit¢é abdominale et est reconnu grace a des caractéres anatomiques tres
particuliers :

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

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

Le cordon ombilical est normalement inséré sur la paroi abdominale.
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Les visceres extériorisés sont a nu et I’orifice ne comporte pas de sac. A c6té de I’anse
intestinale primitive, I’éviscération peut intéresser également le duodénum, le colon, I’estomac,
I’utérus et ses annexes...alors que le foie ne participe qu’exceptionnellement a la malformation.
Contrairement a I’omphaloce¢le les malformations associées sont rares.

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

responsables d’atrésie intestinale.

Céphaligue

Gauche

Figure 13 : Image laparoschisis (Chirurgie pédiatrique de 1’Hopital Nianankoro Fomba de
Ségou)

3.8.2 Pseudo-omphalocele :

Une pseudo-omphalocéle correspond a un diagnostic faussement positif d’une omphalocele
alors que la paroi abdominale est normale [37,38]. Elle se rencontre en cas d’oligoamnios,
lorsqu’il existe une compression latérale de I’abdomen feetal par la paroi interne de 1’utérus, par
le placenta ou par I’opérateur. L’abdomen apparait alors allongé dans le sens antéropostérieur
et étroit transversalement sur une vue axiale du feetus.

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

le diagnostic.

3.8.3 La hernie dans le cordon ombilical
Il s’agit d’une véritable hernie centrée par la base d’implantation du cordon qui la coiffe. Les
¢léments du cordon sont dissociés a son implantation. Le sac translucide contient une a deux

anses intestinales, a 1I’exclusion du foie et d’autres visceres. Il existe a la face profonde du sac
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un véritable diverticule de la cavité péritonéale qui représente a lui seul la cause et 1’élément
principal de la malformation.

L’association particuliérement fréquente a un diverticule de MECKEL [39] rend compte d’une
chronologie tardive de 1’action tératogéne qui consiste en une oblitération incompléte du

ceelome externe apres le 3éme mois de la vie embryonnaire.

a b c

Figure 14 : Schémas des trois malformations de la paroi abdominale antérieure du foetus (I :
Intestin, C : Cordon ombilical, P : Paroi abdominale)

a : Omphalocele
b : Laparoschisis

¢ : Hernie ombilicale

3.8.4 Lésion du cordon

Les omphaloceles a contenu purement intestinal peuvent poser des problémes de diagnostic
différentiel avec une masse du cordon ombilical [65]. En effet, dans ce type d’omphalocéle, les
vaisseaux ombilicaux bien que contenus dans le cordon, contournent I’intestin hernié et peuvent
donner une fausse impression d’insertion anormale du cordon ombilical.

Parmi les masses localisées du cordon ombilical, on peut discuter :

- Un dépdt localisé de la gelée de Wharton.

- Un hémangiome.

- Une lésion kystique : kyste du canal omphalo-mesenterique, inclusion amniotique kystique.

Ces lésions sont spontanément résolutives.
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3.9  Conduite a tenir

3.9.1 Démarche anténatale et obstétricale

La découverte d'une omphalocele au cours d'une échographie prénatale impose la pratique d'une
amniocentése a la recherche d'anomalies génétiques associées. Les échographies prénatales
devront étre répétées pour mettre en évidence des malformations associées, suivre I'évolution
de I'omphalocele (rupture ou non, mensurations, contenu de la poche).

-La possibilite de gestes in utero

Elle est actuellement limitée aux techniques d'amnio-infusion. Celles-ci sont utilisées en cas
d'oligoamnios et semblent diminuer I'intensité de la périviscérite observée en cas de rupture in-
utéro de I'omphaloceéle, par alcalinisation du liquide amniotique. Il faut insister sur la recherche
d'anomalies associées et se donner le temps pour cela (aspect des viscéres et des structures
cérébrales, étude des données de I'échocardiographie) afin de pouvoir progresser vers une bonne

indication thérapeutique [42].

-Les modalités d*accouchement

L'accouchement doit étre envisagé au plus prés des équipes de réanimation et de chirurgie
pédiatrique, afin de limiter au minimum transport et délai d'intervention des différentes équipes,
et d'assurer une prise en charge immédiate du nouveau-né. La prise en charge obstétricale d'une
omphalocéle isolée est sans particularité et l'accouchement se fait en regle par voie basse.
L'omphalocéle est une tuméfaction molle et ne présente pas un obstacle a la progression du
feetus dans la filiere génitale, en dehors des trés grosses omphalocéles qui nécessitent parfois

une césarienne [60].

3.9.2 Prise en charge néonatale préopératoire

La prise en charge du nouveau-né est médico-chirurgicale, elle doit étre précoce dés la
naissance, en salle d’accouchement [43]. La prise en charge immédiate en salle d’accouchement
vise a prévenir certaines complications liees a 1’omphalocele : hypothermie, distension
digestive, déséquilibre hydro électrolytique, infection.

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

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

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

- L’infection représente un risque potentiel a combattre par les mesures locales et surtout par
une chirurgie précoce, avant les 6 premieres heures de vie, si possible [44], peut survenir
pendant la vie intra-utérine, en périnatal ou en postnatal. Une antibiothérapie systématique
devra étre réalisée par voie parentale (a base d'ampicilline 50 mg/kg toutes les 6h,

métronidazole 7,5 mg/kg toutes les 8h) [45].

-Une intubation et une ventilation assistée, s’imposent en cas trouble ventilatoire et circulatoire,
favorisé par la prématurité et le défect pariétal abdominal. Apres les gestes de réanimation et
de prise en charge immédiate, d’autres gestes seront réalisés :

- Une antibiothérapie a large spectre est instaurée de fagon systématique afin de limiter les
risques septiques. Au total cette mise en conditions permet d’opérer sans précipitation au cours
des 6 premiéres heures de vie, et dans les meilleures conditions hémodynamiques, thermiques

et respiratoires sans risque infectieux majeur.

3.9.3 Meéthodes thérapeutiques

Le traitement est médico-chirurgical. Les omphaloceles sont chirurgicalement réparées bien
que pas toujours immédiatement. Actuellement dans les pays développés, I’indication
chirurgicale est systématique grace au progres de I’anesthésie et de la réanimation néonatale

ainsi qu’au développement du diagnostic anténatal [64].

3.9.3.1 Traitement conservateur non chirurgical :
La technique de GROB [46, 60]

[ Principe : Tannage du sac

Elle consiste en la couverture spontanée du sac par une reépithélialisation progressive a partir
de la périphérie de ’omphalocéle. La surface de la malformation est badigeonnée de fagon
pluriquotidienne (4 a 6 fois par jour) avec une solution iodée ou du mercurochrome a 2%. Une
escarre seche se forme au bout de quelques jours, sous laquelle apparait au bout de 3 semaines
en moyenne un tissu de granulation. L’escarre va chuter dans un délai de 6 a 12 semaines et

sera alors remplacée par une épithélialisation des tissus. Durant cette période, I’enfant est sous
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antibiothérapie par voie générale et locale. En 2 ans, la fermeture cutanée est spontanément
réalisée et on aboutit a la formation d’une éventration qui sera réparée par la suite [47].

[J Avantage

— M¢éthode simple nécessitant peu de moyen.

—Absence d’hyperpression abdominale.

[J Inconvénients

— Hospitalisation prolongée.

—Risque d’infections et de rupture du sac [47,48].

— Intoxication alcoolique ou mercurielle par absorption du produit du tannage par la poche
amniotique.

— Hypothyroidie par utilisation des produits iodés.

[] Modifications de la technique initiale

Vu les risques sus-décrits, certains auteurs ont recommandé 1’utilisation de poudre antibiotique
(Néomycine, Bacitracine) ou du Flammazine [18].

) Indications

Cette technique est réservée aux omphaloceles géantes non compliquées, elle trouve également
son intérét en cas d’omphalocele associée a des malformations de mauvais pronostic [34,39,50].
Actuellement, cette technique est abandonnée par plusieurs auteurs, bien qu’elle ait fait ses
preuves dans certains pays en voie de développement ou la réanimation néonatale est
insuffisante.

[J Contre-indications

—Omphalocele pédiculée a collet étroit [S0].

—Omphalocele rompue.
3.9.3.2 Traitement chirurgical

3.9.3.3 Couverture cutanée simple : Technique de GROSS

[J Principe [47,48,18]

Elle consiste en une réintégration différée des visceres apres transformation de 1’omphalocéle
initiale en une éventration résiduelle. Sous anesthésie générale, apres désinfection soigneuse et
prolongée du sac qui reste intact, on pratique une incision circonscrivant la plaque péritonéo
amniotique, apres vérification de I’absence d’anomalie intestinale, on réalise de chaque co6té de

I’incision un large décollement sous-cutané poursuivi le plus loin possible en avant des muscles
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larges de I’abdomen. Ce plan cutané est suturé en avant de I’omphalocéle. En cas de tension
excessive, des incisions de décharge latérales peuvent étre pratiquées. L’omphalocéle est alors
remplacée par une éventration abdominale qui sera traitée secondairement vers 1’age de 3 ans
[39]. Une contention sera réalisée pendant ce délai.

0 Indications et avantages

Cette technique permet de traiter les omphalocéles volumineuses avec participation hépatique,
tout en évitant les complications ventilatoires et circulatoires secondaires a I’hyperpression
abdominale.

7 Inconveénients

- La méconnaissance d’éventuelles malformations digestives associées, d’ou la nécessité de
faire un bilan radiologique complet (ASP, Echographie) pour rechercher d’éventuelles
malformations associées.

-L’exposition accrue a la nécrose et aux complications infectieuses.

-La cure de I’éventration ultérieure.

3.9.3.4 Fermeture pariéetale primitive

1 Principe

C’est la cure radicale en un temps, moyen idéal du traitement de la malformation pariétale, la
dissection du sac est prudente a sa partie supérieure la ou il adhére fréguemment au foie. Il
consiste en une suture pariétale qui peut étre faite soit en deux plans musculo-aponévrotique et
cutanés, soit en un plan total utilisant les plans extra péritonéaux. Aprés examen des visceres
abdominaux et leur réintégration dans la cavité abdominale la paroi est fermée plan par plan
[39,53]. Elle est déconseillée quand I’enfant est regu au-dela de 48h, quand le sac est infecté ou
fissuré, ou quand I’état physique est précaire. La plupart des auteurs préconisent 1’excision de
la poche amniotique, d’autres préférent la garder intacte, argument du moindre risque infectieux
et d’une reprise rapide du transit. Cette technique est améliorée par : L’agrandissement de la
bréche pariétale en laparotomie xypho-pubienne.

Une ventilation assistéee poursuivie en post-opératoire afin de permettre une relaxation
musculaire.

[J Avantage

-Limite des manipulations et du risque infectieux.

-Permet la détection et le traitement d’éventuelles malformations digestives associées.

-Permet une reprise plus rapide du transit.
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-La durée d’hospitalisation est plus courte.

[0 Inconvenients

Le risque majeur de cette technique est I’hyperpression abdominale [53], avec dans un premier
temps compression de la veine cave inférieure et défaillance cardiaque, détresse respiratoire,

anurie par ischémie rénale puis nécrose intestinale dans un second temps.

3.9.3.5 Réintégration progressive : Technique de SCHUSTER

Mise au point par SCHUSTER en 1967, le principe de cette technique est de réaliser une
fermeture progressive de la paroi abdominale en profitant, en particulier, des possibilités de
croissance rapide de la cavité abdominale dans les premiers jours de vie. Elle comporte les
temps suivants :

-Incision circonscrivant la plague péritonéo-amniotique et exérése de celle-ci,

-Vérification de la cavité abdominale,

-Suture aux deux berges aponévrotiques d’une plaque de silastic réunie en haut et en bas a la
plaque controlatérale,

-Affrontement des deux plaques en avant des viscéres herniés.

L’enfant est alors réinstallé dans I’incubateur avec maintien d’une curarisation optimale en
post-opératoire. Le silo est progressivement refermé par mise en place d’une série de points en
U, tandis que 1’aide refoule soigneusement les viscéres vers la cavité¢ abdominale. Apres une
premiere série de 4 ou 5 ré interventions successives espacées de 2 a 4 jours, on parvient a un
affrontement des berges aponévrotiques en une quinzaine de jours au maximum. Cependant,
I’utilisation de matériel prothétique expose a deux types de complications : le risque infectieux

local et la nécrose de la peau, ce qui peut entrainer une ablation de la prothése plut6t que prévu.

3.9.3.6 Lafermeture abdominale prothétique

Son principe est d’amarrer une plaque synthétique non extensible a la berge du défect pariétal
et de le recouvrir par la peau. Avec la croissance de 1’enfant, la dimension relative de la prothese
par rapport a la paroi abdominale va décroitre. Ainsi, seront possible 1’ablation de la prothése
et la fermeture radicale de la paroi. La plagque prothétique peut étre de matériaux divers : Téflon,
Gore -Texe, dure mére ou Vicryl —collagéne. L utilisation de ce dernier semble intéressante car
résorbable, il laisse place a un solide tissu fibreux et permet ainsi d’éviter le deuxieéme temps
chirurgical visant I’ablation du matériel et la réparation de 1’éventration. Cette technique peut

étre utilisée en premiers comme elle peut étre utilisée en complément en cas de non
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affrontement de la paroi musculaire dans une omphalocele volumineuse aprées un Schuster ou
hypoplasie des parois musculaire Cette technique expose a trois types de complication :

I’occlusion intestinale, la perforation du gréle et le risque septique.

3.9.3.7 Cure de I'éventration résiduelle

Il s'agit du 2eme temps de traitement des omphalocéles apres prise en charge initiale selon la
technique de Grob ou celle de Gross. La cure de I'éventration est en général faite dans un
intervalle de 1 a 6 ans aprés l'intervention initiale. Protocole de 1’expansion cutanée dans la
prise en charge des séquelles pariétales des omphaloceles géantes, parait une alternative

intéressante [57] pour la correction de placard cicatriciel abdominal de 1’éventration résiduelle.

Indication [60]

La multiplicité des aspects anatomo-cliniques, créé plusieurs situations. Omphalocéles
rompues nécessite un traitement chirurgical immédiat. Omphalocéles non rompues : les
indications tiennent compte :

[J De I’existence et du type de malformations associées ;
[J Du contenu et de la taille de I’omphalocele ;

(1 Des possibilités anesthésiques et chirurgicales.

3.10 Evolution et pronostic

En absence d'un traitement urgent la membrane amniotique évolue comme le cordon : elle
s'opacifie, se desséche, se rétracte, se fissure. Une épidermisation spontanée est possible a partir
du collet mais les risques de rupture sont importants. La rupture est une complication gravissime
car elle entraine I'exposition du contenu abdominal. En dehors de I'éviscération, et ses
conséquences désastreuses que sont la péritonite et la déshydratation avec majoration des
troubles métaboliques, la péritonite peut survenir par contiglite, le point de départ étant
I'infection de la jonction cutanéo-amniotique. Les malformations associées, les complications
biologiques ou fonctionnelles liées a I'omphalocéle peuvent parfois entrainer la mort de I'enfant.
La rétraction latérale des muscles droits, au fur et a mesure des mois qui passent, tend a se fixer,
par l'intermédiaire d'adhérences entre le feuillet antérieur de la gaine et les plans superficiels
représentés par le tissu adipeux prémusculo-aponévrotique et le fascia superficiel. Ce
phénomeéne explique en partie I'éventration secondaire observée parfois dans la chirurgie des

omphaloceéles. La libération de ces adhérences permet néanmoins de ramener aisément le bord
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médial des muscles droits au niveau de I'ancienne ligne blanche médiane [56]. Un traitement
chirurgical inadéquat peut aboutir a des complications graves

1 complications des omphaloceles [32,-61]

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

chirurgicale.

(1 Complications pré opératoires

- Infection

- Rupture

- L’hypotrophie cause plus de 10% de déces.

- Obstruction intestinale

- Septicémie

[1 Complications per opératoires

- Les difficultés d’anesthésie liées a I’age,

- D’autres malformations associées,

- Conflit contenant-contenu.

[1 Complications post opératoires

- Les complications intestinales Elles sont les plus fréquentes [63] : Les perforations

-Les complications pariétales : L infection locale qui entraine un lachage. La seule complication
pariétale tardive est I’éventration secondaire.

1 Pronostic

Le pronostic de I’omphalocéle isolée est relativement bon. Le pronostic dépend des anomalies
associées. Le taux de mortalité est de 80% quand les anomalies associées sont présentes, il

grimpe jusqu’a 100% quand les anomalies chromosomiques et cardiovasculaires sont associées
[57].
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4 METHODOLOGIE

4.] Cadre d’étude
Cette étude a été réalisée au service de chirurgie pediatrique de 1’hopital Nianankoro Fomba de

Ségou.
Situation géographique :
Présentation de I’hopital Nianankoro Fomba de Ségou.
Situé au centre-ville de Ségou, au bord de la route nationale n°6 reliant Bamako aux régions
du nord du Mali. Les premiers travaux de construction de 1’hopital ont débutés en 1939 juste
avant le début de la seconde guerre mondiale, il abritait alors un dispensaire et une maternite.
En1962 I’établissement deviendra Hopital secondaire. 1l portera le nom de feu Nianankoro
Fomba le 23 février 1985. Actuellement c’est I’hdpital régional de premiére référence au niveau
du district sanitaire de Ségou, la deuxiéme reférence du niveau régional.
L’hopital regroupe :
Un service de gestion administrative qui comprend :
- Une direction
- Un bureau des entrées
-Un bureau de comptabilité et de gestion
-Un service social
- Une unité d’appui regroupant la cuisine un service d’entretien
Des services techniques : constitués par
- Un service de chirurgie pédiatrique 15lits
-Un service de chirurgie genérale avec 36 lits et de fistule obstétricale annexé
- Un service de médecine générale et interne avec 25lits
-Un service de traumatologie auquel est associé un service de kinésithérapie avec 22 lits
-Un service d’urologie avec 22 lits
-Un service de gynéco-obstétrique 25 lits
-Un service de pédiatrie 25 lits
- Un service d’ophtalmologie
-Un service d’oto-rhino-laryngologie
-Un service d’odontostomatologie
-Un service de cardiologie avec 10 lits

-un service de médecine légale
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-BOX de consultation

- Un service d’anesthésie réanimation avec 5 lits
- Un service de bloc opératoire composé de 4 salles d’opération et une salle de stérilisation
- Un service laboratoire d’analyses médicales
- Un service d’imagerie : échographie, radiographie, scanner
-Une pharmacie hospitaliére
-Une unité de banque de sang
-Un service de maintenance biomédicale
-Un service de néphrologie.
Les locaux :
Le service de chirurgie pédiatrique est composé :
Deux bureaux :
Un pour le chef de service et un pour le majore
Une salle VIP avec un lit et une toilette intérieure
Une salle de 2eme catégorie avec deux lits
Trois salles de 3eme catégorie contenant chacune quatre lits avec un total de 12 lits
Une toilette externe pour le personnel infirmier
Les personnels :
Deux chirurgiens pédiatres dont un chef de service
Un étudiant hospitalier faisant fonction d’interne
Deux techniciens supérieurs de sante dont un le majore
Un technicien de santé
Une infirmiere obstétricienne
Deux techniciens de santé sous contrat de prestation
Trois techniciens de santé bénévolats
Une ouvriére pour le service de nettoyage
Activités :
La chirurgie pédiatrique a pour activites :
Les programmes opeératoires ont eu lieux tous les mardis.
Les consultations tous les jours du lundi au vendredi.
Les hospitalisations tous les jours et a tout moment du lundi au dimanche.

Les urgences sont prises en charge tous les jours.
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Le STAFF hebdomadaire a partir de 8h tous les mercredis au cours duquel se font la
présentation des dossiers, cas cliniques et divers.

La mise en jours des dossiers par I’interne du service du lundi au vendredi.

Le pansement des malades hospitalisés et en ambulatoires du lundi au vendredi par les
infirmiers et infirmieres du service.

La visite des malades hospitalisés du lundi au vendredi a partir de 08h et la contre visite par
I’équipe de garde.

4.2 Type et période d’étude

Nous avons mené une étude transversale descriptive et analytique a collecté rétrospective et
prospective allant de Janvier 2018 a Décembre 2023 (phase rétrospective) et de Janvier 2024 a
Décembre 2024 (phase prospective), chez tous les patients répondant aux critéres d’inclusion.

4.3 Echantillonnage

Nous avons effectué un recrutement exhaustif de tous les dossiers répondant aux criteres
d’inclusion.

4.4 Populations d’étude

Notre population d’étude était tous les enfants de 0 a 15 ans regus en consultation dans le service
de chirurgie pédiatrique de 1’h6pital Nianankoro Fomba de Ségou.

4.5 Critéres
-Critéres d’inclusion :

Tous les enfants de 0 a 15 ans portant une omphalocele, consultés dans le service de chirurgie
pédiatrique, hospitalisés et opérés ou non.

-Critére de non inclusion :

Tous les enfants de 0 a 15 ans portant une omphalocele, non hospitalisé, décéde avant le début
de la prise en charge ainsi que tous les dossiers incomplets.

Les nouveau-nés admis et décede a JO

4. Variables étudies :

Il s’agissait :

- Des données sociodémographiques,

- Des données cliniques,

-Des données biologiques,

-Des données imageriques,

-Des modalités thérapeutiques et

-Le suivi post-opératoire.
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4.7 Collecte et analyse des données
La collecte des données a été effectuee a partir des supports suivants :

Une fiche d’enquéte préétablie,

Le dossier des malades hospitalisés pour omphalocéle,

L’archive des résultats des bilans malformatifs : Echographie cardiaque, radiographie du thorax
et échographie abdominale,

Les registres de consultation,

Les registres du compte rendu opératoire.

Les données ont été saisies par Microsoft Word

L’analyse des données a été effectuée a 1’aide du logiciel SPSS (version 21.0).

Les graphiques ont été réalises par Excel Verssion19

Le test statistique utilisé a été khi2.

Le seuil de signification a été de p<0,05%.

4.8 Considéerations éthiques

Le respect des régles et principes éthiques ont été une partie intégrante de notre étude par :
-La garantie de la confidentialité et de ’anonymat des données par un acces restrictif.

-Le consentement éclairé des parents du patient pour les questions et les photos pour notre
travail.

4.9 Définitions opérationnelles :

Nouveau-né : Patients ayant un age compris entre 0 a 28 Jours.

Nourrissons : Patient ayant un age compris entre 29 jours a 30 Mois selon ’OMS.

Petit enfants : Patients ayant un &ge compris entre 31 a 78 Mois.

Grand enfant : Patient ayant un age compris entre 79 a 180 Mois.

Primigeste : Premiére grossesse.

Pauci geste : Entre 2 a 4 grossesses.

Multigeste : Entre 5 & 6 grossesses.

Grande Multigeste : Plus de 6 grossesses.

Primipare : Premier accouchement.

Pauci pare : Entre 2 & 4 accouchements.

Multipare : Entre 5 a 6 accouchements.

Grande multipare : Plus de 6 accouchements.

Tachycardie : Fréquence cardiaque supérieur a 160 battement par minute.

THESE DE MEDECINE M. Oumar COULIBALY 38



Aspects Epidemio-Cliniques et Thérapeutiques des Omphalocéles au service de chirurgie
pédiatrique de I’hdpital Nianankoro Fomba de Ségou.

Bradycardie : Fréquence cardiaque inférieur a 120 battement par minute.

Score d’APGAR: est une évaluation rapide de I'état de santé d'un nouveau-né a la naissance.
Il prend en compte cinq criteres : I'Apparence (couleur de la peau), le Pouls (fréquence
cardiaque), la Grimace (réflexes), I'Activité (tonus musculaire) et la Respiration. Chaque critére

est noté de 0 a 2, et le score total, allant de 0 a 10.
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5 RESULTATS

5.1 Fréquence
Durant notre période d’étude de 6 ans, nous avons enregistré 3877 consultations, 2215

hospitalisations, 1300 malformations, opéré 987 et 30 omphalocéles. Soit une fréquence de
0,77% des consultations, 1,35% des hospitalisations, 2,30% des malformations, 3,03% des

opérés et une incidence annuelle de 5 cas/an.

3.2 Caracteristiques socio-demographiques

mFéminin = Masculin

Figure 15 : Répartition des patients selon le sexe

Le sexe masculin était majoritaire soit 60% des cas. Le sex-ratio (H/F) était de 1,5 en
faveur du sexe masculin.

Tableau I: Répartition des patients selon 1’age

Age en jour Effectifs Pourcentage
Nouveau-nés 28 93,3
Nourrissons 2 6,7

Total 30 100,0

La tranche d’age la plus représentée a été celle des nouveau-nés avec 93,3% des cas.

L’age moyen a été de 5 jours £10,95jours avec des extrémes de 1 jour et 45jours.
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Tableau Il : Répartition selon la résidence des parents

Provenance Effectifs Pourcentage
Ségou 11 36,66
Niono 6 16,66
Macina 5 20

Tominian 2 6,67
San 2 6,67
Autres 2 6,67
Bla 1 3,33
Baraoueli 1 3,33
Total 30 100

La pluspart des parents résident a Ségou soit 36,66, % des cas, 6,67% étaient hors aire de
sante.

Tableau 111 : Répartition des patients selon I’age de la mére

Age de la mere en années Effectifs Pourcentage
Inf a 20 9 30
20-35 15 50

>35 6 20
Total 30 100,0

La majorité des méres (50 %) étaient 4gées de 20-35 ans. L’age moyen des meres était de
25,7+6,9 ans avec des extrémes de 16 et 37 ans.
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Tableau 1V : Répartition des patients selon la profession de la mere

Profession de la mere Effectifs Pourcentage
Meénagere 20 66,67
Eléeves 4 13,34
Etudiants 2 6,67
Secrétaire 1 3,33
Infirmiéres 1 3,33
Enseignantes 1 3,33
Pompistes 1 3,33
Total 30 100,0

La majorité des meres étaient ménagere soit 66,67%.
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Tableau V : Répartition des patients selon le degré de consanguinité

3.3 Laconsanguinité

Degré de consanguinité Effectifs Pourcentage
ler degré 12 40

2e degré 7 23,33
3e degreé 6 20

Pas de consanguinités 5 16,67
Total 30 100

La majorité des patients soit 40 %, étaient issues d’un mariage consanguin de ler degré
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Tableau VI : Répartition des patients selon le mode de recrutement

Mode de recrutement Effectifs Pourcentage
Consultation ordinaire 11 36,67
Urgence 19 63, 33
Total 30 100,0

Nous avons enregistré 63,33 % des patients admis en urgence.

5.4 Antécédents

Antécédents personnels du malade

Tableau VII : Répartition des patients selon le rang de naissance

Rang de naissance Effectifs Pourcentage
1 14 46,67
2-6 13 43,33

>6 3 10
Total 30 100,0

La majorité des patients étaient le premier enfant de leur fratrie soit 46,67 % des cas.
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Tableau V111 : Répartition des patients selon leurs APGAR

APGAR Effectifs Pourcentage
1 3,33

6 1 3,33

8 1 3,33

8 2 6,67

8 3 10

9 4 13, 34

10 18 60

Total 30 100,0

La majorité des patients avait un APGAR a 10/10 soit 60 %.

Antécédents personnels du pere

Tableau IX : Répartition des patients selon les antécédents médicaux du pere

Antécédents médicaux du pere Effectifs Pourcentage
Asthme 1 3,34
HTA 1 3,34
UGD 1 3,34
Aucun 27 90
Total 30 100,0

Les péres de nos patients ne présentaient aucun antécedent médical soit 90 %.
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Antécédents de la mere
Tableau X : Répartition des meres selon la gestité

Gestité Effectifs Pourcentage
Primigestes 15 50
Pauci gestes 6 20
Multigestes 5 16,67
Grandes multigestes 4 13,33
Total 30 100,0
Les primigestes étaient les plus représentées soit 50%o.

Tableau XI : Répartition des méres selon la parité

Parité Effectifs Pourcentage
Primipares 16 53,34
Pauci pares 7 23,33
Multipares 4 13,33
Grandes multipares 3 10
Total 30 100,0

Les primipares étaient prédominantes avec une prévalence de 53,34%.
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Tableau XI1 : Répartition des patients selon la réalisation du CPN

CPN Effectifs Pourcentage
OuUl 21 70
NON 9 30
Total 30 100

La CPN a été réalisée par 70% des meres, soit une moyenne de 3+2 CPN et des extrémes
de 0-9 CPN.

Tableau X111 : Répartition des patients selon 1’age de la grossesse

Age de la grossesse en SA Effectifs Pourcentage
<35 4 13,33
35-39 20 66,67
>39 6 20

Total 30 100,0

L’age de la grossesse était compris entre 35 et 39 SA dans 66,67 % des cas soit une moyenne
de 38,07+2 SA et des extrémes de 35 a 42 SA.
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Voie d'accouchement

B Acouchement voie basse

23; 77% M Cesarienne

Figure 16: Répartition des patients selon la voie d’accouchement

La majorité de nos patients (23) sont issus d’un accouchement par voie basse soit 77% des
cas.

Tableau X1V: Répartition des patients selon le lieu d’accouchement

LIEU EFFECTIF POURCENTAGE
D’ACCOUCHEMENT

CSCOM 14 46,46
CSREF 7 32,33
HOPITAL 5 16,67
CABINET MEDICAL 4 13,33
TOTAL 30 100

Les accouchements au CSCOM ¢étaient les plus représentés soit 46,46% des cas.
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5.5 Données cliniques

Tableau XV : Répartition des patients selon la température

Température en °C Effectifs Pourcentage
Hypothermie 20 66,67
Normothermie 9 30
Hyperthermie 1 3,33
Total 30 100,0

L’hypothermie a été retrouvée chez 20 patients soit 66,67%.

Tableau XVI : Répartition des patients selon la fréquence cardiaque

Fréquence cardiaque en Ef =ectifs Pourcentage

battement/min

Bradycardie (Inf a 100) 3 10
Normal (120 -160) 19 63,33
Tachycardie (sup a 160) 8 26,67
Total 30 100,0

Nous avons observeé une fréquence cardiague normal chez 63,33% de nos patients.
Tableau XVII : Répartition des patients selon du type de défect

Caractéristiques de la membrane Effectifs (n = 30) Pourcentage
Epaisse 15/30 50
Translucide 29/30 96,67
Intacte 26/30 86,66
Rompue 6/30 20

La membrane était translucide dans 96,67% et rompue dans 20% des cas.
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Tableau XVII1 : Répartition des patients selon le poids

Poids en Kg Effectifs Pourcentage
<2 3 10

2-3,5 23 76,67
>3,5 4 13,33
Total 30 100,0

Un poids de naissance compris entre 2 et 3,5 kg étaient majoritaires dans 76,67% avec un
poids moyen de 2,73+ 0,52 kg et des extrémes de 1,80 a 4,20 kg.

Tableau XIX : Répartition des patients selon le diamétre de collet

Diamétre de collet en cm Effectifs Pourcentage
<4 23 76,67
>4 7 23,33
Total 30 100,0

Le diameétre du collet était inférieur a 4 cm dans 76,67% des cas et supérieur a 4cm dans
23,33% avec une moyenne de 5,67+ 2 cm et des extrémes de 3,5 a 10 cm.
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Tableau XX : Répartition des patients selon le contenu de I’omphalocéle

Contenu Effectifs Pourcentage
Gréles et kystes 2 6,67
Gréles et Rates 2 6,67
Gréles uniquement 9 30
Gréles et Foie 17 56,67
Total 30 100

Le contenu de I’omphalocele était grélique et hépatique dans 56,67% des cas.

Tableau XXI : Répartition des patients selon le type d’omphaloc¢le selon AITKEN

Type d’omphalocele Effectifs Pourcentage
Type | 11 36,7
Type 11 19 63,3
Total 30 100,0

La majorité des omphaloceles soit 63,3 % ont été classée type 11 d’AITKEN.
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Tableau XXI1 : Répartition des patients selon les malformations associées

Les malformations associées Effectifs Pourcentage
Pied bot 1 3,33
Syndrome de Prune Belly 2 6,67
Hydrocéphalie 3 10
Syndrome Beckwith-Wiedemann 6 20

Clv 7 26,67
CIA 5 13,33
Tétralogie de Fallot 3 10

Sans particularité 3 10

Total 30 100,0

Le Syndrome Beckwith-Wiedemann et la CIV étaient les types de malformations les plus

associées soient respectivement 20% et 26,67 %.
Examens complémentaires

Tableau XXII11: Répartition des patients selon les chiffres glycémiques

Glycémie en g/l Effectifs Pourcentage
Hypoglycémie 10 33,33
Normoglycémie 19 63,34
Hyperglycémie 1 3,33
Total 30 100,0

La glycémie normale a été retrouvée chez 19 patients soit 63,34 %.
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-Traitement et évolution

Tableau XXIV: Répartition des patients selon le traitement médicamenteux

Traitement meédicamenteux Effectifs (n = 30)
Oui Non
n (%) n (%)
Antalgique (N=30) 30 (100,0) 0 (0,0)
Antibiotique (N=30) 30 (100,0) 0(0,0)
Réhydratation (N=30) 27 (90) 3(10)
Oxygénothérapie (N=30) 12 (40) 18 (60)

Les antalgiques et les antibiotiques ont été administrés chez la totalité des patients soit
100% tandis que 90% des patients ont été réhydratés et 40% ont recu une

oxygénothérapie.

Tableau XXV : Répartition des patients selon les différentes techniques

Techniques Effectifs Pourcentage
Grob (tannage) 24 80
Gross 6 20
Total 30 100,0

La technique de Grob ou Tannage était majoritairement utilisée soit 80% des cas.

Tableau XXVI : Répartition des patients selon la durée d’hospitalisation

Durée d’hospitalisation (jours) Effectif Pourcentage

1-7 15 50
8-15 15 50

Total 30 100

La durée d’hospitalisation était comprise entre 1-7 jours dans 50% des cas avec une
moyenne de 10 jours et des extrémes de 4al5 jours
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Tableau XXVII : Répartition des patients selon les complications immediates retrouvées

Complications immédiates Effectifs Pourcentage
Distension abdominale 2 6,67
Polypnée 3 10
Eventrations 1 3,33
Absence de complications 24 80
Total 30 100,0

Des complications immédiates ont été retrouvées chez 6 patients parmi lesquelles, 1 cas

d’éventrations post-opératoires, 2 cas de distensions abdominales et 3 cas de polypnées.

Tableau XXVI1II : Répartition des patients selon le devenir

Devenir des patients Effectifs Pourcentage
Décédé 7 23,3
Vivant 23 76,7
Total 30 100,0

Nous avons observé un taux de mortalité de 23,3%.
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5.6 Résultats analytiques

Tableau XXIX : Répartition des patients selon 1’age et le déces

Devenir Total
Age en jours Vivant Décés
Nouveau-nés 22 6 28
Nourrissons 1 1 2
Total 23 7 30
X?=0,852 ddl=1 P=0,418
Il n’existe pas de relation significative entre 1’age et le déces
Tableau XXX : Répartition des patients selon le sexe et déces
Sexe Effectif Total
Vivant Décédé
Féminin 9 3 12
Masculin 14 18
Total 23 7 30
X?=10,031 ddi=1 P=0,860

Il n’existe pas de relation significative entre le sexe et le déces

THESE DE MEDECINE M. Oumar COULIBALY

56



Aspects Epidemio-Cliniques et Thérapeutiques des Omphalocéles au service de chirurgie
pédiatrique de I’hdpital Nianankoro Fomba de Ségou.

Tableau XXXI : Répartition des patients entre le type d’omphalocéle et déces

Type d’omphalocéle Effectif Total

Vivant Déces

Type | 8 3 11
Type 1l 15 4 19
Total 23 7 30
X?=0,151 ddi=1 P=0,698

Il n’existe pas de relation significative entre le type d’omphaloceéle et le déces

Tableau XXXII : Répartition des patients entre le délai d’admission et le déces

Délai d’admission en jour Effectif Total
Vivant Décés

1-7 9 6 15

8-15 14 1 15

Total 23 7 30

X2 =29,677 ddl=2 P=0,031

Il existe une relation significative entre le délai d’admission et le décés
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Tableau XXXII1 : Répartition des patients entre le type de traitement et le décés

Type de traitement Effectif Total
Décéde Vivant

Gross 4 22 26

Grob 3 1 4

Total 7 23 30

X2 =11,050 ddi=1 P=0,004

Il existe une relation significative entre le type de traitement et le décés

Tableau XXXIV : Répartition entre les malformations associées et le décés

Malformation associées Effectif Total
Décédé Vivant
Non 5 18 23
Oui 2 5 7
Total 7 23 30
X?=0,14 ddi=1 P=0,708

Il n’existe pas de relation significative entre les malformations associées et le déces
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6 COMMENTAIRES ET DISCUSSION

.1 Limites de I’étude et fréquence de I’omphalocéle
L'omphaloceéle est une malformation congénitale rare qui continue de représenter un defi majeur

en chirurgicale pédiatrique. Bien que des techniques de diagnostic et de traitement aient évolué
au cours des dernieres décennies, les résultats cliniques varient en fonction de la taille de
I'omphalocele, de la présence d'anomalies associées, et des techniques chirurgicales employées.
Ce chapitre propose une comparaison des résultats obtenus dans notre série avec ceux rapportés
dans la littérature récente. L'objectif est d'analyser les divergences ou les convergences,

d’identifier les résultats cliniques, thérapeutiques et pronostic de cette malformation.

A l'instar de nombreuses études rétrospectives, la ndtre a rencontré des difficultés liées a :
o Des données manquantes dans les dossiers médicaux ;
e L’impossibilité d'utiliser certains dossiers ;

e L’absence de certains bilans, non effectués par les familles.

Les malformations congénitales sont devenues la cinquiéme cause principale de décés chez les
enfants de moins de cing ans en 2015, une augmentation par rapport a la septieme place en 1990
(GBD 2015) [61]. Ces anomalies, définies par I'Organisation Mondiale de la Santé (OMS)
comme des problémes structurels ou fonctionnels survenant avant la naissance, touchent entre
3 et 6 % des naissances dans le monde. Leur fréquence est influencée par des facteurs tels que
la génétique, le statut socio-économique et I'environnement. L'OMS souligne que la majorité
des malformations congénitales graves se produisent dans les pays a revenu faible ou
intermédiaire soit neuf enfants sur dix nés [62]. Durant notre période d’étude de 6 ans, nous
avons enregistré 30 cas d’omphaloceles sur 2 215 hospitalisations soit une fréquence
hospitaliére de 1,35% ce qui donne une incidence de 5 cas/an. OQuaimon DS et al., (2023) ont
rapporté une fréquence de 0,4% a Bangui. Au Danemark, Thomen UL et al., (2024) ont trouvés
lors d’une étude nationale basée sur les registres des naissances vivantes, une prévalence
globale de 0,98% [63,64].

Contrairement a nos résultats, d'autres études ont rapportés des fréquences significativement
plus élevees. Par exemple, Dingemann C et al., (2017) en Allemagne ont observé 9 cas par an,
et Kong JY et al., (2016) en Australie ont rapporté 9,7 cas par an [65,66]. Ces différences dans

le nombre de cas entre les études peuvent s'expliquer par divers facteurs, notamment les
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méthodes de recrutement des patients, I'acces inégal aux consultations prénatales, la notoriété
et I'expertise des établissements hospitaliers, ainsi que le niveau de connaissance de cette

condition au sein des professions médicales et paramédicales.

.2 Caractéristiques sociodémographiques des patients
< Age

Dans notre étude, la majorité des patients (96,67 %) étaient ages de 1 a 4 jours (nouveau-nes),
avec un age moyen de5+10,95 jours et des extrémes de 1 jour et 45jours.jour. Cette précocité
d’hospitalisation peut étre expliquée par le fait que I’omphalocele est une malformation visible
dés la naissance, facilitant son diagnostic immeédiat et son orientation rapide vers un service de

chirurgie pédiatrique [67].

L’omphaloce¢le étant habituellement détectable en anténatal par 1’échographie obstétricale des

le premier trimestre, sa découverte postnatale suggére plusieurs hypothéses :

e Un diagnostic anténatal souvent manqué dans notre contexte, en raison du manque

d’équipements adaptés ou de 1’absence d’échographie morphologique systématique

[68].

e Une prise en charge néonatale rapide et efficace, expliquant pourquoi les enfants
hospitalisés sont majoritairement des nouveau-nés de moins de trois jours. En effet,
plusieurs études en Afrique et en Asie montrent que les nouveau-nés atteints
d’omphalocéle sont souvent transférés des les premieres heures de vie vers un centre

chirurgical [69].

Ce constat souligne la nécessité de renforcer le dépistage prénatal pour anticiper la prise en

charge et améliorer le pronostic des nouveau-nés atteints d’omphalocéle.

s Sexe
Dans notre étude, une prédominance du sexe masculin a été observée, représentant 60 % des
cas, avec un sex-ratio de 1,5. Cette tendance a également été rapportée dans d'autres études,
notamment celles de Traore A et al., (2003) en Cote d'lvoire et de Traoré A en 2002 au Mali,
qui avaient respectivement identifié un sex-ratio de 1,2 et 1,4 [70,71]. Ces résultats suggerent
une légére prédominance masculine dans certaines populations. Cependant, une étude menée
par Angela L et al., (2004) aux Etats-Unis a, au contraire, mis en évidence une prédominance

féminine avec un sex-ratio de 0,5 [72]. Ces variations d'une région a l'autre pourraient étre
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influencées par des facteurs environnementaux, génétiques ou méthodologiques. Toutefois, le
sexe du feetus ne semble pas constituer un facteur de risque déterminant dans la survenue de

I’omphalocele.

% Poids de naissance :
Dans notre étude, 76,67 % des patients avaient un poids de naissance compris entre 2 et 3,5 kg.
L’omphalocele n’influence pas le développement normal in utero du feetus. Par conséquent le
poids a la naissance ne differe pas de celui d’autres enfants. Dans 1’étude de Ouaimon DS et

al., (2023) la majorité des enfants avait un poids compris entre 2,5 et 3 kg [6 ].

.3 Caractéristiques maternelles et facteurs de risque
Dans notre étude, I’4ge moyen des méres était de 25,7 £ 6,9 ans, avec une prédominance de la

tranche d’age de moins de 20 ans, représentant 30% des cas. Ces résultats different de ceux
rapportés par Dembélé AB en 2014 au CHU GT, qui avait observé un age maternel moyen de
30 ans. Certains auteurs suggerent que 1’age maternel pourrait jouer un role dans la survenue
de ’omphalocéle, bien que les mécanismes exacts restent a préciser [10,75]. 1l est possible que
des facteurs biologiques ou environnementaux liés a 1’age de la mere interviennent dans le

développement embryonnaire, influengant ainsi I’apparition de cette malformation congénitale.

Le taux de suivi prénatal reste insuffisant dans notre étude, avec prés de 70% des meres ayant
effectué moins de 4 CPN, ce qui réduit les chances de diagnostic anténatal. Selon ’OMS, au
moins 8 CPN de qualité sont nécessaires pour un bon suivi de la grossesse [76]. Une étude
réalisée au Sénégal a montré que le faible nombre de consultations prénatales était corrélé a une

détection tardive des malformations congénitales [75].

6.4 Données sur ’omphalocéle
Dans notre étude, le diamétre du collet était inférieur a 4 cm dans 76,67 % des cas et supérieur

a 4 cm dans 23,33% des cas. Ce résultat est comparable a celui rapporté par Kanté L et al.,
(2010) au Mali, ou un diamétre de collet inférieur a 4 cm avait été observé dans 73,87 % des
cas [80]. Ce paramétre revét une importance clinique majeure, car il influence directement la
prise en charge thérapeutique des omphalocéles. En effet, selon Kimble RM et al., (2007), le

diameétre du collet est un facteur déterminant pour la stratégie chirurgicale a adopter [79].

Concernant le contenu du sac herniaire, la présence du foie a été observée dans 56,67 des
omphalocéles. Ce taux est proche de celui rapporté par Angela L et al., (2004) aux Etats-Unis,
qui avaient retrouve le foie dans 75% des omphaloceles, mais nettement supérieur a 9,72%
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rapportés par Dembeélé AB en 2014 [72,10]. La littérature souligne que la présence du foie dans
le sac est généralement associée a un pronostic plus sombre, avec un taux de mortalité dépassant
50% [80].

La classification d’Atiken, qui joue un rdle clé dans I’évaluation pronostique et thérapeutique
des omphaloceéles, a également été prise en compte dans notre étude. Les omphaloceles de type
I, caractérisées par un défect pariétal plus modéré, sont généralement de meilleur pronostic et
peuvent bénéficier d’une fermeture primitive. En revanche, les omphalocéles de type 11, qui
présentent un défect pariétal plus large, exposent les nouveau-nés a un risque accru
d’hypothermie, d’acidose et d’infection, nécessitant des techniques chirurgicales plus
complexes et un suivi plus rigoureux [72]. Dans notre travail, la majorité des cas (56,67%)
étaient classés type Il. Cette prédominance des omphalocéles de type Il a également été
observée dans plusieurs autres études, confirmant leur fréquence élevée et leur impact sur la

prise en charge des patients [70,81].

L’omphalocele étant une embryopathie, elle s’accompagne fréquemment d’autres

malformations congénitales [82].

. Dans notre étude, le taux de malformations associées était de 90 % (27 cas sur 30), un chiffre
supérieur a celui rapporté par Dembélé AB en 2014 (6,94 %) et par Traoré A et al., (2003)
(12,5 %) [64,68,10]. Ces variations peuvent s’expliquer par des différences méthodologiques,
des critéres de diagnostic variables ou des facteurs environnementaux influencant le

développement embryonnaire.

Parmi les malformations les plus fréquemment rencontrées dans notre travail, le syndrome de
Beckwith-Wiedemann, la CIV étaient les plus associées soient respectivement avec 5 cas sur
27 et 8 cas sur 27. Ces syndromes, caractérisés par une croissance excessive, une macroglossie,
et une prédisposition aux tumeurs embryonnaires, sont bien connu pour son association avec
I’omphalocele. Cette forte prévalence souligne l'importance d’un dépistage rigoureux des
anomalies associées afin d’adapter la prise en charge et d’optimiser le pronostic des patients
atteints.

.5 Prise en charge therapeutique

Tous les patients ont recu des antalgiques et des antibiotiques. La technique de Grob (tannage)

a été majoritairement utilisée (80%). Cette approche conservatrice est couramment employée
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dans les contextes a ressources limitées, comme le souligne I'étude de Boumas et al., (2020),
qui ont également utilisé le tannage de maniere systématique. Cependant, la fermeture pariétale

en un temps est préférée dans les centres disposant de ressources adéquates [69].

.66 Complications et mortalité
Des complications immédiates ont été observées chez 6 patients, dont un cas d'éventration post-

opératoire, 2 cas de polypnées et 2cas de distensions abdominales.

Le taux de déces était de 23, 3 % (soit 7 cas sur 30) des cas dans notre travail qui est inférieur
a celui rapporté par Ouaimon DS et al., (2023) avec une mortalité de 30,4% (soit 7 cas sur 23).
Kanté L et al., (2010) avaient rapporté 20 décés sur 111 cas d’omphaloceles soit 18,01%.
Dembélé AB en 2014 au CHU GT en avait rapporté 7 sur 72 cas d’omphaloceles soit 9,72%
[6,74,78].

Les facteurs contribuant a cette mortalité incluent la prématurité, la rupture du sac et les
malformations associées graves ou multiples. De plus, I'absence de diagnostic anténatal et

I'insuffisance des moyens de réanimation néonatale peuvent aggraver le pronostic [69].
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7 CONCLUSION
Notre étude a permis de mieux comprendre les aspects épidemiologiques, cliniques et

thérapeutiques des omphalocéles dans un contexte hospitalier au service de chirurgie
pédiatrique de I’Hopital Nianankoro Fomba de Ségou. Elle a révélé que sur 2 215
hospitalisations, 30 cas d’omphaloceles ont été enregistrés, avec une fréquence de 1,35%. La
majorité des patients étaient de sexe masculin (60%) et agés de 1 a 4 jours (93,3%) (Nouveau-
nés). Les malformations associées étaient présentes dans 90% des cas, principalement le
syndrome de Beckwith-Wiedemann et la CIV. La technique de Grob a été utilisée dans 80%
des cas. Le taux de mortalité a été de 23,3%, soulignant la gravité de cette malformation.

Les résultats suggérent qu’une meilleure détection prénatale et une prise en charge précoce sont

essentielles pour améliorer le pronostic des patients atteints d'omphalocéle.
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8 RECOMMANDATIONS
Au terme de notre étude, nous formulons les recommandations suivantes :

Aux autorités sanitaires :

v" Renforcer I'accés aux échographies prénatales de qualité dans les centres de santé,
afin de permettre une détection précoce des malformations congénitales, y compris les

omphaloceles.

v' Améliorer la formation des professionnels de santé en obstétrique et en pédiatrie sur

la gestion des malformations congénitales, afin d’assurer une prise en charge optimale.

v" Renforcer les infrastructures de soins spécialisés et la disponibilité des équipements
nécessaires pour la chirurgie pédiatrique afin d’améliorer le pronostic des enfants

atteints d’omphalocéle.
Aux personnels soignants :

v' Optimiser la prise en charge immédiate des nouveau-nés atteints d’omphalocéle, en

veillant a une surveillance post-opératoire rigoureuse pour prévenir les complications.

v' Assurer un suivi multidisciplinaire des enfants présentant des malformations
associées, comme le syndrome de Beckwith-Wiedemann, afin de gérer efficacement les

complications.

v’ Sensibiliser les parents sur I'importance de la consultation prénatale réguliere pour
détecter tot toute anomalie congénitale.

Aux femmes :

v/ Assurer un suivi prénatal régulier et complet, avec des consultations médicales

appropriées pour permettre la détection précoce des malformations feetales.

v" Prendre en compte les antécédents familiaux et les risques de malformations

génétiques, afin de bénéficier d’une prise en charge adaptée durant la grossesse.

v" Maintenir une bonne hygiéne de vie pendant la grossesse, notamment en évitant les

facteurs de risque qui pourraient entrainer des anomalies fcetales.
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10 ANNEXES
Iconographie

Céphalique

Gauche

Figure 17 : Image omphalocéle type 1 d AITKEN (Chirurgie pédiatrique de 1’Hopital
Nianankoro Fomba de Ségou)

Céphalique

Gauche

Figure 18: Image omphalocele type 1 d AITKEN (Chirurgie pédiatrique de 1’Hopital
Nianankoro Fomba de Ségou)
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Céphaliqu

Gauche

C D

Figure 19 : Différents aspects de I'omphalocele au cours du traitement par tannage a I'éosine
aqueuse. (Chirurgie pédiatrique de I’Hopital Nianankoro Fomba de Ségou)

A : Omphalocele type 1 Aitiken le J1 de sa naissance avant tannage

B : Omphalocele type 1 Aitiken en cour d’épidémisation aprés 3 semaines de tannage

C : Omphalocele type 1 Aitiken en trés bonne voie d’épidémisation apres 3mois de
tannage.

D ; Omphalocele type 1 Aitiken aprés épidermisation compléte

Réalisation d’une ophtalmoplastie
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......................................................................................................... /
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Inferieur a 2kg500 2kg500 a3kg500 3kg500 a 4kg500

Supérieur a 4kg500 Autres............o.oun.e / Indéterminé
Taille (encm) /...ooeiviiiiiiiie e, /

Inferieur a 50cm 50 ab2cm Supérieur a 52cm

Indéterminé
Périmétre cranien:/....................oe..el. /APGAR/........ccooiiiin. /
Périmeétre thoracique/..........ccoovviiiiiiiiininn. /

2-Signes généraux

Etat général:/.............ccooooeeii. / Bon Altéré
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OMPRALOCEIC:/ . ..ot e e

Membrane intacte
Membrane rompue
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Membrane épaisse
Autre  Indéterminé
Diametre du collet/........oooeiiiii /
Inferieur & 4cm 4 3 8cm supérieur a 8cm

Grand diametre (€N CM) /..o.ueniiii e /
Contenu de I'omphalocele/...........coovviiiiiiiiii e, /
Anses Foi Rate

Type d’omphalocele/. ... ..o s e /
Région périnéale

N 110 S /

Perméable Imperméable Fistules

Organes génitaux

Présence des testicules dans le scrotum/..................... / Oui Non

Malformations @SSOCIEES:/ ...ttt e e e, /

EXAMENTS COMPLEMENTAIRES :
1-Biologique
GrOUPE — ThESUS /et t e t e e e /

GLYCEOMIC:/ ..t /
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Hématocrites:/........c.coovveviiiiinnini /

Leucocytes:/...c.ovvuiiiiiiiiiiiiiiiiians / Plaquettes:/..........cooieiiiiiiiii /
TP/ e / TCA: e /

2-lmagerie de malformations associées
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2T 1 L |

Echographie cardiaque
RESUItaL. ...

Echographie rénale

RESUILAL. ..ottt
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D-TRAITEMENTS

1-Préopératoire de

STADILISALION: . . . e ettt e e e

Oxygénothérapie

Antalgiques

Antibiotiques

Autres soins

J O LST0) 0T ¥ 10 ) (< T
2-Traitement curatif...............cooviiiiiiiiiiiinnn..

MeEdical : /... /

Tannage/.............ccoovviinn, /Oui Non

Techniques operatoires/..........ooevveiieiiniiiiiniinnennn. /

Schuster Gross

3-Traitement post

0] 0T E2 1101 (<
Antibiotique Oxygénothérapie

Antalgique Corticothérapie

Perfusion Antipyrétique

AU/ o /
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Suites simples Compliquées
1-Types de complications post opératoires

Complications Immediates

Hémorragie  Distension abdominale  Polypnée  Décés

Complication Secondaire

Septicémique Eviscération Lachage des fils ; Anémie

Occlusion Fistule digestive Déces  Autre

Complications
1 10 B A0S
......................................... /

Eventration Déces Indéterminé
Etatalasortie/.......coooeiiiiiiii e, /
Vivant Décedé
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Résumé : L’omphalocéle est la plus fréquente parmi les malformations congénitales de la paroi
abdominale antérieure. Elle correspond a un défect de la paroi abdominale avec extériorisation
du contenu abdominal recouvert par la membrane amniotique et centré par le cordon.
L’objectif principal de cette étude était d’étudier I’aspect épidémiologique, clinique ainsi que
la Prise en charge des omphaloceles dans le service de chirurgie pédiatrique de ’hopital
Nianankoro Fomba de Ségou.

Nous avons réalisé une étude rétrospective et prospective portant sur des patients atteints de
I’omphalocele admis au service de chirurgie pédiatrique du I’hopital Nianankoro Fomba de
Ségou., durant une période de 6 ans, du Janvier 2018 au décembre 2023, (phase retrospective)
janvier 2024 a Décembre 2024 pendant lesquelles nous avons collige 30 patients (soit 5 cas/an).
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retrouvé 13 cas (43,33%) de type | et 17cas (56,67%) de type II selon la classification d’ Aiken.
Le foie était présent dans le sac dans 17 cas (56,67%). 27 cas (90%) de nos patients avaient au
moins une malformation associée. 24 cas (80%) ont bénéficiés d’un traitement conservateur et
6 cas (20%) d’un traitement chirurgical, 7 patients (23,3%)de nos patients sont décédes (avant
et apres chirurgie) contre 23 vivants soit (76,7%).
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Summary: Omphalocele is the most frequent among the congenital malformations of the
anterior abdominal wall. It corresponds to a defect of the abdominal wall with exteriorization
of the abdominal content covered by the amniotic membrane and centered by the cord.

The main objective of this study was to study the epidemiological, clinical aspect as well as the
management of ompehaloceles in the pediatric surgery service of the Nianankoro Fomba
Hospital in Ségou.

We carried out a retrospective and prospective study relating to patients with the Omphalocele
admitted to the pediatric surgery service at the Nianankoro Fomba Hospital in Ségou., During
a period of 6 years, from January 2018 to December 2023, (retrospective phase) January 2024
to December 2024 during which Ps us collected 30 patients (5cas/year).

These were 18 boys and 12 girls (sex-ratio 1.5) with an average age of 5+ 10,95 days. The
average age of mothers was 20.7 years. The prenatal consultation was made in cases, (70%).
Half of our patients were not followed by obstetric ultrasound. We found 11 cases (36,7%) type
| and 19 cases (56.67%) type Il according to the Aiken classification. The liver was present in
the bag in 17 cases (63,3%). 27 cases (90%) of our patients had at least an associated
malformation especially heart (36, 36%). 24cases (80%) benefited from conservative treatment
and 6 cases (20%) from surgical treatment, 7 cases (23,3%) of our patients died (before and
after surgery) compared to 23 living or (76,7%).
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Serment d’Hippocrate

En présence des maitres de cette faculté, de mes condisciples, devant I’effigie d’Hippocrate, Je
promets et je jure, au nom de I’étre supréme, d’étre fidele aux lois de I’honneur et de la probité
dans I’exercice de la médecine.

Je donnerai mes soins gratuits a 1’indigent et n’exigerai jamais un salaire au-dessus de mon
travail, je ne participerai a aucun partage clandestin d’honoraires.

Admis dans les maisons, mes yeux ne verront pas ce qui se passe, ma langue taira les secrets
qui me seront confiés et mon état ne servira pas a corrompre les meeurs, ni a favoriser le crime.
Je ne permettrai pas que des considérations de religion, de nation, de race, de parti ou de classe
sociale viennent s’interposer entre mon devoir et mon patient.

Je garderai le respect absolu de la vie humaine dés sa conception. Méme sous la menace, je
n’admettrai pas de faire usage de mes connaissances médicales contre les lois de I’humanité.
Respectueux de mes maitres, je rendrai a leurs enfants 1’instruction que j’ai regue de leurs peres.
Que les hommes m’accordent leur estime si je suis fidéle a mes promesses.

Que je sois couvert d’opprobre et méprisé de mes confreres si j’y manque.

Je le jure!
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