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Résumé

L’utilisation de I’échographie au premier trimestre de la grossesse et
en particulier par voie endovaginale, permet la découverte précoce de
mégavessie et donc des syndromes associés. Le syndrome de Prune Belly ou
syndrome d’Eagle—Barrett est une malformation complexe rare avec nette
prédominance masculine. Il se caractérise par la triade : aplasie ou hypoplasie
de la musculature abdominale, dilatations des voies urinaires et cryptorchidie
bilatérale. Il s’associe dans 75% des cas, a des atteintes pulmonaires,
squelettiques, cardiaques et gastro-intestinales. Nous rapportons le cas d’un
syndrome de Prune Belly découvert a 20 semaines d’aménorrhée (SA). A
travers ce cas et la lumiére d’une revue de la littérature récente, nous
soulignerons D’intérét de 1’échographie anténatale dans le dépistage de cette
malformation ainsi que les caractéristiques diagnostiques et thérapeutiques de
cette entité rare.

Mots-Clés: Syndrome Prune Belly, Diagnostic Anténatal, Mégavessie,
Hypoplasie Paroi Abdominale, Cryptorchidie
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Abstract

The use of ultrasound in the first trimester of pregnancy and in
particular by the endovaginal way helps in the early discovery of megascessy
and associated syndromes. Prune-Belly syndrome or Eagle-Barrett syndrome
is a rare complex malformation with marked male predominance. It is
characterized by the triad: aplasia or hypoplasia of the abdominal musculature,
dilations of the urinary tract, and bilateral cryptorchidism. It is associated in
75% of the cases with pulmonary, skeletal, cardiac, and gastro-intestinal
disorders. We report the case of Belly plum syndrome discovered at 20 weeks
of amenorrhea (SA). Through this case and in the light of a review of the recent
literature, we will highlight the importance of antenatal ultrasound in
screening for this malformation as well as the diagnostic and therapeutic
features of this rare entity.
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Introduction

La généralisation de I’échographie au premier trimestre de la grossesse
et en particulier par voie endovaginale permet la découverte précoce d’une
mégavessie et donc des syndromes associés (Megan et al., 2006). Le syndrome
de Prune—Belly est une malformation complexe rare, caractérisé par la triade
. aplasie ou hypoplasie de la musculature abdominale, dilatations des voies
urinaires et cryptorchidie bilatérale (Aaronson et al., 2001).11 s’associe dans
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75% des cas a des atteintes pulmonaires, squelettiques, cardiaques et gastro-
intestinales. 1l existe également des formes dites incomplétes ou partielles plus
fréquentes chez le sexe féminin et qui sont connues sous le nom de Syndrome
de Pseudo-Prune Belly. L’évolution de cette entité est caractérisée par
plusieurs complications et le pronostic dépend surtout de la sévérité de
I’atteinte rénale (Aaronson et al., 2001). Nous rapportons le cas d’un syndrome
de Prune Belly découvert a 20 semaines d’aménorrhée (SA) chez une
primigeste de 22ans. A travers ce cas et une revue de la littérature récente,
nous soulignerons 1’intérét de I’échographie anténatale dans le dépistage de
ces malformations ainsi que les caractéristiques diagnostiques et
thérapeutiques de cette entité rare.

Observation

Nous rapportons le cas d’une patiente agée de 22 ans primigeste, sans
antécédents médicaux ou chirurgicaux particuliers, sans notion de mariage
consanguin, référée dans notre formation a 18SA, suite a la découverte d’une
mégavessie, et dont 1’échographie obstétricale a objective : une grossesse
évolutive avec grosse vessie a parois épaissies et signe de récessus sous
vesical, les deux reins sont hyperéchogenes avec des pyelons bien visibles
communicants avec les calices, le diagnostic d’une valve de ['uretre
postérieure a été suspecté initialement. Un contrdle échographique a 2
semaines (soit a 20SA) a objectivé :la présence d’une mégavessie énorme
prenant tout I’abdomen et refoulant le diaphragme (Figure 1), une dilatation
pyélo-calicielle avec conservation de la différenciation cortico-médullaire
(Figure 2), une paroi abdominale qui parait tres fine ou méme absente (Figure
1), le liquide amniotique était en quantit¢ diminuée, le diagnostic d’un
syndrome de Prune Belly a été suspecté, une IRM feetale a été faite revenue
en faveur d’une mégavessie feetale avec dilatation urétéro-pyelo-calicielle
bilatérale rentrant probablement dans le cadre d’un syndrome de Prune Belly
(Figure 3). Aucune autre malformation n’a été détectée au cours du suivi de la
grossesse, ainsi le diagnostic d’un syndrome de Prune Belly a été retenu. A 40
SA, la patiente a accouché par voie basse, un nouveau-né de sexe masculin,
pesant 3200 g, avec a l’examen clinique la présence d’une détresse
respiratoire cote 5/10, présence d’une paroi abdominale flasque avec
perception d’une masse prenant tout I’abdomen, fistule au niveau de 1’ouraque
ramenant des urines avec cryptorchidie bilatérale (Figure 4). Le nouveau-né a
été hospitalisé initialement en réanimation néonatale avec bonne évolution
hémodynamique, il a bénéficié d’une échographie abdomino-pelvienne qui a
objectivé une importante urétéro-hydro-néphrose bilatérale associée a une
mégavessie et une aplasie des muscles abdominaux avec une cryptorchidie,
étant le tout compatible avec un syndrome de Prune Belly (Figure 5). Le
nouveau-né a été vu par les chirurgiens pédiatres et il a été mis sous
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antibiothérapie avec un sondage vésicale vu que la fistule de I’ouraque raméne
des urines a I’extérieur avec au bilan biologique absence d’insuffisance rénale.
Au cours de la surveillance le nouveau-né a présenté deux épisodes de fiévre
avec au bilan infectieux une CRP élevée avec un ECBU (Examen
cytobactériologique des urines) positif a Escherichia coli pour lequel il a été
mis sous antibiothérapie avec bonne évolution. Actuellement le nouveau-né
est toujours sous surveillance et il sera candidat a une abdominoplastie avec
orchidopexie et reconstruction des voies urinaires en fonction de son
évolution.

Figure 1. Echographie anténatale
Mégavessie énorme prenant tout abdomen avec paroi abdominale amincie.
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Figure 2. Echographie anténatale.
Dilatation pyélo-calicielle avec conservation de la différenciation cortico-médullaire.
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Figure 3. IRM FOETALE
Mégavessie énorme prenant tout abdomen avec paroi abdominale amincie.

Figure 4. Aspect clinique d’un syndrome de Prune Belly a la naissance avec paroi
abdominale flasque et cryptorchidie bilatérale
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Figure 5. Echographie rénale post natale
Importante urétéro-hydronéphrose bilatérale avec mégavessie.

Discussion

Le syndrome de Prune Belly décrit pour la premiére fois par Frolich en
1839 est une affection rare, dont I’incidence est estimée a 1 cas sur 40 000
naissances (Megan et al., 2006).C’est une malformation complexe et rare,
caractérisée par la triade : aplasie ou grande hypoplasie de la musculature
abdominale, des anomalies du tractus urinaire et cryptorchidie bilatérale. Cette
affection est marquée par une nette predominance masculine (plus de 95 %
des patients) et par la rareté des formes complétes chez la fille et c’est le cas
de notre patient qui est de sexe masculin (Megan et al., 2006 ; Aaronson et al.,
2001). Cette nette prédominance masculine a fait évoquer une possible
participation génétique avec une transmission autosomique récessive liée au
sexe (Ramasamy et al., 2005). Cependant, la présence de 1’anomalie chez un
seul des jumeaux dans deux cas de grossesse gemellaire monozygote rend ce
mode de transmission plus difficile a élucider (Maugey-Laulom et al.,
2000).Ce syndrome résulte de la défaillance de migration ou différenciation
du mésoderme latéral en musculature abdominale et en musculature du tractus
urinaire. L’uropathie correspond a une dysfonction ou a une obstruction de
I'urétre provoquant une mégavessie et des méga-uretéres (Driessen et al.,
2014). Une hypoplasie de la prostate est fréquente chez les garcons. Chez les
filles, cette séquence associe, a l'uropathie et a I’anomalie de la paroi
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abdominale, une atrésie vaginale, recto-vaginale, des fistules recto-vésicales
ou un utérus bicorne (Ramasamy et al., 2005 ; Maugey-Laulom et al., 2000).

Le diagnostic prénatal repose sur I'échographie obstétricale capable de
détecter les anomalies de I'appareil urinaire associées a I'aspect typique de la
paroi abdominale ; ainsi les signes échographiques sont: oligoamnios
(fréquemment retrouvé : facteur de mauvais pronostic), dilatation majeure de
la vessie occupant tout le contenu de I’abdomen feetal, dilatation pyélo-
calicielle unilatérale ou bilatérale, paroi abdominale amincie proéminente en
coupes sagittales (Grahame et al., 2011). En post natal, le diagnostic repose
essentiellement sur la clinique et I'échographie abdomino-pelvienne
compétées par une TDM (Tomodensitométrie) abdomino-pelvienne, une
échographie trans-thoracique a la recherche de malformation cardiaque, un
bilan rénal pour évaluer la fonction rénale, une échographie des hanches avec
radiographie du squelette a la recherche de malformations ainsi qu'un
caryotype a la recherche de suppression sur le facteur nucléaire 1-beta
(HNF1beta) (Sutton et al., 2000); (Darmon et al., 2002). Notre malade avait la
forme complete du syndrome avec notamment tous les éléments de la triade
diagnostiquée. 11 a bénéficié en post natal d’une échographie
abdominopelvienne objectivant une importante urétéro-hydro-néphrose
bilatérale associée a une megavessie et une aplasie des muscles abdominaux
avec une cryptorchidie. Une échographie trans-thoracique ainsi qu’une
radiographie du squelette ont été¢ faites et elles n’ont pas objectivé
d’anomalies. Cependant, jusqu'a 75% des patients présentant ce syndrome
associent dautres malformations, a savoir des malformations pulmonaires,
cardiaques, squelettiques, gastro- intestinales et génitales. Ces malformations
ont été rapportées avec une incidence de 25% pour les cardiovasculaires, 24%
pour les gastro-intestinales, 23% pour les musculo-squelettiques ,58% pour les
respiratoires et 15% pour les genitales. Les malformations respiratoires
retrouvées sont I'hypoplasie pulmonaire et la malformation adénomatoide
kystique, lesquelles peuvent entrainer différents degrés d'insuffisance
respiratoire, raison principale de mortalité néonatale (Routh et al., 2010 ;
Fallat et al., 2003).

Le principal diagnostic différentiel inclut les uropathies basses
obstructives causées par des valves de I’urétre postérieur, une hypertrophie du
détrusor, une agénésie urétrale ou des membranes congénitales urétrales
(Writters et al., 2001).

La prise en charge thérapeutique repose essentiellement sur la
chirurgie: l'abdominoplastie, l'orchidopexie et la reconstruction des voies
urinaires. Pour les patients atteints d'une légére dysplasie de la paroi
abdominale, les postures sont acceptables et ne nécessitent pas
d'abdominoplastie. Cependant, pour les cas séveres, le traitement chirurgical
est discuté au cas par cas. Les pyélostomies, urétérostomies et cystostomies
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sont également entreprises pour shunter l'urine temporairement chez certains
nourrissons instables qui ne peuvent pas tolérer I'acte chirurgical. Parfois la
transplantation rénale est inévitable pour les patients présentant une
insuffisance rénale. Quoi qu'il en soit, que le traitement chirurgical soit
entrepris ou non, les patients nécessitent des soins médicaux
multidisciplinaires permanents et un suivi rapproché (Bankole Sanni et al.,
2000 ; Diao et al., 2008). Notre malade a bénéficié juste d’un sondage vésical
vu la fistule de I'ouraque qui ramene les urines a I’extérieur avec suivi
multidisciplinaire. Le pronostic de ce syndrome varie selon la gravité de
I'nypoplasie pulmonaire et des anomalies des voies urinaires. L'hypoplasie
pulmonaire est la principale cause de mortalité a la période néonatale. La
gravité des anomalies des voies urinaires et la fonction rénale déterminent non
seulement la mortalité, mais aussi le pronostic a long terme (Ph. PETIT et al.,
2000).

Conclusion

La découverte précoce de mégavessie a I’échographie anténatale
nécessite toujours la recherche des syndromes associés et notamment le
syndrome de Prune Belly qui est une entité rare et dont la découverte nécessite
un suivi particulier a la recherche d’autres malformations associées qui
déterminent non seulement la mortalité, mais aussi le pronostic a long terme.
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