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RESUME

Le syndrome de Prune-Belly (SPB) demeure une malformation congénitale rare et complexe caractérisée
par la triade faite d‘aplasie ou hypoplasie des muscles de la paroi antérieure de I'abdomen, des atteintes
des voies urinaires et des organes génitaux. Cette étude rapporte le cas d’un nouveau-né prématuré
macrosome de 36 semaines daménorrhées chez qui I'examen cliniqgue a la naissance avait révélé
I'nypoplasie bilatérale des muscles de la paroi antérieure de I'abdomen, la cryptorchidie bilatérale et le
pied bot varus au membre inferieur gauche. Aucune intervention chirurgicale n‘a été effectuée car le
nouveau-né était décédé quelques minutes aprés accouchement dystocique par voie basse. Cette étude
souligne l'importance de consultation prénatale et des échographies réalisées par des experts pendant
la période gestationnelle, met en évidence l'incidence élevée des malformations congénitales rares dans
notre milieu depuis le début de I'année en cours (2022) et en appelle aux autorités sanitaires a s'investir
dans les recherches pour trouver des explications a ce phénomeéne.
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ABSTRACT

Prune-Belly syndrome (PBS) remains a rare and complex congenital malformation characterised by the
triad of aplasia or hypoplasia of the anterior abdominal wall muscles, urinary tract and genitalia
involvement. This study reports the case of a macrosomic preterm infant of 36 weeks of amenorrhoea
in whom clinical examination at birth revealed hypoplasia of the muscles of the anterior wall of the
abdomen, cryptorchidism and clubfoot varus on left leg. No surgical intervention was performed because
the newborn died within minutes of dystocic vaginal delivery. This study underlines the importance of
prenatal consultation and ultrasound scans (by specialist) during the gestational period, highlights the
high incidence of rare congenital malformations in our environment since the beginning of the current
year (2022) and calls on health authorities to invest in research to find explanations for this
phenomenon.
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1. Introduction

Décrit en 1839 par Frolich F., de nationalité allemande?, le syndrome d’Eagle-Barret, nommé « Prune-
Belly » en 1901 par Osler suite a I'aspect caractéristique de 'abdomen (en pruneau avec des rides)%?
est une malformation congénitale rare et complexe. Son incidence varie de 1 cas sur 29 - 50 milles
naissances vivantes?. L'incidence en milieu africaine est inconnue. Le SPB est caractérisé par la triade
qui englobe I'aplasie ou hypoplasie des muscles de la paroi antérieure de I'abdomen et les atteintes
des voies urinaires et des organes génitaux (cryptorchidie)>*. Dans la majorité des cas, soit plus de
septante pourcents, les malformations ostéoarticulaires, cardiaques, gastro-intestinales et
pulmonaires ont été observées *. Les atteintes pulmonaires (hypoplasie) et I'insuffisance rénale sont
les principales causes de mortalité*. De nos jours, les malformations congénitales deviennent un
probléme de santé publique, compte tenu de leur fréquence et gravité. D’aprées les données de la
littérature scientifique en milieux africains, les cas de SPB ont été reportés au Soudan °, en Tanzanie®,
au Togo’, au Rwanda ®°, au Ghana?, en Afrique du Sud'®, au Sénégal !, au Mozambique?®?, au
Nigeria®4, au Cameroun *. En République Démocratique du Congo, cette étude semble étre la
deuxiéme, aprés celle d’Aloni et al.' en 2015. Notre objectif est de décrire le cas de Lubao et ses
particularités au regard de I’environnement clinique.

1. Observation du cas

Le cas de Syndrome de Prune-Belly (SPB) a été observé en date du 22 Aout 2022 a la maternité de
I’'h6pital général de référence de Lubao (HGR), dans la province de Lomami, en République
Démocratique du Congo. La mére du nouveau-né, appelée MNK, est dgée de 36 ans, ethnie songye, de
profession infirmiere, habitant Lubao, sans antécédents de malformation congénitale dans la famille,
ni de diabéte sucré, sans notion de consanguinité, de formule obstétricale P10-G11-Ao et EVq (Parité-
gestité-Avortement — Enfants vivants).

Figure 1. Nouveau-né avec
abdomen ballonné, étalé et
hypoplasie ~ des  muscles
abdominaux, le thorax en
entonnoir. ~ Présence  de
micropénis. L’abondance de
vernix Caseosa témoigne de

la prématurité

Durant la période gestationnelle, MNK a suivi trois consultations prénatales et a regu la cinquiéme dose
de vaccination antitétanique (Td : vaccin contre le tétanos et la diphtérie). Une seule échographie a
été réalisée a la 32 semaines d’aménorrhée (SA), et qui avait révélé la macrosomie. L'épisode fébrile a
été traitée a la quinine et au ceftriaxone. La notion de prise des tisanes par voie anale (lavement) a été
évoquée, sans plus de précision sur leur nature. Aucune irradiation ionisant établie, MNK habitant a
plus de 800 metres d’une antenne de télécommunication. Amenée a 16h38’, en date du 22 Aout 2022,
suite aux douleurs lombaires et hypogastriques, présentation céphalique, col utérin dilaté a 8 cm et
effacé a 80 %, bruits du cceur foetal (BCF) a 157 par minutes, Hauteur utérine (HU) 42 Cm, madame
MNK avait accouché a 18h24’ par voie basse, suite a I'accouchement dystocique (épisiotomie), un
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nouveau-né de sexe masculin, prématuré de 36 SA pesant 5012 grammes, taille 47 cm et périmétre
cranien 25 cm.

L'examen clinique du nouveau-né a révélé I'abdomen distendu, étalé et hypoplasie des muscles
abdominaux, le thorax en entonnoir (pectus excavatum), pied bot varus a gauche, grosse bourse vide
et sans testicule (cryptorchidie), et micropenis (Figure 1). Aucun examen complémentaire de biologie
médicale ou d’imagerie médicale n’a été réalisé suite a leur indisponibilité dans notre milieu (urée,
créatinine, tomodensitométrie, radiographie) ou au manque des moyens financiers par la famille
(échographie). Le nouveau-né était décédé dans les 45 minutes ayant suivi sa naissance, dans un
tableau de détresse respiratoire.

2. Discussion

Le syndrome de Prune- Belly (SPB), qui se veut 'abdomen en pruneau, demeure une malformation
congénitale rare qui doit éveiller la curiosité scientifique de tout chercheur. La cause exacte est a ce
jour inconnue 217 Les théories évoquées n’expliquent pas complétement ce qu’est le SPB : défaut de
développement mésodermique en début de grossesse, et I'obstruction urétérale proximale. >*? La
relation avec une mutation B-HNF-1(facteur hépatocyte nucléaire B-1 responsable du développement
de mésoderme et de endoderme )'%1° et de géne ZNHT; ont été évoquées®. Le facteur LHXI a aussi
été évoqué pour justifier I'atteinte musculaire?l. La mutation de récepteur Ms de I’Acétyl choline est
épinglée dans le cas de pseudo-SPB%. Les cas de SPB associés aux anomalies génétiques ont été
répertoriés 162,

Le SPB est rare. Son incidence est d’un cas sur 29 milles a 40 milles naissances vivantes®. Certains
auteurs évoquent un cas sur 50 milles **. En 2000, seulement 300 cas avaient été reportés dans le
monde?*. En Afrique, peu des cas de SPB ont été reportés #2, d’ou l'intérét de cette étude. En
République Démocratique du Congo, I'incidence est inconnue. Le premier cas a été reporté en 2015 a
Kinshasa et constitué le premier cas décrit en Afrique centrale?®. Cette étude est la deuxiéme 3 étre
publiée, au regard de la littérature médicale consultée dans les différentes bases des données
scientifiques. Nous osons croire que les cas existent mais moins mis en évidence et publiés, par manque
d’intérét. Pour Abdum-Mumin et al. 2, les Afrodescendants américains constituent le groupe ol on
rencontre plus des cas de SPB que parmi les caucasiens?. La survenue des malformations congénitales
a Lubao doit étre suivie de prét a cause de leur incidence cette année. Le cas des bébés siamois % et
des nouveau-nées avec multiples malformations (ano-rectales, faaciales, etc.) faisant évoquer le
syndrome de Potter ont été enregistrés.

Pour ce cas de SPB, le sexe a été masculin. La prédominance du sexe masculin est évoquée par la
majorité des auteurs: plus de 90% des cas de SPB recensés, sans qu’il y ait des explications
approfondies 3%, Les rares cas rencontrés chez les filles demeurent moins sévéres et constituent un
pseudosyndrome de Prune-Belly 2.

Le SPB est caractérisé par la triade aplasie ou hypoplasie des muscles de la paroi antérieure de
I’'abdomen, les atteintes des voies urinaires et les atteintes des organes génitaux (cryptorchidie) 2. Le
ventre en prune, nommé par Osler en 1901, est I’élément essentiel de cette malformation congénitale.
D’ou la considération du ventre mou en pruneau comme signe pathognomonique . Il a été observé
dans notre contexte lors de I'examen du nouveau-né aprées la naissance. L'abdomen était ballonné
comme l'avait constaté Bouchenna et al.?

Les anomalies génitales (cryptorchidie) étaient présentes. Les malformation urinaires (mégavessie,
atrésie urétérale, hydronéphrose, sténose urétrale, dilatation vésicale, etc.)!? n’étaient pas mis en
évidence lors de I'examen clinique. Dans cette série d’étude, nous n’avons pas été en mesure
d’effectuer les explorations paracliniques (imagerie médicale et biologie médicale) compte tenu de
limite de plateau technique. En plus, le nouveau-né était décédé quelques dizaines des minutes plus
tard. A cet effet, nous ne pouvons pas étre en mesure de déterminer s’il s’agissait d’'un SPB typique
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(triade classique) ou atypique tel qu’évoqué par Soukaida et al. . Néanmoins, la littérature scientifique
évoque les cas de SPB sans uropathie %.

L’échographie, une des méthodes de diagnostic, réalisée a la 32 SA, par le médecin généraliste n’a pas
permis de se focaliser sur les aspects de suspicion de SPB. Et pourtant, il est souhaité d’avoir le
diagnostic en période prénatale!??*?°, Certaines études suggérent le diagnostic a 12 SA®. Le pectus
excavatum (thorax en entonnoir) serait en faveur d’une malformation pulmonaire, alors que le pied
bot varus témoigne des atteintes ostéo-articulaires. Ces anomalies associées ont été évoquées dans

431 213 1226 ot pulmonaires'? . La prise en

la littérature : ostéoarticulaires**!, cardiaques*', gastro-intestinales
charge des cas de SPB n’est pas aisé>*, surtout en cas de multiples malformations congénitales
associées. La mortalité est dépendante des atteintes pulmonaires et rénales*?®, mais il existe des cas

ayant survécus au moins dix ans>2,
Conclusion

Le cas de syndrome de prune-belly a été observé dans notre milieu. Il était prématuré macrosome (36
SA, 5012 grammes), de sexe masculin. Sa survie a été de moins d’une heure. Le moment du diagnostic
(postnatal) a été influencé par les difficultés d’interprétation des images échographiques par le
médecin généraliste, qui ne pouvait par conséquent diagnostiquer une éventuelle atteinte respiratoire
et du tractus urogénital. Il est encore temps que la problématique des malformations congénitales soit
une des grandes priorités des décideurs en République Démocratique du Congo, et en particulier dans
notre contexte.
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