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INTRODUCTION




La forme classique du syndrome de Potter avec agénésie rénale
bilatérale associe oligoamnios, retard de croissance intra-utérin,

dysmorphie faciale, anomalies des membres, et hypoplasie pulmonaire.

Sa léthalité entre autre justifie l'intérét d4d'un diagnostic

anténatal précis.

L"avénement de 1'échographie et la connaissance de
1'écho-anatomie foetale rendent désormais possible le diasgnostic in

utéro de l'agénésie rénale bilatérale.

Aprés avoir décrit 3 cas de syndrome de Potter, nous étudierons
les possiblités de ce diagnostic anténatal et ses difficultés, et nous

définierons la prise en charge obstétricale de cette affection.




II

OBSERVATIONS PERSONNELLES
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OBSERVATION n° 1

Romain D. nait le 2 mars 1978 & la maternité de Guéret. Transféré & §
heures de wvie dans le service de réanimation néonatale du CHRU de

Limoges pour détresse respiratoire et prématurité.

A~ Dérgulement de la grossesse

Sa mére, primigeste de 30 ans, a été traitée pour une menace
d'accouchement prématuré (MAP) vers 5 mois de grossesse par
Vadilex * "et Spasfon" *., Le nombre de consultations prénatales

n'est pas précisé, pas plus que la notion d'échographie (1978).

B- Accouchement
a 37 semaines par voie basse en OP {sommet fléchi) 24 heures
aprés la rupture spontanée des membranes (RSM) sans thérapeutique
particuliére.
I1 est précisé qu'existe un oligoamnios (volume 7).
Délivrance naturelle et compléte (DNC) avec 3 vaisseaux au

cordon.

C- L'enfant

1. BEn salle d'accouchement

Pas de cri immédiat. Apgar 3 a 1', 7 a »'.
I1 n'est pas précisé d'anomalie morphologique foetale.

. Poids : 2400 g ; T = 46 cm ; PC = 33 cm ;
A1 heu:e, survenue d'une apnée avec bradycardie néces-
sitant massage cardiaque externe, ventilation en masque
puis intubation.

Lors du transfert, il est coté en coma stade II.
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2. En réanimation néc-natale

* Observation clinique

a)

b)

c)

Enfant dysmature présentant un syndrome peolymalformatif
comportant :
- un faciés particulier : Implantation basse des oreil-
les.
Hypertélorisme.
Epicanthus.
Fentes palpébrales obliques
en haut et en arrieére.
- anomalies des extrémités : Hyperextension de la main
droite.
Qedéme des deux mains.
Pli palmaire médian.
Pieds bots.
L'examen cardio-thoracique retrouve une arythmie respi-

ratoire avec cyanose généralisée.

L'assistance ventilatoire est maintenue.

L'auscultation cardiaque est normale, les pouls péri-
phériques sont pergus. PA = 8 au flush, temps de

recoloration inférieur & 3 secondes.

L'examen sgomatique global ne retrouve aucune autre

anomalie : fosses lombaires libres
Absence de globe vésical
Deux testicules en place
Cependant, 1'examen neuroclogique retrouve une hypotonie

marguée.
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* Les examens complémentaires

a) Radiographie thoracique : preésence d'un gros coeur avec

débord droit, ventricule gauche globuleux et hyper-
trophie auriculaire droite.

Les poumons sont clairs, il y une hypovascularisation
avec pneumothorax gauche.

Le tableau clinique é&voque une malformation cardiaque

(atrésie tricuspidienne).

b} Les prélévements bactériologiques sont stériles.

¥ Evolution clinique

Malgré la réanimation, l'enfant décéde & 10 heures de vie.

3. Examen anatomo-pathologigue de 1'enfant

L'autopsie conclue & 1l'existence d'un syndrome de Potter
avec :
- un faciés typique = hypertélorigme
double épicanthus
oreilles bas implantées
~ déformation des membres : main droite en hyperextension
pli palmaire médian
pied bot droit
- ageénésie rénale et urétérale bilatérale : la vessie est

réduite a4 un petit tube étroit de deux centimétres de long




- 13 -

- hypoplasie pulmonaire

1'ouverture thoracique revéle un épanchement
séro-hémorragique pleural droit
les poumons ne flottent pas

. Les alvéoles sont plissées, & revétement parfois
cubique "analogues & celles d'un foetus gui n'a pas
respiré".
Seules les plus superficielles ont subi un début
d'expansion.

. présence de membranes hyalines en rapport avec 1la

tentative de réanimation

Ce syndrome de Potter est isolé : 1'étude des différents appareils ne
met en évidence aucune autre malformation.
L'examen anatomo-pathologique du placenta n'a pas été retrouvé. Le

caryotype de l'enfant est 46 X Y.

D- Enquéte parentale

1. Caryotype des deux parents : normal
2. Absence de pathologie infectieuse maternelle
3. La recherche d'une malformation de l'appareil urinaire n'a pas

été faite




- 14 -

OBSERVATION n 2

Madame L. accouche le 20 acidt 1983 dans le service de gynécologie-obs-

tétrique I du CHRU de Limoges d'un foetus mort-né.

A~ Déroulement de la grossesse et de 1'accouchement

Madame L, 25 ang, est une primigeste, sans antécédents notables.
La surveillance de la grossesse est mal précisée ; on ne retrouve
pas la notion d'examen échographique prénatal.

Elle est hospitalisée en urgence & 33-34 semaines d'aménorrhée
pour déclenchement spontané et prématuré du travail.
L'interrogatoire reﬁrouve la notion d'une perte liguidienne a
partir de 32 semaines et l'absence de perception des mouvements
actifs foetaux, depuis 48 heures.

L'examen obstétrical constate une présentation podoligue avec
procidence d'un membre et du cordon non battant.

La dilatation cervicale est compléte ; le liquide amniotique est
louche et nauséabond.

Un contrdle échographigque confirme la mort foetale et l'absence
du liquide amniotique.

L'accouchement dirigé sous couverture antibiotique aboutit &
1'expulsion socus anesthésie pgénérale en siege d'un foetus
mort-né, macéré et polymalformé, pesant 1.110 grammes,
L'intégrité utérine est vérifiée lors de la révision.

Le placenta semble normal, il y a deux vaisseaux au cordon.

Les suites de couche sont simples, sous double couverture
antibiotique.

Les analyses bactériologiques placentaires et foetales seront

négatives.
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Le caryotype ne pourra étre réalisé.

B- Examen anatomo-pathologique

1. Le foetus
La macération est importante avec larges décollements cutanés
et chevauchement des os du crane.
L'autolyse tissulaire ne permet gqu'une étude morphologique
générale,
Le sexe est indéterminé, mais ovaires et utérus sont retrouvés
dans le petit bassin,
Il existe une agénésie rénale bhilatérale associée 3 de
multiple malformations :
- omphalocéle rompue d'ou font issue des anses intestinales
- imperforation anale
- absence de vessie
- agbsence de conduits auditifs
- absence de pouce & la main droite et avant-bras trés court
(la radiographie confirme 1'absence du radius et du

premier métacarpien)

I1 n'y a pas de faciés de Potter {liquide amniotique normal ou effet
de la macération 7).
Les poumons pésent 4 grammes chacun {l'analyse histologique et

impossible).

2. Le placenta

Pése 113 gr, mesure 10 x 8 cm, et marginé sur les 3/4 de son

pourtour.
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Insertion paracentrale du cordon.
Plaque choriale normale sans amnion-nodosum.

Les wvillosités sont fibreuses avec de nombreux amas

fibrineux.

3. Le cordon

Présente une artére et une veine ombilicale, et un petit
religuat de cellules musculaire correspondant a4 un vestige

artériel : aplasie de l'artére ombilicale.

C- Enquéte parentale

Ne sera pas faite.
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OBSERVATION n° 3

Damien B. né le 8 octobre 1990 dans une clinique de Limoges. Intubé &
5 minutes de vie, il est transféré en réanimation néo-natale au CHRU
de Limoges pour détresse respiratoire, hypotrophie et syndrome

malformatif.

A- Déroulement de la grossesse

Sa mére est une IVé geste, II& pare, &gée de 26 ans, dont le
début de la grossesse est estimé au 28 janvier 1990.
Antécédents
- 2 interruptions volontaires de grossesse
- coelioscopie pour bilan de salpingite
- 1986 : accouchement normal & terme d'une fille pesant 3180
grammes, sans anomalie notable (seroconversion rubéoligue au

3éme trimestre de la grossesse).

1. Premiére consultation échographique & 15 semaines

- QOligoamnios (intensité non précisée)
- vitalité, morphclogie et biométrie foetales ainsi que le

placenta son considérés comme normaux

2. Clinigquement l'évolution sera considérée comme normale.

TA < 13/8

- Prise de poids : 14 kg

MAP modérée & 28 semaines sans écoulement liquidien

Hauteur utérine : 28 cm & 32 semaines

30 cm & 35 semaines
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3. Echographiguement

- accentuation de l'oligoamnios & 23 semaines et aux examens
successif's
- biométrie en faveur d'un retard de croissance intra-utérin

(RCIU) & partir de la 28é&me semaine (Diamétre abdominal

transverse (DAT) = 60 mm, au 5& percentile)

A 32 semaines : DAT inchangé

Cette hypotrophie sera notée comme harmonieuse & partir de

la 32&me semaine (cf courbe de croissance)

- Etude morphologique génée par l'ecligoamnios :

. une image transsonigque en situation pelvienne est notée
4 28 et 38 semaines chez un foetus de sexe masculin =
vessie ? (cf photo 1)

. en coupe transversale, les loges rénales semblent
occupées par des structures organiques, asymétriques,
finement é&chogénes a contours hypoéchogénes, compatibles
d'aspect avec des reins foetaux (cf photo 2}

. L'exploration morphologique est par ailleurs normale.

4, Examens complémentaires {& 33 semaines)

- Caryotyle sur sang foetal au cordon en raison de 1'asso-
ciation oligoamnios et RCIU = 46 X Y.

- contenu utérin = absence d'anomalie squelettique

B~ L'accouchement

Spontané & 38 semaines, rapide, en présentation céphalique ;

bradycardie en périocde d'expulsion.
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C- L'enfant

1. En salle de naigsance

. Pas de cri immédiat

. Apgar & 3 4 1 minute
Intubé & 5 minutes et transféré en unité de réanimation
néonatale pour détresse respiratoire, hypotrophie (P = 2120

g ; T =145 cm et PC = 31 cm) et syndrome dysmorphique.

2, En réanimation néo-natale

. Il présente une trés mauvaise coloration, une respiration
irréguliére nécessitant le maintien d'une ventilation
assistée.

. La dysmorphie générale évogque un syndrome de Potter :

- nuque plate et large.

- épicanthusg bilatéral.

- microrétrognathisme,

-~ oreilles bas implantées, mal curlées.

- impression de grosse téte, de cou raccourci, de membresg
courts.

- deux hanches luxables, avec ressaut.

- malposition des pieds = pieds valgus gauche, pied varus

droit

. L'étude des sutres appareils retrouvera :
- une atrésie cloanale empéchant le passage de sonde
gastrigue par la narine gauche,
- une hypotonie globale avec une reéactivité et une

motilité spontanée médiocres.
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- les fosges lombaires sont libres.

- les testicules sont en place.

Examen complémentaires

- radiographie thoracique : hypoplasie de la cage thoracique
avec silhouette cardiaque normale, structures osseuses
visibles et aération digestive normales.

- enquéte bactériclogique : non significative.

3. Bvolution
Malgré une ventilation assistée, l'aggravation progressive
de l'hypercapnie et de hypoxie est au deld de toute
ressource thérapeutigue.
Par ailleurs, le remplissage vasculaire n'entraine pas de
diurése.

Le décés survient & 12 heures de vie.

D- Enquéte post-mortem

1. Radiographies osseuses

- absence d'anomalie sguelettique
- hypoplasie du maxillaire inférieur

- hypoplasie thoracique avec pneumothorax bilatéral

2. Examen anatomo-pathologique du foetus

I1 confirme le syndrome de Potter avec
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- une dysmorphie faciale : hypertélorisme
retrognathisme
aplatissement de la racine du
nez

- une malposition des membres : pieds bots (cf photo 3-4).

- une agénésie rénale et urétérale bilatérale avec une
vessie trés hypotrophique (inférieur & 1 cm de diamétre)
histeclogiquement normale.

- les surrénales sont aplaties et mesurent 3,5 em x 2,8 cm
x 0,4 cm pour le surrénale droite, 3,5 cm x 2 cm x 0,4
cm pour la surrénale gauche. Elles sont de structure
normale.

- une hypoplasie pulmonaire avec :

. poumon droit ! poids = 7,8 gr

mesure 5 cm x 2,5 cm x 1,5 cm
. poumon gauche : poids = 6 g

mesure 4,6 cm x 3 ¢cm x 1 cm

Les deux poumons ne flottent pas aprés immersion. Ils sont

trés congestifs et présentent des suffusions hémorragiques

intra-parenchymateuses et intra-alvéolaires. Les alvéoles

sont tapissées d'une épithélium respiratoire cilié. On y

observe par endroit d'épaisses membranes hyalines intra-

alvéolaires.

11 n'y a pas d'epanchement pleural.
Aucune autre malformation wviscérale ne sera mise en

évidence,
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3. L'analyse anatomo-pathologigue du placenta n'est pas retrouvee

E- Enquéte parentale

Caryotype et recherche de malformations de 1l'appareil urinaire ne

sont pas réalisés chez les parents ou chez la soeur.
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TABLEAU RECAPITULATIF

OBSERVATION n° 1

OBSERVATION n° 2

OBSERVATION n° 3

Antécédents mater-

nels non précisés 0 2 IVG, selpingite,
1 fille normale
Parité I I 1I
Echographie non faite oligoamnios oligoamnios
mort foetale RCIU
Vegsie ?
Reing 7
M.A.P. 2l semaines 28 semaines
Type d'accouchement vaginal vaginal vaginal
Présentation sommet siége
procidence membre et sommet

cordon

Apge gestationnel

37 semaines

33 semaines

38 semaines

Sexe masculin féminin masculin
Poids (gr) 2.400 1.110 2.120
Taille (cm) 46 39 b5
Apgar 1 minute 3 Mort foetale 3

5 minutes T 7
Devenir Déceés a 10 H / Décés & 12 H
Autopsie - faciés de Potter - Macération ++ - Faciés de Potter

- pied bot

- agénésie rénale et

urétérale bilatérales

- wvessie hypotrophi-
que

- hypoplasie pulmo-
naire

~ Absence de faciés
de Potter

- Agénéesie rénale bi-
latérale

- Agénésie vésicale

- Imperforation anale

-~ Omphoclocele

- Absence de conduits
auditifs

- Absence de radius
et ler métacarpien
droits

- Hypoplasie pulmo-
naire (4 gr)

- Pieds bots

- Agénésie rénale et

urétérale bilatérales

- Vessie hypotrophi-
que

- Hypoplasie pulmonai-
re (7,8 g - 6 g)

- Surrénales aplaties

Placenta - Cordon

non précisé

Signes de retention
Aplasie artére om-
bilicale

non précisé

Caryotype foetale

4e X Y

non fait

46 X Y

Enquéte parentaie

Caryotypes normaux

non faite

non faite
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LE REIN FOETAL
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La chronologie du développement a des implications guant & 1'ap-
préciation de 1'imagerie et & la détermination de l'état fonctionnel :
au cours du troisiéme mois, les néphrons déja édifiés ont une dispo-
sition anatomique et histologique identiques & celles que l'on trouve
dans le rein adulte.

Le rein commence donc & élasborer 1l'urine.

Mais le capital définitif d'unités fonctionnelles ne sera établi gqu'au

voisinage du terme (9).

1 - DEVELOPPEMENT EMBRYONNATIRE DU REIN FOETAL

Au cours de la troisiéme semaine du développement, le mésoblaste
intra-embryonnaire se différencie en trois parties distinctes dont le
nésoblaste intermédiaire qui wva former par fusion longitudinale Ile

cordon néphrogéne, d'ol dérive le systéme excréteur.

Le canal excréteur de 1'appareil urinaire aboutit, au début, dans

une cavité commune : le cloaque (40).

A- Le développement du rein définitif s'organise & partir de

trois organes excréteurs urinaires, qui vont se différencier dans le
temps et dans l'espace & partir du cordon néphrogéne

1- le pronéphros

2- le mésonéphros

3- le métanéphros (73)

1- Le pronéphros
11 apparait au début de la quatriéme semaine dans la région

cervicale & partir de 7 & 10 amas cellulaires pleins issus de la
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segmentation du cordon néphrogéne : les néphrotomes.
L'évolution de ce pronéphros se fait vers la régression morphologigque

totale & la fin de la quatriéme semaine sans avoir é&té fonctionnel

(61).

2- Le mésonéphros
I1 apparait & la fin de 1la quatriéme semaine pendant 1la
régression du pronéphros par segmentation de la partie thoracique du
cordon néphrogéne.
L'extrémité distale des tubules mésonéphrotiques conflue dans le canal

mésonéphrotigque situé sur le bord externe du mésonéphros.

L'activité fonctionnelle du mésonéphros n'a pas é&té mise en

évidence dans 1'espéce humaine {33.61).

Ce mnésonéphros régresse et disparait vers la 9éme semaine du
développement sauf dans sa portion juxtagonadique oG les tubules sont
incorporés sous forme de conduits génitaux {canaux déférents et

épididyme chez 1'homme ; parocophore chez la femme (40).

3~ Le métanéphros
Au début de la Séme semaine (pendant la régression de 1'appareil
mésonéphrotique) se développent les systémes excréteur et sécréteur du
rein définitif a partir :
- du bourgeon urétéral ou diverticule métanéphrotique (73).
I1 se forme au cours de la bUéme semaine : excroissance de 1la
partie dorsomédiale du canal mésonéphrotique prés de son abouchement
dans le cloaque. Il se détache du canal de Wolff, vers la 9éme semaine

(40) et en se développant, il rejoint
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- le blasténe métanéphrotique, masse unique dense de tissu
mésoblastique qui se développe & partir de la partie caudale du
cordon néphrogéne. Le blastéme ne se métamerise pas.

- deux agents inducteurs interviennent dans 1'élaboration de
1'arbre urinaire définitif : le glycogéne et une enzyme, le

phospho- mono-estérase (40).

a} Le systéme excréteur

Ce systéme se développe grace & la division dichotomigque du
bourgeon urétéral en tubules qui s'effectue jusqu'au 15éme ordre
refoulant toujours plus le blastéme rénal et induisant sa différen-

ciation (H0}.

Le bourgeon urétéral contribue & la formation de 1l'uretére, du
bassinet, des grands et petit calices et des tubes collecteurs (73).
Le canal urétéral reste obturé jusqu'a la 11-12éme semaine par une
membrane formée de deux assises cellulaires : urétérale et vésicale,

A cette époque, le rein commence a4 sécréter de l'urine foetale dont
1'accumulation va dilater 1'uretére tant que la membrane n'est pas
résorbée : en particulier, au niveau du futur bassinet dont la paroi

mésenchymateuse est plus mince.

b) Le systéme sécréteur

A l'extrémité des digitations du bourgeon urétéral, le blastéme
métanéphrotique se divise en coiffe et en sphérule. La sphérule se
tubulise et se coude en "s",.

f

L'extrémité du "s" se renfle et constitue le glomérule primitif au
contact duquel circule une ange artérielle.

Le tubule primitif s'allonge et s'organise en "tube contourné" prés du
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gloménule et "anse de Henlé" au contact du tube collecteur qui dérive
du bourgeon urétéral.

La jonction entre les deux ébauches se perméabilise aux alentours de
la 8-9éme semaine d'aménorrhée. Ainsi se réalise la jonction entre les

portions sécrétrice et excrétrice (40).

4- Changement de position-vascularisation-lobulation
Au cours du deuxiéme mois de grossesse, le rein change de

position grace & deux phénoménes (40) :

a) La migration

Initialement, les reins sont proches 1'un de l1'autre dans le
pelvis.

Entre 7 et 11 semaines, ils wvont migrer progressivement et se
placer dans 1'abdomen. Cette ascension est surtout die & la croissance

des segments sacrés et lombaires et de fagon moins importante & la

diminution de la courbe lombaire.

b) La rotation
Le hile du rein pelvien est sagittal ; en cours de migration, le
rein subit une rotation de 90° autour d'un axe vertical qui améne son
hile en position interne et le bord postérieur et convexe du rein en

position externe.

c) Vascularisation des reins en développement (73}

Quand les reins effectuent leur "ascension"” aepuis le pelvis, ils
sont vascularisés par des artéres d'origine aortique & des niveaux
successivement plus éleves,

Normalement, les vaisseaux caudaux disparaissent a mesure de

l'ascension des reins mais certains d'entre eux peuvent persister.
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Cela explique les variations relativement fréquentes de vasculari-

sation des reins. Environ 25 % des adultes ont 2 ou 4 artéres rénales.

d) Les reins 'du foetus et du nouveau-né (73)

Les reing sont divisés en lobes, wvisibles extérieurement sous
forme d'élévations séparées par des sillons.
Cette lobulation diminue & la fin de la période foetale.

Chez 1l'adulte, le caractére lobé des reins est habituellement effacé.

B- Evolution du sinus uro-génital

Vers la Héme semaine, le septum uro-rectal divise le cloaque en
rectun dorsal et sinus uro-génital ventral et la membrane cloacale en
membrane uro-génitale en avant et membrane rectale en arriére (39).

Le sinus uro-génital est divisé en une partie supérieure qui va
donner la vessie et la partie prostatique de l'urétre et une partie
inférieure qui va donner le vagin, l'urétre pénien et membraneux ainsi
que la prostate.

Les extrémités caudales des canaux mésonéphrotiques s'ouvrent
dans le sinus urogénital et une partie de ces canaux est absorbée
progressivement dans la paroi de la vessie,

Par conséquent, les urétéres dérivés des bourgeons urétéraux et les

canaux mésonéphrotigques pénétrent ainsi séparément dans la vessie.

II - EVOLUTION FONCTIONNELLE DU REIN FOETAL (20)

La néphrogénése du rein foetal, ce qui représente entre 800.000

et 1.000.000 de néphrons, est terminée vers la 3Y4éme-35éme semaine
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d'aménorrhée.

A- La fonction glomérulaire

Elle débute vers la 10éme semaine.

Le niveau de perfusion du rein foetal est faible, aux alentours
de 2 % du débit de 1'aorte abdominale., Ceci est di aux résistances
artériolaires élevées du parenchyme rénal, ce qui induit une

filtration basse.

B- La fonction tubulaire

Elle débute entre la 9éme et la 12éme semaine et a4 184 semaines,
l'anse de Henlé est fonctionnelle.

La réabsorption tubulaire commence.

Le pourcentage de réasbsorption de l'eau augmente de 76 a 97 %.

Le pourcentage de réabsorption du sodium est supérieur, de
l'ordre de 98 %. Ceci explique 1'hypo-osmolarité de 1'urine foetale

avec un rapport urine sur plasma toujours inférieur & 1,

C- La diurése

La production d'urine est détectée dés la lléme semaine (0,6 a
0,7 ml/heure). Elle augmente progressivement avec 1l'Age gestationnel ;
en fin de grossesse, la diurése se situe en moyenne & 500 ml/24 H.
Elle constitue un ¢€lement majeur d'apport d'eau dans la cavité
amniotique. La composition de l'urine foetale est déterminée & partir
des études sur les urcpathies obstructives.

Un grand nombre de substances emprunte cette voie : les
électrolytes (l'osmolalité est basse de l'ordre de 100,5 + 16

mosm/Kg}, 1'urée, le glucose,la créatinine, 1l'acide urigue, l'alpha 1

foeto-protéine, la Beta 2 microglobuline, les hormones.
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La régulation de 1la diurése foetale est sous la dépendance des
hormones de 1'homéostasie rénale, que ce soit 1l'arginine wvaso-
pressive, le systéme rénine-angiotensine, les facteurs natriurétiques,
(tous trois d'origine exclusivement foetales) ou 1'aldostérone.

Les prostaglandines ont un réle majeur en modulant le flux
sanguin vers la médullaire et la sécrétion de rénine.
Ce r&le est bien mis en évidence car 1les anti-prostaglandines

provoquent une oligurie puis une anurie foetale.

D~ Le liquide amniotique (LA) (4)

L'origine du L.A., n'est pas parfaitement connue du fait du
nombre de sites de formation.
Toutefois, pendant la grossesse, on note deux périodes de production

différentes.

1- Avant 20 semaines

Le L.A. constitue essentiellement une extension de 1'espace
extracellulaire du secteur foetal avec apparition de la diurése dés 11

semaines.

le volume du LA est corrélé au poids du foetus (il est compris
entre 220 et 500 ml & 20 semaines)
1'augmentation du LA est de 10 ml/jour aux environs

de la 20éme semaine
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2~ Aprés 20 semaines

Le rein foetal contribue essentiellement a la
formation du L.A. et devant un oligoamnios, il faut toujours penser &

rechercher une malformation foetale, notamment rénale.

1'évolution moyenne du volume revéle un tassement de son
augmentation avec un maximum se situant entre 32 et 36 se-
maines ; une diminution lente apparait & partir de cette date,
puis plus rapide vers la U40éme semaine.

. Le volunme est trés variable d'une grossesse a
1'autre, mais la limite supérieure 2.000 ml comme la limite
inférieure 250 ml ne sont jamais dépassées au cours d'une

grossesse normale.

ITT - LES IMAGES NORMALES

Le rein foetal a bénéficié de l'exploration ultrasonore dés les
premiéres applications de celle-ci & la surveillance de la grossesse.
Organe superficiel et statique, & situation anatomique aisée a
définir, 1l'imagerie dynamigque apporte une information anatomique et
évalue aussi la composante physiologique (9).

L'examen de 1'appareil urinaire foetal doit étre
- systématique dés le début du 2éme trimestre
- précis et minutieux ce qui suppose la connaissance parfaite des
incidences 4'approche les plus favorables et de 1'échoanatomie
rénale

- complet
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Mais 1'examen sera plus ou moins facile selon :

- l'appareillage utilisé : il ne peut se concevoir gqu'avec un
appareil temps réel,

- 1'4ge et la position du foetus : les sondes temps réel,
permettent de multiplier les incidences ou les positions
d'approche,

- la pratique de 1l'échographiste.

A- Pratique de 1'examen

1} X1 comporte :

- 1'étude du liquide amniotique et de la vessie, témoin de la
fonction rénale,

- 1'étude de l'ensemble des aires rénales avec repérage de 2
reins en position normale,

- étude de la structure rénale : régularité des contours, absence
d'anomalie parenchymateuse, présence ou non du bassinet,
recherche d'une wvisualisation continue de l'uretére, mesure de
la longueur rénale, du rapport circonférence rénale sur
circonférence abdominale, diamétre antéro-postérieur du

bassinet, volume rénal.

2) Pour é&tre fiable, deux coupes foetales sont nécessaires :

- longitudinale

-~ transversale

- une coupe frontale~rénale est parfois intéressante car
l'orientation du rein est en légére oblique par rapport a une

frontale foetale
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3) Selon 1la pogition foetale,

facile.

a} position facile :

b) position difficile :

l'examen est plus ou moins

. dos foetal antérieur

. dos foetal & droite ou & gauche,

si le foetus est en sommet ou

en siége : le rein est dans le

cone d'ombre de la colonne
vertébrale.
. dos postérieur : la coupe

transversgsale est facile, la coupe
horizontale met en évidence un
rein droit qui se confond avec le

parenchyme hépatique,

. position transversale avec dos en

haut (fond wutérin) ou en bas
(pelvis).

en fin de grossesse, le sommet
dos latéral gauche ou le siége

dos & droite ou a gauche masguent

presque complétement le rein

controlatéral. La partie
inférieure du foetus est cachée
par les cdtes ou par le pelvis de
la mére. L'appareil urinaire est
largement masqué. La colonne
lombaire et sacrée ne peut é&tre

correctement étudiée.
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¢} autres difficultés :

cdtes foetales : masquent le pble supérieur du rein
gauche

-~ oligoamnios

- obésité

- cicatrice pariétale

B- Le liquide amniotigue

L'analyse échographique de la vessie et du liguide amniotique
doit précéder l'exploration rénale,
La quantité a priori normale de liquide amniotique est donc une

premiére approche de la fonction rénale.

C- La vessie
La visualisation d'une vessie foetale prouve la présence d'au

moins un rein fonctionnel.

1) Chronologie

Pour la plupart des auteurs, la vessie est identifiée entre 12 et
14 semaines d'aménorrhée et devrait &tre vue de fagon routiniére dés

la 15éme - 16éme semaine d'aménorrhée (82,26).

2) Echostructure (40)

L.'image obtenue dépend de la quantité d'urine présente au moment
de l'examen. Sa forme varie de fagon importante suivant le degré de

réplétion.

a) La coupe longitudinale montre

une lacune liquidienne, anéchogéne, & contours marqués et ren-
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forcement postérieur située au niveau du petit bassin, de forme
cylindrique & faible réplétion, owvoide, & ddme supérieur arrondi,
débordant dans la partie de la cavité abdcominale, quand la vessie est

pleine,

b) La coupe transversale

dessine une lacune liquidienne arrondie et réguliére.

c¢) La coupe frontale
donne une lacune presque cylindrigque & faible réplétion ; la
vessie prend une forme en "montgolfiére" lorsqu'elle est pleine :
lacune é&panouie dans la cavité abdominale & bord resserré dans le

petit bassin foetal.

d) Miction
La vidange vésicale dans le liquide amnictique va se traduire par
deux types de phénoménes :
- la diminution progressive du volume vésical,
- l'apparition de multiples é&chos mobiles dans 1le liquide

amniotique sur le passage du Jet urinaire.

3} Test au furosémide

Quand la vessie n'est pas visualisée, 1'examen sera pratiqué une
heure plus tard, ou ultérieurement, de fagon & laisser & la vessie le
temps de se remplir au cas ol la miction serait récente.

Son absence, lors d'un deuxiéme examen, fera pratiquer un test au
furosémide, afin d'éliminer une anomalie vésicale ou d'élimination
rénale.

L'injection intraveineuse lente maternelle de 20 & 40 mg (16), ou de
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Lo a 60 mg (26) ou de 60 mg (90) de furosémide augmente la diurese
foetale horaire de 80 & 150 % chez leg foetus normaux (12).

Le début de la réponse apparait en 15 a 40 minutes, et 1'effet
diurétique se poursuit pendant 70 & 105 minutes. Le foetus est examiné
continuellement par 1'échographie pendant une période prolongée pour

vérifier le remplissage vésical,

La démonstration échographique d'un remplissage et d'une vidange
vésicale spontanée ou induite par le furosémide exclue 1'agénésie

rénale bilatérale.

D- Les reins
1} Chronologie
a) En coupe tranversale foetale
Les deux reins peuvent étre mis en évidence dés la 14éme-15éme
semaine, de part de d'autre du rachis, sous forme de deux images
arrondies, moins échogenes que les structures abdominales

avoisinantes.

b} En coupe longitudinale, les reins ne sont bien
visualisés qu'a partir de la 16éme-18éme semaine, car jusque la
1'échogénicité rénale est trop proche de celles des structures
voisines (foie, paroi abdominale) et que la capsule rénale est encore

trop peu échogéne pour pouvoir en souligner les contours.

¢} En coupe transversale, l'image échographique est cbtenue
plus précocement car les reins, peu échogénes, sont encadrés par le
rachis et la paroi, qui sont trés échogénes (26,40).

Pour Green et col. {(42), les reins sont vus dans 60 % des cas a
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10 semaines, dans 98 % des cas & 11 semaines et dans 100 % des cas, a

12 semaines.

2) Echostructure (40)

a) Coupe longitudinale
La forme des reins donne une image oblongue en haricot, située de
chaque c¢6té de la colonne vertébrale. De dehors en dedans, la coupe
échographique montre :

- la capsule rénale qui est :

trés fine : moins de 1 mm
trés échogéne : elle souligne le contour régulier du rein

qu'elle détache des organes du voisinage.

- le parenchyme rénal qui est

peu échogéne

en fin de grossesse, son épaisseur est de l'ordre de 8 a4 10 mm.

Il est possible d'en dissocier deux zones

. la médullaire ou les pyramides de Malpighi, transsonores
apparaissent presgue vides d'écho, sans liseré,

. la corticale, plus échogeéne, représentée par de fing échos,

denses et homogénes.

- les structures médianes :

forment un ensemble trés échogéne.

La mise sous tension des cavités excrétrices a l'intérieur du
sinus rénal va se traduire par l'apparition du bassinet.

A 1'échographie nous aurons une petite lacune liquidienne,
anéchogeéne, & contours réguliers, fine, allongée selon 1l'axe de

la coupe et dont la longueur ne doit pas dépasser 2 cm.
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Les calices de taille plus petite, se répartissent autour du
bassinet.

Les calices et le bassinet ne doivent en aucun cas présenter une
forme arrondie, globuleuse, ce qui traduirait une augmentation

trop importante de la tension intracavitaire.

b) Coupe transversale
Typiquement, elle donne une image en "paire de lunettes" ou en
"lorgnons" lorsque le foetus présente son dos a4 l'examinateur, nous
avons
- au milieu : la colonne vertébrale trés échogéne avec un codne
d'ombre dd & l'arrét des ultrasons.
- de chaque coHté : la coupe des reins se présentant comme une
forme arrondie, plaguée en dedans sur la colonne vertébrale, et

en arriére contre la parci foetale.

Selon la hauteur de la coupe, l'aspect est variable :

-~ au niveau du pdle rénal : seuls la capsule et le parenchyme
sont visibles.

- dans la partie centrale reénale : on trouve de dehors en

dedans : la capsule, le parenchyme, les calices et le bassinet.

Le bassinet, anéchogéne, & liseré trés é&chogéne, avec un
renforcement postérieur, de forme vaguement rectangulaire, & dévelop-
pement intrarénal déborde largement en dedans du rein, en avant de la

colonne vertébrale qui masque parfeis sa partie interne.

c) Coupe frontale rénale

Elle permet d'étudier le rein dans sa taille réelle, Les calices
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se répartissent de haut en bas en éventail autour du bassinet qui a
une forme triangulaire dont le sommet situé en bas et en dedans

correspond au depart de 1l'uretére.

d) Les rapports du rein

¥ 1es surrénales sont couramment visualisées vers la 2léme

semaine et de facon presque constante au 3éme trimestre (30). Pour
Green, les surrénales peuvent é&tre vues entre 9 et 12 semaines (gréace
aux éguipements actuels). Situées au pdle supérieur du rein, elles lui
sont différentes de par leur répartition d'échogénicité cortico-médul-
laire.

- le cortex est hypoéchogéne,

- la médullaire est hyperéchogéne (9}).

Les surrénales ne peuvent pas &tre visualisées en méme temps que

les reins en coupe axiale. Elles apparaissent comme des structures
paraspinales en galette, & centre échogéne.
Sur les coupes sagittales, la surrénale peut étre wvue sur la méme
coupe que le rein coiffant son pdle supérieur, sous la forme d'une
image pyramidale ou triangulaire dont 1'échogénicité est proche de
celle du cortex rénal.

Elles peuvent induire en erreur sur la mesure de la longueur du rein.

* en avant du rein droit : le foie légérement plus échogéne.

- en avant du rein gauche : l'estomac {lacune liquidienne, quasi
constante, bon point de repére a ne pas confondre avec une
dilatation d'origine rénale).

- au dessus du rein gauche, la rate est {inement échogéne et homogéne.

- les cotes, si elles se présentent en avant du rein lors de 1'examen,
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peuvent donner des zones d'ombre linéaires qui vont gommer en partie

Jes contours du pdle supérieur rénal, surtout a gauche.

E- Uretéres

Les uretéres ne sont pas vus échographiquement & mois d'étre

dilatés, Leur partie initiale est parfois repérable sur coupe frontale

(52).

F- Biométrie

1) Le liquide amniotique

Son volume est normal quand la plus grande citerne mesure entre 3

et 8 cms (9).

2) La vessie

a) (le volume) de la vessie peut étre calculé & partir de 20
semaines selon la formule :
L/3 x M x longueur x diamétre antéro-postérieur x diamétre transverse
2 2 2

Le volume maximal de la vessie augmente avec l'age gestationnel

d'une valeur moyenne de 1 ml & 20 semaines, & 36 ml & 41 semaines

(89).

b} La diurése horaire foetale
a été réétudiée en 1989 par Rabinowitz (89).
Elle augmente avec 1'&ge gestationnel d'une valeur moyenne de
5 ml par heure & 20 semaines, 4 22 ml par heure 2 32 semaines, et 51
ml par heure & 40 semaines.
La vidange de la vessie dans tous les cas, se fait en moins de 30

secondes.
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3} Les reins
a) dans la deuxiéme moitié de la grossesse, le poids du
rein augmente proportionnellement & 1'ége gestationnel, au poids

corporel, et a4 la surface corporelle.

I1 est de 3 gr au 5éme mois, et de 40 g a terme.

b) Les valeurs de référence du rein

* 1a coupe longitudinale permet de mesurer la longueur rénale.

* 1a coupe transversale permet la mesure de la largeur, de 1'épaisseur
et de la circonférence rénales.

* la coupe frontale permet la mesure de la longueur et de la largeur
rénales.
Le rapport de la circonférence renale a4 la circonférence abdominale
au niveau de la veine ombilicale reste constant tout au long de 1la
grossesse : sa valeur varie de 0,27 a 0,30.

*¥ le volume rénal normal & la naissance est approximativement de
10 ml.
Ses mesures sont rapportées sur des courbes de croissance en

fonction de 1'age de la grossesse.

c) Le bassinet et les calices
¥ le bassinet peut &tre plus ou moins rempli. BSon diamétre
antéro-postérieur doit é&tre mesuré sur coupe transversale : il est
inférieur & 4 mm & 20 semaines, & 15 mnn & 30 semaines.
* les calices en fin de grossesse ne doivent pas dépasser 10 mm de

diamétre.

G~ Conclusion

Affirmer 1l'existence d'un appareil urinaire anatomiguement
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normal, reste une téche raisonnablement atteinte par une échographie
de routine, effectuée par un praticien moyennement entrainé.
L'appréciation de la fonction rénale tient plus 4 1l'expérience de
1'opérateur confronté auparavant & des situations pathologiques et
capable d'obtenir des corrélations entre les variations d'imagerie et

les conséquences néonatales (9).
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AGENESIE RENALE BILATERALE :
revue de la littérature
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I - DEFINITION

C'est l1'absence compléte des reins, des uretéres et des artéres

rénales,

Elle résuite de trois processus différents :

1) Agénésie par absence d'organisateur, c'est & dire non-appari-

tion du Dbourgeon wétanéphrotique qui  induit normalement la
différenciation du blastéme soit :
- par arrét du développement du canal mésonéphrotique dans sa
portion terminale
- solt par dégénerescence précoce du bourgeon méta-néphrotique

lui-méme

2) Agénésie par absence du blasténe métanéphrogéne

3} Agénésie par absence d'induction : les deux éléments sont

présents mais le blastéme est dépourvu de son influence organigatrice

sur le bourgeon métanéphrotique.

I1 existe une agénésie urétérale dans les ler et 3éme cas et une
agénesie gonophorique dans le ler cas (celle-ci se rencontre chez la
fille = utérus unicorne). Ces anomalies surviennent entre la 6éme et

la 9éme semaine d'aménorrhée.
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II - HISTORIQUE

En 1946, Edith Potter décrit un syndrome associant
- agénésie rénale bilatérale
- oligoamnios
- retard de croissance intra-utérin (RCIU)
- dysmorphie faciale
- anomalie de position des membres

- hypoplasie pulmonaire

Depuis, avec l'essor pris par l'échographie, les publications sur

ce sujet se sont multipliées.

Il est maintenant reconnu que le syndrome de Potter est la
conségquence de n'importe quelle situation conduisant & un oligoamnios,

de 13 le terme de séquence de Potter.

Cependant, de nombreux auteurs considérent encore la séquence de
Potter comme synonyme d'agénésie rénale bilatérale (24). Nous

appliquerons cette régle.
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1¥I - FREQUENCE

* L'agénésie rénale bilatérale est une affection rare = 0,12 &

0,30 pour mille naissances.

Gillérot et Koulischer (39), font état d'un rapport récent
enregistrant les malformations congénitales dans 17 centres européens

de 1980 a 1984,

- la prévalence totale pour toutes les malformations & la
naissance : 2,16 %

- parmi celles-ci : 0,135 % de malformations majeures du tractus
urinaire dont 0,036 % d'agénésie rénale bilatérale et 0,024 %

de reins polykystiques.

* L'agénésie rénale bilatérale prédomine dans le sexe masculin.

- Potter (1946) = sur 20 cas d'agénésie rénale bilatérale, 17

garcons et 3 filles

- Kurjak (1984) = 2,5 garcons pour 1 fille

¥ La récurrence varie de 1 a 3,5 % (97) et peut atteindre 4,4 %

(95).
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IV -~ CONSEQUENCES DE L'AGENESIE RENALE BILATERALE

I1 faut rappeler que 1le foetus dépourvu de reins peut se
développer in utéro gréce au placenta qui élimine les déchets

métaboliques avant la naissance,

~ Au cours de cette vie intra utérine, 1l'absence de fonction rénale

va retentir sur le bien étre foetal ; les conségquences en seront

dévastatrices.

A~ Conséauences physiopathologiques

Elles sont dominées par 1l'oligoamniocs.

1) Définition

L'oligoamnics correspond &4 une quantité de liquide amniotique
{L.A.) inférieure 4 250 ml, l'amnios et le chorion é&tant intacts ce
qui élimine par définition la rupture prématurée des membranes, I1
s'agit d'une définition volumétrique, difficile & établir en pratique,
et ceci d'autant plus que le LA varie au cours de la grossesse : il
faut toujours se rapporter a l'age gestationnel avant de parler
d'anomalie de la quantité de LA (4). Actuellement, 1'appréciation du
volume du LA se fait par mesure semi-guantitatives gréce & 1'écho-

graphie (20).

2) Mécanisme de 1l'cligoamnios

Dans le cas particulier de 1l'agénésie rénale bilatérale,
1'oligoamnios reconnait 1l'anurie foetale comme principal mécanisme., 11

est profond et confine & 1l'anamniogs et apparait trés précocement
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puisque la production d'urine est détectable dés la lléme semaine

d'aménorrhée.

3} Conséquences
a) Rappelons le réle du LA (44)

- coussin protecteur mécanique du foetus

-~ expansion de la cavité utérine

- goustraction du foetus & la pesanteur

- protection du foetus contre la compression

- lubrifiant permettant la mobilité foetale et empéchant les
adhérences

-~ protection thermique du foetus

- péservoir pour les sécrétions foetales

- apport de nutriment au foetus

- protection anti-infectieuse par des propriétés bactériosta-
tigques et bactéricides (présence d'anticorps, de complexe

protamine-zinc, lysozyme...)

La diminution wvoire 1l'absence de LA est & l'origine de

contraintes mécaniques qui vont induire :

- des anomalies foetales : c'est la tétrade oligoamniotique
comprenant une séguence cutanéo-mugculaire déformative trés
connue, un RCIU, et une hypoplasie pulmonaire.

Elles s'expliquent par la compression du foetus par la paroi

utérine {105) et par la restriction des mouvements foetaux (82).
- des complications obstétricales dont il faut tenir compte lors

de la prise en charge de telles grossesses.
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b) Le retard de croissance intra utérin

* Définition clinigue

Le RCIU définit un enfant dont le poids de naissance
se situe au dessous du 10éme percentile de la courbe
de référence et plus volontiers asu dessous du Héme ou
du 3&me percentile. L'une des courbes la plus utilisée

en France est celle de Leroy.

Mécanisme

Le RCIU observé au cours de 1'oligoamnios en cas
d'anomalie de 1'appareil urinaire foetal est liée & la
compression du foetus au méme titre que 1'hypoplasie
pulmonaire, les anomalies de la face et des membres.
I1 apparait gu'en cas d'oligoamnios, le RCIU est plus
fréquent et plus sévére.

Il s'accompagne d'un taux plus élevé de souffrance

foetale et de mortalité périnatale (105).

¢} La séquence cutanéo-musculaire déformative de
1'oligoamnios
Elle est d'autant plus grave que l'oligamnios est sévére et/ou

précoce au cours de la grossesse (40).

* Dysmorphie faciale : le faciés de Potter

Il est présent dans 80 a 100 % des cas de syndrome de Potter,
I} comprend :

- un aplatissement du nez avec hypoplasie marquée (24)

- un hypertelorisme

- un epicanthus
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- un microrétrognathisme avec glossoptose
- des oreilles bas implantées, larges, molles, plissées en

accordéon, mal ourlées

raccourcisgement du cou, avec un aspect palmé (24)

la fontanelle et sutures élargies (24)

* La peau dans son ensemble est plissée, déshydratée et apparalt

trop léche pour le corps du fait probablement

- d'une déshydradation séveére
- de la disparition de la graisse sous cutanée
- du faible développement musculaire
Cet aspect explique les replis cutanés (sous orbitaires et cou

palné) (28).

¥ Les anomalies des membres sont positicnnelles le plus souvent

et la diminution des mouvements entraine des

- ankyloses articulaires : hanches, coudes, genoux
- des raccourcissements musculaires : arthrogrypose (3).
I1 existe par ailleurs :
- mains bottes, élargies en pelle : les doigts paraissent
courts
- pieds bots
- dysplasie luxante de la hanche (44)
Potter a noté des anomalies plus rares telles 1'agénésie du

radius ou du pouce {105), (88}.
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d) L'hypoplasie pulmonaire

* Définition : Anomalie de la croissance et de la maturation
du poumon foetal conduisant & un arbre bronchique mnal
développé associé & du tissu pulmonaire en quantité

variable.

L'hypoplasie pulmonaire est bilatérale en cas d'oligoamnios.

D'un point de vue anatomique, il y a hypoplasie pulmonaire

guand :

- le rapport poids pulmonaire / poids corps est bas (nl =
0,22 + 0,02)

- le nombre d'alvéoles radiales est réduit

- le contenu en DNA pulmonsaire est diminué

- il y a tendance & la rupture alvéolaire (62)

* Mécanismes sous-jacents de 1'hypoplasie pulmeonagire {62-20)

Ils sont plusieurs :

- la compression extrinséque du thorax foetal qui réduit
1'espace nécessaire au dévelcoppement du poumon

- 1'inhibition des mouvements respiratoires foetaux

- l1a diminution de la production du liquide pulmonaire ou
1'augmentation de son excrétion

Selon Adzick et Coll. (1), le liquide intra-pulmonaire

foetal est formé & partir d'un transport actif a travers

1'épithilium pulmonaire, et peut servir a distendre les

voies aériennes potentielles et & stimuler leur croissance.
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Pour Nicolini (79), 1'hypoplasie pulmonaire résulte de la fuite
du liquide pulmconaire dide & la réduction de la pression
smniotique et & l'augmentation du gradient de pression alvéole /
cavité amniotique.

Ltinstillation de LA artificiel en restaurant une pression

amniotique normale préviendrait 1'hypoplasie pulmonaire.

- la diminution de 1la production de la preoline rénale qui

s'associe & une diminution du collagéne (9) (63) (105).

*¥ Aspect anatomo-pathologique

La période de danger dans la formation du poumon se situe entre
la 17éme et 1la 26éme semaine d'aménorrhée, c'est & dire au
stade canaliculaire (20) (39), et pour une durée de plus de 4
semaines {(44).

En effet, pendant cette période, trois événements majeurs se
produisent

- la naissance de 1'acinus

- la différenciation des cellules épithéliales

- le début de la sécrétion du liquide pulmonaire et de 1la

synthése du surfactant

Pronostic

1l'hypoplasie pulmonaire est irréversible si son début est
précoce {3}.

Les observations enregistrées renforcent l'idée qu'un volume
normal de LA est une condition nécessaire a un développement

pulmonaire foetal normal.
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Ceci pouvant étre illustré par 1'absence d'hypoplasie pulmo-
naire chez un enfant porteur d'une agénésie rénale bilstérale
et d'une atresie de l'oesophage : le volume du LA é&tant normal
4 la naissance et les poumons de taille et d'aspect histolo-
gique normaux {62).

En contre partie, la rupture prolongée des membranes avec fuite
chronigque de LA entraine un oligoamnios prolongé et les enfants

présentent une hypoplasie pulmonaire (62).

A la naissance, le nouveau-né présente rapidement une détresse
respiratoire, avec présence :

- de deux petits poumons clairs & la radiographie

~ un pneumothorax fréguent

- une hypoxémie réfractaire (9)

e} Autres conséquences foetales
* Modificatien du créne foetal : l1l'ocligoamnios sévére
peut altérer de facon significative la forme du créne
foetal, une tendance & la dolichocéphalie sera notée.
11 sera nécessaire d'utiliser 1'index céphalique afin
de s'assurer que le diamétre bipariétal puisse étre

utilisé pour chiffrer 1'age gestationnel (54).

* Modification du débit sanguin cérébral
L'oligoamniocs prolongé, sévére, peut géner le débit
sanguin cérébral & travers la téte foetale comprimée
aboutissant & un index de pulsatilité augmenté dans
1'artére carotide interne. Ceci traduit une

augmentation des résistances vasculaires cérébrales
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foetales. Le modelage du crane foetal par
l'oligoamnios comprime le sinus sagittal superieur
aboutissant & un débit sanguin cérébral diminué. Un
mécanisme similaire est incriminé pour expliquer
1'élévation de la résistance wvasculaire cérébrale
foetale en présence d'un oligoamnios prolongé et

sévere.

* Modification du rythme cardiagque foetal

Ont &té remarqués
- un rythme de base diminué : 120 & 140 beats/minute
et peu oscillant

- des ralentigsement tardifs variables, sévéres (83)

Ces ancmalies ne sont pas spécifiques et peuvent
survenir en cas de prématurité, de RCIU, et

d'oligoamnios de toute sorte (83).

Complications obstétricales
* Sur 1'évolution de la grossesse (105}
Le taux d'accouchement prématuré peut atteindre 5,6 %
* gur 1l'évolution de 1'accouchement (44)
- on parle d'accouchement "& sec"
- le taux des présentation de siége est de 4,3 %
le plus souvent siége décomplété
la responsabilité en incombe & 1l'oligoamnios par le
biais de la restriction des mouvenments foetaux (la
version spontanée est impossible)

- dystocie dynamique
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- compression du cordon, responsable de souffrance
foetale
- le taux de césarienne relevé dans la littérature

est de 0,5 &4 2,3 % des naissances

B- Conséquences anatomo-pathologiques

1) Amnion nodosum

Curiositeée anatomique, il s'agit de granulations
blanchatres, millimétriques, retrouvées sur la face foetale
du placenta en cas d'oligoamnios sévére et prolongé (44).

2) Cordon ombilical court (105)

C- Conséquences anatomiques

1) Les surrénales

En cas d'absence de structure rénale, E. Potter (88)
décrivait "que les glandes surrénales bien que de poids
normal, n'avaient pas leur forme habituelle". Certains
auteurs parlérent méme d'hypertrophie surrénalienne (29).
Suite & 1l'analyse anatomo-pathologique des surrénales
prélevées sur des enfants porteurs d'agénésie rénale
bilatérale, il apparait gue ces glandes ne sont pas
hypertrophiées le plus souvent (le poids se situant dans
les limites de la normale), mais leur configuration en
"pointe de fléche" (29) disparait.

Elles deviennent discoides, aplaties, et s'étendent contre
la paroi abdominale postérieure, occupant les loges rénales
(100).

Selon Edith POTTER, cet aspect peut é&tre attribué &
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1l'absence de pression exercée par le rein sous-jacent

contre une glande surrénale en voie de développement.

2) La vessie

Lorsqu'elle est présente, elle est hypoplasique et

contractée (88) (90).

V - DIAGNOSTIC ANTENATAL DE L'AGENESIE RENALE BILATERALE

A- Introduction

L'agénésie rénale bilatérale était dans le passé rarement
diagnostiquée avant la naissance.
Au cours des derniéres années, 1l'oligoamnios, la présentation de
siége, la prématurité et le RCIU étaient susceptibles pendant la
grossesse de faire évoguer un éventuel syndrome de Potter.
L'avénement de 1'échographie a rendu possible le diagnostic anténatal
de 1l'agénésie rénale, modifiant ainsi la prise en charge de telles

grossesses (28).

1} Les moyens du diagnostic

a} Clinique
Les signes cliniques ne sont que le reflet des conséquences
physicpathologiques de l'anurie foetale (oligoamniocs, RCIU,
présentation de siége).
Ils sont inconstants et le plus souvent tardifs. Ils seront étudiés

dans les signes d'appel.
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b) Echographie : elle est la clé du diagnostic

Les ultra-sons sont connus pour leur maniabilité et leur faible
colit, Largement diffusés, ils renseignent en temps réel avec une bonne
résolution spatiale, et donnent d'excellents résultats en ce qui
concerne l'aége de la grossesse et le dépistage d'ancmalies foetales.
Ils sont le premier examen d'imagerie en obstétrigue. L'exploration
peut se faire par voie transabdominale ou transvaginale.
Le disgnostic du syndrome de Potter est possible par voie endova-
ginale. Nous rapportons ici les deux cas publiés par Benacerraf en
1989 (7) : deux patientes présentant un oligoamnios & 18 et 15
gsemaines d'aménorrhée. Dans les deux cas, le foetus recourbé, était
pelotonné immédiatement en arriére du col utérin, dans un utérus petit
pour le terme.
Dans cette position foetale défavorable & l'exploration transabdo-
minale, 1la wvessie et les loges rénales étaient difficilement
visualisées & travers une fenétre acoustigue trés réduite. Par voie
transvaginale, la vessie ne contenait pas d'urine et les loges rénales
nettement visualisées montraient dans le premier cas uneé agénésie
rénale unilatérale avec dysplasie controlatérale et dans l'autre cas,
une agénésie rénale bilatérale.
Les deux grossesses furent interrompues précocement et 1'examen
anatomo-pathologique confirma le diagnostic eéchographique dans les
deux cas.
I1 apparait que 1'approche transvaginale donne une meilleure
résolution de 1'anatomie foetale qgue la voie transabdominale (la seule
contre indication étant la rupture des membranes}. L'avénement de ce
type de sonde et l'augmentation de la définition des appareils font
entrevoir la possibilité de bilan morphologique au courgs du premier

trimestre (9).
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Les signes échographiques de 1'agénésie rénale bilatérale décrits plus
loin, proviennent de 1l'étude foetale par échographie conventionnelle

abdominale.

c) Imagerie par résonance magnétique (IRM)

La grossesse n'est pas une contre-indication &4 1'IRM ; celle-ci
n'entrainant aucune mutation, ni aucune cytotoxicité sur les cellules
des mammiféres (21).

Par mesure de précaution, il faut ceﬁendant si on le peut attendre le

3éme mois de grossesse.

L'IRM de la femme enceinte ne présente aucune particularité par

rapport & la femme non enceinte.

Comme les ultra=-sons, la technique est fiable, non-~invasive, non
ionisante, permettant des plans de coupes multiples. Le contraste
tigssulaire peut fournir des renseignements différents de ceux des
ultra-sons.

En faveur de 1'IRM : 1l'absence d'interposition osseuse, gazeuse, et
graisseuse ; la vessie distendue n'est pas utile ; elle fournit une

vue globale du foetus.

La réalisation d'un examen correct par IRM se heurte A deux problémes
majeurs :
- Les mouvements du foetus : habituellement, 1'utilisation de
1'IRM en obstétrique est limitée au 3éme trimestre,
A cette période, le mouvement foetal est réduit parallélement &

iz diminution du LA, et est 1limité essentiellement aux

extrémités.
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L'oligoamnios, nuisible aux images échographiques, représente
un avantage pour 1'IRM puisqu'il réduit le mouvement foetal
{21).

- la position de certains organes du foetus,

Sur le plan technique, les images en Tl (TR et TE courts} sont
les meilleures pour montrer 1'anatomie foetale du 2éme et 3éme
trimestre car les liquides sont noirs et les graisses sont blanches.
Les images en T2 (TR et TE longs) proprement dites sont meilleures
pour le cerveau et permettent plus de coupes.

Le meilleur plan de coupe pour commencer l'examen est le plan sagittal
car assez souvent le grand axe du foetus est paralléle au grand axe de
la mére. La qualité des images obstétricales pelviennes a été
améliorée par un examen ultra-rapide‘avec respiration bloguée et par

le développement d'autres aspects techniques de 1'examen IRM (21).

De Cleyn en 1989 (27) publie deux cas d'examen IRM réalisé sur
deux patientes, l'un & 32 et l'autre & 27 semaines.
Les signes d'appel étaient 1'anamnios et le RCIU. L'échographie dans
le premier cas montrait une petite vessie qui n'augmentait pas de
volume aprés l'administration de furosémide. L'aspect rénal était
douteux. L'IRM confirmait 1l'absence de structures rénales. Dans le
deuxiéme cas, l1'échographie suspectait une agénésie rénale bilatérale
gui était confirmée par 1'IRM (abgence de reins et vessie non
visible).
Les grossesses furent interrompues et 1'examen anatomo-pathologique
confirmait le diagnostic d'agénésie rénale. Dans le premier cas, les

surrénales avaient un aspect ovoide.
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D'une fagon générale, les reins foetaux entourés par une petite
quantité de graisse, sont trop petits pour étre reconnus par 1'étude
de l'architecture rénale.

Les coupes T2 sont utiles dans ce cas car elles peuvent montrer un
contraste maximal entre parenchyme hépatique et splénigue de faible
intensité et le parenchyme rénal de haute intensité.

Pour De Cleyn, l'usage combiné de l'imagerie coronale et la sélection
des séquences Tl et T2 fournit 1l'imagerie par résonnance magnétique la

plus fiable des reins foetaux {27).

En conclusion, la résonance magnétique est certainement capable
potentiellement de faire le diagnostic de la plupart des malformations
foetales.

Néanmoins, il faut réserver cet examen aux cas o0 l'exploration
ultrasonore pose de réels problémes a plusieurs praticiens
expérimentés {21).

Actuellement, l'utilisation de 1'IRM est limitée & une grossesse

tardive, selon les indications suivantes

évaluation d'un placenta praevia marginal

détermination d'un RCIU

évaluation de l'effacement cervical

- anomalies foetales du SNC

évaluation de néoplasies maternelles concomittantes (60)

2) Date optimale de 1'examen du dépistage

* Au cours du ler trimestre, la date optimale pour le
diagnostic de malformation embryonnaire serait 12
semaines d'aménorrhée. Pour Green et Coll. (42), 1la

vegsie foetale peut étre identifiée dans 50 % des cas &
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12 semaines, et les reins et les surrénales peuvent étre
vigualisés dans tous les c¢as quand legs conditions
d'échographie sont bonnes.

I1 est clair que le diagnostic d'agénésie rénale serait
plus facile dans le ler trimestre guand un LA en guantité
suffisante permet une meilleure visualisation des reins
par rapport au 2éme trimestre ol le LA dépend essentiel-
lement de la fonction rénale foetale (42).

La découverte d'une vessie foetale & 12 semaines
d'aménorrhée devrait exclure le diagnostic d'agénésie
rénale. Mais l'absence de vessie distendue & cet age

- gestationnel ne permet pas de conclure.

*¥ L'agénésie rénale peut étre détectée au 2éme trimestre et
la péricde idéale pour le dépistage systématique des
malformations est 20-22 semaines.

L'oligo ou l'anamnios sont identifiés entre 16 et 20
semaines d'aménorrhée et la présence d'une vessie est
vérifiée (28} a cette épogque. (Le role de 1l'excrétion

urinaire dans le maintien du volume du LA n'est

probablement pas significatif avant cette période).

¥ Au 3éme trimestre, l'intensité de l'oligoamnios va géner

considérablement 1'abord échographique foetal.

3) Intérét du diagnostic

¥ I1 s'agit d'une affection lethale, dont le diagnostic doit étre
fait avec une certitude absolue, si, comme pour toute anomalie
incompatible avec la vie extra-utérine, une interruption théra-

peutique de la grossesse est proposée aux parents.
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* 1a précocité du diagnostic et de 1l'interruption de la grossesse
permet d'épargner & la mére des conséquences gravidiques non
négligeables pouvant conduire & une césarienne. Cette inter-
vention non souhaitable pour accoucher d'un enfant non viable,

multiplie les préjudices.

* La découverte de 1l1'anomalie foetale implique une attitude
dynamigque avec enguéte approfondie foetale (caryotype,
recherche d'associations malformatives & 1'échographie et lors
de l'examen anatomo-pathologique} et parentale (caryotype et
recherche de malformations urinaires) afin d'établir un taux de
récurrence dont il faudra tenir compte lors d'une grossesse

ultérieure.

B- Diagnostic positif

1) Circonstances de découverte de l'agénésie rénale bilatérale

* Le diagnostic peut étre envisagé dans deux situations
(26)
- ¢'est un examen échographique systématique qui est &
l'origine de sa découverte : le cas le plus fréquent.
- ce sont des éléments particuliers qui font rechercher

1'anomalie

antécédents familiaux de malformations de 1'appa-
reil urinaire

* antécédents d'enfant ayant présenté une agénésie
rénale bilatérale

une pathologie particuliere de la grossesse

oligoamnios, hypotrophie
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* la découverte d'une alpha foeto-protéine sérique

maternelle élevée (Alpha FP)

¥ Discussion de ces circonstances diagnostiques

Antécédents familiaux de malformations de l'appareil urinaire

Des malformations rénales isolées peuvent apparaitre sporadi-
gquement ou étre transmises par mutations monogéniques. Elles
comprennent 1'agénésie,l'hypoplasie, l'ectopie rénale, les
malformations urétérales, les reins en fer & cheval, Ila
maladie dysplasigue multikystique, la maladie polykystique

autosomale dominante (91).

Antécédents d'enfants ayant présenté une agénésie rénale

bilatérale
La plupart des cas d'agénésie rénale bilatérale, sont de
survenue sporadique et dans ces situations, le risque de

récurrence familiale est de 3 a 5 % (82).

Une pathologie particuliére de la grossesse : l'oligoamnios et

1'hypotrophie sont deux signes d'appel majeurs de 1'agénégie

rénale bilatérale

* Dans la série anatomo-pathologique de Delezoide et Coll,
{(80) publiée en 1988, sur 321 autopsies de foetus ayant un
oligoamnios sévére, sont retrouvées 175 malformations dont
- 58 (33 %) malformations isolées de 1l'appareil urinaire

(l1ésions bilatérales entrainant une anure foetale)
Agénésie rénale bilatérale : 16

Dysplasie rénale multikystigque bilatérale : 9
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. Polykystose rénale infantile : 2
. Uropathie obstructive bilatérale : 16
. autres : 15
- 80 polymalformations avec anomalie urinaire (46 %)

. syndrome connu dans 49 des 80 cas

Syndrome de Meckel

Association VACTERL

Régression candale

Syndrome de Smith-Lemi-Opitz

Syndrome d'Ellis Van Creveld

Syndrome 4'Ivemark
. 9 = anomalies chromosomiques
. 22 = associations malformatives non cataloguées
- 16 polymalformations non urinaires (9 %)
. Cardiopathies
. Hygroma du cou
. 5 anomalies chromosomiques : 2 tripleoidies, 1 monosomie
14, 1 trisomie 13, 1 trisomie 18
-~ 21 monomalformations non urinaires {12 %)
. 2 ostéogenése imparfaites
1 maladie de Werdning Hoffmann

. 2 anomalies chromosomiques : monosomie X, triploidie

En dehors des malformations, l'oligoamnicos est :
. liée a une rupture des membranes dans 73 cas
. lié & un RCIU dans 25 cas

. idiopathique dans 48 cas
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* Quaend le RCIU est découvert précocement au Z2éme trimestre,
il existe six fois plus d'anomalies génétiques que lorsgue
le ralentissement de la croissance survient plus tardivement
vers la 34éme semaine ou il exprime davantage wune
insuffisance placentaire.

11 % des courbes de croissance c¢éphaligue anormalement
basses au 2éme trimestre témoignent d'une malformation

foetale (11).

4- L'alpha foeto-proteine (Alpha FP) sérique maternelle et

agénésie rénale bilatérale

Dang les conditions normales : 1' Alpha FP synthétisée au
niveau du sac vitellin et du foie foetal, passe du sang foetal
dang le LA gréce & la miction, aprés filtration rénale.

A chaque déglutition, le foetus élimine une certaine gquantité
de 1'Alpha FP du liquide amniotique, quantité qui sera ensuite
digérée.

Une faible quantité d'Alpha FP gagnerait la circulation
maternelle au travers des membranes et du placenta. Les taux
bas d'Alpha FP dans le LA rencontrés lors d'agénésies rénales,
seraient la conséquence de l'absence de reins foetaux, ceux-ci
étant la voie principale de 1l'élimination foetale de 1'Alpha
FP.

En cas d'agénésie rénale, 1l'hypothése généralement retenue
pour expliquer 1'élévation de 1l'Alpha FP maternelle est celle
d'une élévation du taux sérique foetal de 1'Alpha FP par
défaut d'élimination urinaire, entrainant un accroissement du
gradient de concentration foetus-mére et par conséquent une
augmentation de la diffusion de 1'Alpha FP du sang foetal vers

le sang maternel au travers du placenta.
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En conclusion, la constatation de 1'augmentation de 1'Alpha FP
sérique maternelle et d'un oligoamnios au cours du Zeme
trimestre de la grossesse peut étre associée & un tableau
malformatif du foetus (13} et conduira 1l'échographiste a

rechercher une ancmalie urinaire (35).

2) Les signes indirects é&vocateurs de 1'agénésie rénale

bilatérsle

Il s'agit de l'oligoamnios et du RCIU.

a) Oligoamnios - Anamnios
¥ En cas d'agénésie rénale bilatérale, 1l'olygoamnios est
sévére, confinant & 1'anamnios (26) et précoce,

apparaissant avant 20 semaines d'aménorrhee.

* 11 rend 1l'examen échographique difficile : les
contours foetaux sont mal visualisés, le foetus est

plagué contre le placenta et la paroi utérine.

* Sugpecté cliniquement {(hauteur utérine insuffisante <
a 2DS pour l'Age gestationnel, diminution des
mouvements actifs foetaux, utérus moulé sur la
présentation qui est longitudinale, absence de
ballotement foetal), l'oligoamnios est confirmé par

1'échographie qui est, nous l1l'avons dit, 1l'examen clé.

* Diverses méthodes ont été proposées pour apprécier
1'existence d'un oligoamnios (9).

~=-> la premiére approche est une estimation visuelle
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gqui & pour inconvénients de faire intervenir Ila

subjectivité de 1'échographiste, et de nécessiter

1'existence d'échographies antérieures ou le LA était

normal.

Elle se base sur :

- la diminution des interfaces entre le foetus et le
liguide.

- la compression foetale

- la diminution des citernes au niveau cervical et au
niveau des membres foetaux

-=> Par la suite, les critéres biométriques ont é&té

recherchés (9) :

- MANNING (1979) fixe la limite a 1 cm, correspondant

a l'impossibilité de trouver une poche de LA
mesurant plus de 1 cm de largeur.
Plus tard, il reviendra sur cette limite et 1la
fizxera a4 2 cm.

- HODDICK (1984) reprend cette mensuration mais dans
le sens "vertical".

- CROWLEY fixe celle-ci & 3 cnm

- PATTERSON {1977) recherche une valeur seuil repro-
ductible, permettant de savoir s'il existe un risque
aceru de RCIU en cas d'oligoamnios. Il s'agit d'une
valeur moyenne résultant du diamétre vertical et des
deux diamétres horizontaux de la plus grande poche
de LA libre de tout cordon ou extrémité foetale. Ce
seuil de 32 wmm est dindépendant de 1'age

gestationnel,
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--> Au total, on peut considérer :

que le LA est en guantité normale quand la plus

grande citerne mesure 3 & 8 cn

qu'il est limite entre 2 et 3 cm

qu'il existe un digoamnios modéré entre 1 et 2 cm
- et un oligeamnios sévére & moins de 1 cm
-~> L'avantage de ces mesures est de suivre

1'évolution de 1l'oligoamnios.

b) Le retard de croissance intra-utérin : il se
diagnostique in-utéro & partir d'un ralentissement ou d'un aplatis-

sement des courbes de croissance.

* 1'examen échographique permet d'en faire le diagnostic
précoce de facon fiable. Les principaux paramétres
utilisés sont :

--> la céphalométrie : mesure facile et reproductible,
elle peut &tre faussement appréciée en cas de
dolichocéphalie, d'oll le recours & la mesure du
périmétre cranien,

La mesure isclée du Bip est un mauvais prédicteur du
RCIU et ne peut étre pris isolement comme test de
dépistage.

--> La tronchométrie :

C'est essentiellement la mesure du périmétre abdominal
gui est le meilleur élément du dépistage des RCIU.
Pour étre fiable, cette mesure doit s'exercer sur un
plan de coupe abdominale qui répond & des critéres

rigoureux : coupe perpendiculaire au rachis au niveau
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de la pénétration de la veine ombilicale qui doit étre
vue sur environ 1 cm. En aucun cas les reins ou le
coeur ne doivent étre wvus sur la coupe.
La circonférence abdominale peut étre déterminée
directement sur l'appareil d'échographie &4 l'aide du
calibreur ou bien calculée & l'aide du diamétre
ahdominal transverse et du diamétre antéro-postérieur.
La mesure isolée du diamétre abdominal transverse
expose & des erreurs car il s'agit de mesures
difficiles (mouvements respiratoires, oligoamnios,
pression transmise par la sonde d'échographie,
difficulté de reconnaitre les bords externes de
1'abdomen masqués par les ombres acoustigues des
membres) .
--> Le diagnostic de RCIU est facile quand le terme
échographique est fixé avec précision ; il en est tout
autrement quand le terme est imprécis et que l'on se
trouve & un stade éveclué de la grossesse,
Deux é&léments permettent de différencier erreur de
terme et RCIU :
le rapport de la taille des membres (fémur, tibia)
au périmétre abdominal
. le deuxiéme élément est dynamique et nécessite une
deuxiéme échographie biométrique a 15 jours ou 3
semaines d'intervalle
La stagnation des diamétres abdominaux ou leur
faible évolution & 2 examens successifs est plutdt
en faveur d'une hypotrophie.

~=> Il est possible de distinguer deux grands types de
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RCIU

. un RCIU glebal ou harmonieux ou symétrique : de
révélation souvent précoce, pouvant étre 1ié 4 des
infections foetales, des anomalies chromosomiques ou
autres malformations, ou des dénutritions
maternelles. Le pronostic est sévére et impose un
dépistage précoce car tous les organes foetaux sont
atteints et les mesures de tcous les diamétres ainsi
gue la longueur fémorale sont touchés.

I1 représente 20 % de RCIU.

. Un RCIU segmentaire ou dysharmenieux ou asymétrigue
révélé au cours du 3éme trimestre, classiquement
liée & une insuffisance placentazire : le pronostic
est corrélé & l'intensité de 1l'hypotrophie et a la
dynamique de la croissance,

Le premier organe touché est le foie foetal dont la
réserve en glycogéne s'épuise tandis que la
croissance cérébrale se poursuit.

Les diamétres abdeminaux sont diminués alors que le
Bip est épargné. Ils représentent environ 80 % des

cas de RCIU.

* L'dtude de la vélocimétrie sanguine est d'un grand
intérét dans les RCIU et oriente vers 1l'éthiogie du
RCIU en cas d'oligoamnios sévere,

La sensibilité & retrouver une anomalie structurale
foetale est de 50 % gréce & la mesure du rapport
circonférence céphalique / circonférence abdominale.

Pour Reuss {93}, le calcul de 1l'index de pulsatilité
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(S-D) dans l'artére ombilicale et dans 1'artére
cagotide interne foetale associé ou non & une
amnio-infusion augmente la sensibilité a 76 X.

C'est ainsi que dans le cadre de 1'agénésie rénale
bilatérale, le RCIU est classiguement symétrique et
1'index de pulsatilité normal.

(A l'opposé, l'association d'un RCIU asymétrique avec
un index de pulsatilité diminué dans 1l'artére
ombilicale et augmenté dans l'artére carotide interne
témoigne d'une altération de la perfusion
utéro-placentaire).

L'intérét de 1'amnio-infusion rapportée par Van Den
Wijngaard (106) réside dans 1'association RCIU
symétrique et index de pulsatilité augmenté dans
1'artére ombilicale dans le cas d'un ocligoamnios en
repport avec une agénésie rénale bilatérale.
Ltamnio-infusion de ZOQ ml de sérum glucoré & 5 % en
créant un compartiment liquidien artificiel fait
diminuer la compression du cordon et normaliser
1'index de pulsatilité. L'oligoamnios par le biaig de
la compression foetale est responsable de ces

altérations vélocimétriques.

Au total, un oligoamnios sévére et précoce associé &
un RCIU symétrique et wune vélocimétrie sanguine
normale entre 16 &t 20 semaines, doit faire rechercher
une malformation rénale (45}.

Nous rapportons ici 1'étude de Knoury {8) établissant

la relation entre malformation et hypotrophie foetale
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sur 13.074 enfants malformés.

I1 a retenu comme définition de 1'hypotrophie un poids
inférieur au 10éme percentile tout en tenant compte de
1'age gestationnel, du sexe, de 1'Age maternel.

I1 a calculé pour chaque type de malformation Ile
risque relatif, c'est & dire le risque pour un enfant
hypotrophe d'avoir cette malformation, comparé au
risque couru par des enfants de poids normal.

142 agénésies rénales sont dénombrées, 78 enfants
(soit 54,9 %) présentent un RCIU, ce qui représente un
risque relatif de 11,0 avec un intervalle de confiance

95 % de 7,9 & 15,3.

c) Les autres signes d'appel

* Artére ombilicale unique (26) (57)

Elle doit faire rechercher une melformation foetale,
en particulier urinaire.

L'amélioration du pouvoir de résolution des appareils
échographiques permet parfois un diagnostic in utéro.
Sur les 1.041 cas de syndrome de l'artére ombilical
unique rapportés par Jauniaux (57), sont retrouvés 37

cas d'agénésie et hypoplasie rénale.

* Malformations associées (26)

La découverte d'une malformation du systéme nerveux
central {encéphalocéle, spina bifida, myéloméningo-
céte) ou d'une malformation digestive (omphalocéle,
atrésie intestinale) ou d'une malformation cardiaque

doit évoquer la possibilité d'une anomalie rénale
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associée.

3} Signes directs de l'agénésie rénale bilatérale

a) Associée & 1'oligoamnios sévére, voire & l'anamnios et

au RCIU quasi constant, les signes directs permettent un diagnostic

certain,

Il s'agit :

* de l'absence de wvisualisation de la vessie lors d'un

examen prolongé, spontanément et aprés test au

furosémide (52)

- Lorsqu'il existe une image liquidienne pelvienne, la
nature vésicale est affirmée par l'observation d'au
moins une miction.

- Lorsqu'il n'‘existe pas | d'image liquidienne
pelvienne, il faut prolonger 1l'examen et envisager
un test au furosémide. Celui-ci provoque le
remplissage vésical lorsgu'il existe au moins un

rein fonctionnel.

* 1'absence de structures rénales habituelles

- La vacuité les loges rénales est toujours difficile
a affirmer.

- Quand le dépistage est précoce le diagnostic est
fortement suspecté.
En cas de doute, 1l'absence de tout échopyélique peut
étre un élément de valeur.

- Nous étudierons dans le diagnhostic différentiel le

probléme posé par les surrénales.
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* I,'gnamnios ou l'oligoamnios séveére rendent trés

difficile la wvisualisaticon de l'anatomie foetale du
fait : de l'absence de fenétre acoustique, de la
position inhabituelle du foetus et des mpouvements
foetaux significativement restreints (58).
Pour améliorer 1'analyse foetale, différents auteurs
proposent
- s0it 1'instillaticn artificielle de liquide
amniotique (Gembruch, Hansmann 1988} (38).
- soit l'instillation intra amniotique
. de sérum physiologique (Muller 1987) (76)
. de sérum glucosé & 5 % (Van en Wijngaard (105)
. de liquide de Ringer chauffé a 30° avec du bleu de
méthyléne (20)
- soit la perfusion intra péritonéale foetale de serum

physiologique {Nicolini 1989) (80).

La technique demande une aseptie rigoureuse (20).
L'instillation est effectuée sous contrdle échogra-
phique. La ponction est réalisée dans une petite
citerne de LA, s'il en existe une, en évitant le plus
possible le placenta. Sinon, la ponction est faite &
un endroit od le foetus est bien distinct du placenta
ou de la paroi utérine sans risque de blessure grave.
La bonne 1localisaticon de l'aiguille se wvoit & la
présence de turbulences autour du foetus lors du
remplissage, ainsi qu'd la faible pression nécessaire
a l'instillation.

La quantité injectée est fonction de l'age gestation-
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nel : 100 ml avant 284 semaines, de 150 & 300 ml apres

24 semaines.

* Les avantages sont considérables

- Amélioration de l'exploration échographique foetale.
Dieverses malformations peuvent étre diagnostiquées
{38). En cas de faux positif's d'agénésie rénale, une
perfusion intra péritonéale foetale peut é&tre
intéressante (80).

- Elimination d'une rupture prématurée des membranes
se révélant par l1'émission vaginale de liquide bleu
dans 1'heure gui suit l'instillation.

- Etude de la relation foetus-LA : déglutition foetale
immédiate avec apparition de 1'image gastrique au
bout de 10-15 minutes.

Apparition de 1l'image vésicale dans un délai de 50

minutes & 2 heures.

Etude de 1la dynamique du liquide instillé avec

retour & l'anamnios en 3 heures si les malformations

rénales sont bilatérales ou diminution beaucoup plus
lente en 2 a4 14 fois en cas de RCIU isolé.

- Réalisation du caryotype foetal
. soit sur le liquide le lendemain du remplissage

(38)

. soit sur sang foetal prélevé au cordon (76) ou au
niveau de la portion intra-hépatique de la veine
ombilicale {80} (81}.

- Enfin, prévention des complication de 1'oligoamnios
{séquence déformative et hypoplasie pulmonaire)

(79).
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* Les incovénients ({20)

Les complications sont rares, les plus fréquentes
étant la rupture prématurée des membranes.
Lt'infection et le décollement placentaire sont

exceptionnels,

b} L'échographie ne peut pratiquement pas mettre en
évidence les conséquences de l'agénésie rénale bilatérale : faciés de
Potter, déformation par malpositon des membres, hypoplasie pulmonaire
(un diamétre thoracique anormalement bas peut faire suspecter
1'hypoplasie pulmonaire (26)).

La gravité et la précocité de l'oligoamnios rendent leur apparition

quasi certaine {(40}.

Au total, l'association d'un oligoamnios sévére, d'un RCIU
précoce et symétrique, d'un doppler normal, d'une non-visualisation de
la vessie aprés test au furosémide et de l'absence de structures
rénales lors d'une instillation intra-amniotigue de sérum

physiclogique conclue a 1'agénésie rénale bilatérale.

4y pifficultés diagnostiques

a) Agénésie rénale bilatérale et liquide amniotique en
quantité normale (9).

. Cette circonstance est visible avant 16 ou 18
semaines, car il faut se rappeler que ce n'est qu'au
dela de ce terme, voire méme aprés 20 semaines g ue la
production urinaire de liquide prend le pas sur la

production cutanée et pulmonaire.
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Autres circonstances : 1'association de 1'agénésie
rénale bilatérale avec une malformation le plus
souvent digestive ou du systéme nerveux central,
source de liquide excrété dans cavité amnictique
(atrésie de 1'cesophage, mycloméningocéle,

iniencéphalie, sirénomélie).

b) Agénésie rénale bilatérale et image pelvienne trans-

sonore.

Il peut s'agir :

Les

#*

D'un kyste ovarien, d'ot la nécessité de déterminer le
sexe foetal (20}

De 1l'ombre portée d'une aile ilique en coupe
transverse (9}

D'une petite plage de liquide amniotique dans la
région périnéale (9)

De la vessie distendue : le cas décrit par Raghavendra
(90) illustre ce propos : chez un foetus porteur d'une
agénésie rénale bilatérale, 1la vessie é&tait en
continuité en avant avec 1'ourague, partiellement
ouvert et distendu, en arriére avec le rectum par
l'intermédiaire d'une fistule.

La vessie et 1'ouraque étaient distendus par le

Iiquide intestinal.

c) Agénésie rénale bilatérale et loges rénales "occupées".

surrénales

donnent des images ovoides, étalées en galette,

finement &chogénes, occupant la loge retropéritonéale. Elles simulent

lt'aspect des reins. Elles peuvent apparaitre hypertrophiées.
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L'anamnios, le test en furosémide négatif, la différence de distri-
pution de 1'échogénicité cortico-médullaire et 1'absence de bassinet

visible doivent permettre de corriger le diagnostic (9) (26).

C~ DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL

1- Les reins ne sont pas visibles (9) (23) (26)

a)} Par anomalies de migration :

* Ectopie rénale simple bilatérale

Elle résulte le plus souvent d'un défaut d'ascension
des reins qui restent dans le pelvis ou dans la partie
basse deg fosses lombaires.

Aspect échographique :

- Les reing ne sont pas visualisés en position normale
dans les loges rénales.

- Les reins ectopiques sont difficiles & mettre en
évidence du fait des structures osseuses pelviennes
et des anses digestives qui en effacent les
contours. Un examen attentif permettra parfois de
visualiser une zone ovoide pelvienne dénuée de
mouvements peristaltiques.

- Les cavités pyélo-calicielles parfois dilatées
servent de repéres et rendent le diagnostic plus
accessible.

- La vessie est présente, sa fonction est normale.

- Le LA est d'abondance normale.

* Ectopie rénale croisée

Au cours de son ascension, un rein peut passer du coté
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opposé vers la Tfosse lombaire controlatérale. La

fusion des reins est possible et aboutit au rein

"gigmoide".

Aspect échographique :

- Le rein sigmoide apparait comme un rein unique,
souvent en position basse dont la longueur est
augmentée.

Les deux bassinets peuvent étre individualisés.

Fusion des reins

La fusion des reings egt possible au cours de 1la

migration et aboutit a un rein en fer & cheval.

La fréquence est élevée : 1/600 naissances.

Aspect échographique :

- Les reins ne sont pas visualisés en position normale

- Une structure rénale est retrouvée, en position
lombaire basse, anterieure.
Les axes des reins sont inclinés en dedans et en
bas, pour se rejondre en pont pré-vertébral
d'épaisseur variable,

- Les bassinets sont souvent basculés en avant et

dilatés.

Malrotation

Le hile du rein peut é&tre dirigé en avant, en arriére,
en dehors,

Aspect échographique :

- Les coupes transverses des reins montreront un

bassinet situé en avant, en arriére ou en dehors du
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parenchyme rénal.
Le bassinet peut étre extra-rénal ou dilaté.

- Des positions éctopiques peuvent é&tre associées.

b) Par anomalie de taille des reins

* Diminution du volume du rein

Elles résultent d'un défaut d'élaboration tissulaire,
- Aplasie rénale
Elle se caractérise par 1'existence d'un rein
minuscule avec un uretére.
Echographiquement, 1'aspect est identique & celui de

1'agénésie rénale, qu'elle soit uni ou bilatérale.

Les malformations associées sont fréquentes.

- Hypoplasie rénale

Se caractérise par des dimensions rénaleg infé-

rieures de 2DS par rapport aux moyennes observées

pour un ge gestationnel donné.

. 51 elle est unilatérale, le rein controlatéral est
hypertrophié, et le rein hypoplasique présente
souvent une dilatation pyélocalicielle.

Elle peut étre bilatérale, et est alors de mauvais

pronostic.

2- La vessie n'est pas visible {26)

L'absence de visualisation de la vessie, aprés 1'adminig-
tration de furcsémide a4 1a mére, si elle est associée & un
oligoamnios doit Ffaire évoquer des anomalies urinaires

d'aspects différents, qQui sgont :
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a) Une anomalie de la sécrétion urinaire

En dehors de 1'agénésie rénale bilatérale, il peut s'agir :

* De la maladie polykystigue : polykystose de type

infantile {ou type I de Potter)

Bilatérale, la polykystose de type infantile est une
maladie autosomique récessive dont la récurrence est
de 25 % a chaque grossesse.

Elles est léthale, par insuffisance rénale grave et

hypoplasie pulmonaire.

Les deux reins, trés augmentés de volume, sont

dysplasiques, parsemés de multiples petits kystes de

1l'ordre du millimétre.

Aspect echographigque

. Oligoamnios constant et vessie non visualisée

. Biométrie abdominale excessive, paradoxale dans un
contexte fréguent d'hypotrophie

. Reins augmentés de volume, de structure hyperécho-
géné, "piquetée", avec un renforcement des é&chos
postérieur 40 aux microkyste, sans différencia-
tion cortico-médullaire = aspect classique en
"sponge" (65).

. Un refoulement des organes de voisinage par les
masses rénales qui tendent & occuper toute la
cavité abdominale : aspect d'échostructure
"solide" du contenu abdominal.

. Le diagnostic sera suspecté dans un contrdle

familial éwvocateur.
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. La qualité de 1l'appareillage est importante et il
gsera parfois nécessaire de g'aider d'une
instillation amniotique de sérum physioclogique
pour corriger le diagnostic (9).

. 51 l'examen & lieu & un stade de la grossesse ol
la taille des reins n'a pas de retentissement sur
les mensurationg de 1'abdomen, 1'echostructure
peut si l'examen est succinct é&tre comparable &
celle du foie ou de l'intestin donnant 1'impres-

sion de ne pas voir les reins (9}.

* Dysplasie kystique bilatérale

- Les signes d'appel sont 1'oligoamnios, la non
visualisation de 1la wvessie, 1'hypotrophie et une
biométrie abdominale excessive,

~ Les reins sont augmentés de volume et présentent des
kystes échographiguement individualisables sous
forme de petites lacunes liquidiennes réparties
plutét en périphérie du rein et lui conférant un
aspect bosselé.

Les reins tendent & occuper toute la cavité
abdominale,

-~ L'absence de vessie, 1'absence de reins normaux, le
refoulement des organes intra-abdominaux de

‘ voisinage, doivent permettre le diagnostic de cette
anomalie léthale.

~ Des anomalies associées du SNC (encéphalocele) et
des membres (polydactylie)} feront évoquer un

syndrome de Meckel (récurrence de 25 ¥%). Les
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anomalies rénales sont soit une polykystose, soit

une dysplasie kystique bilatérale,

b) Une anomalie de l'excrétion urinaire
La sténose urétérale bilatérale associe des dilatations urété-

rales, des dilatations pyelocalicielles, un oligoamnios.

Par ailleurs, dans les RCIU sévéres, et malgré un appareil
génito-urinaire intact, le foetus peut ne pas produire d'urine, si la
circulation rénale est sévérement compromise (filtration glomérulaire
réduite du fait de la redistribution préférentielle du débit cardiague

foetal) (47).

L'étude de Raghavendra {90) conclue que 1'administration de
furcosémide n'induit pas de diurese chez les foetus hypotrophes de 19 a
23 semaines et l1l'absence de visualisation de la vessie aprés le

furosémide n'indique pas obligatoirement 1l'absence de rein foetal,

VI - DIAGNOSTIC A LA NAISSANCE

A la naissance, 1l'enfant porteur d'un syndrome de Potter présente

les signes cliniques suivants

1- Hypotrophie (dans 92 % des cas selon Wilson) (113), tous les
enfants atteints d'un syndrome de Potter sont hypotrophes ;

leur poids moyen & la naissance est de 2.000 gr.
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Score d'Apgar bas & la ler et & la 5éme minutes, nécessitant

trés rapidement une réanimation avec ventilation assistée.

Une dysmorphie faciale connue sous la nom de faciés de Potter
avec : aplatissement du nez, hypertélorisme, épicanthus se
prolongeant par un pli sous-orbitaire trés margué,
microrétrognathisme avec hypoplasie du maxillaire inférieur,
oreilles bas implantées, mal ourlées ; la peau dans son
ensenmble est trés séche, lache, ridée donnant une apparence

sénile.

Des anomalies des membres :

. au niveau des membres supérieurs : mains bottes, larges, en
pelle avec doigts courts

. au niveay des membres inférieurs : pied bot varus équin,
ankylose articulaire avec attitude en flexion au niveau des
hanches et des genoux.
De facgon plus exceptionnelle : fusion des membres inférieurs

dans le cadre d'un sirénomélie.

D'autres malformations peuvent @&tre retrouvées, elles sont
facultatives.

Elles intéressent essentiellement 1'appareil cardio-vascu-
laire, 1'appareil digestif et 1'appareil musculo-squelet-
tique. Elles seront énumérées lors de l'examen anatomo-

pathologique.

6- l'agénésie rénale bilatérale serait confirmée par :

. 1'anurie foetale (pour 92 % des enfants la lére miction

apparait dans les 24 premiéres heures) {91},
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. ltéchographie rénale qui montre 1'absence de structures

rénales.

7- L'évolution, trés rapidement, est marguée par une détresse
respiratoire sévére avec

hypercapnie et hypoxie irréductibles

. la mise en évidence sur le cliché thoracique :

- d'une hypoplasie pulmonaire

- parfois associée &4 un pneumothorax secondaire & la réani-
mation, un pneumomédiastin, une configuration thoracique
en forme de cloche (64)

- cette hypoplasie pulmonaire est présente dans tous les
cas, elle est responsable du décés des enfants dans les 24
premiéres heures
Selon E. Potter (87), les sujets atteints d'une agénésie
rénale bilatérale décédent in utéro dans 38 % des cas, et

en période néonatale dans 72 ¥ des cas.

8- Le diagnostic est confirmé par 1'examen anatomo-pathologique
qui fera le bilan des lésions associées.

a) Foetus : on retrouve

la prédominance masculine dans 70 % des cas (113)

- 1l'agénésie rénale et urétérale bilatérale

- l'aspect des surrénales en galettes, parfois hyper-
trophiées

-~ l'hypoplasie pulmonaire avec pneumothorax

L'histologie confirme 1'aspect d'un poumon foetal (au

stade canagliculaire de son développement) associé & la
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présence de membranes hyalines secondaire 4 la

réanimation.

- les lésions associées sont facultatives et nous citerons

(113) -
. SNC : spinabifida, encéphalocéle, myéloméningocéle,
hydrocéphalie

Appareil urinaire : agénésie vésicale

Appareil génital :

- male : - absence d'épididyme, de canal déférent, de

vésicules séminales, de canaux éjaculateurs
- c¢ryptorchidie

- femelle : - ovaires et trompes rudimentaires,
absence d'utérus, utérus bicorne ou
unicorne, atrésie du vagin

Appareil digestif : imperforation anale, malrotation,

atrésie anale, atresie oesophagienne, atrésie

duodénale, atrésie jéjunale, absence sigmoide ou

rectum, hernie diaphragmatique, diverticule de Meckel,

absence de rate ou rate surnuméraire

Appareil cardic wvasculaire : défaut du septum
ventriculaire, canal artériel persistant, défaut
septum auriculaire, sténose artére pulmonaire,

transposition des gros vaisseaux, tronc artériel,
hypoplasie coeur gauche, tétralogie de Fallot, atrésie
pulmonaire, valve tricuspidienne anormale.

Appareil oculaire : leucome de la cornée, cataracte,
Juxation du cristallin

Anomalie auriculaire : malformation oreille externe,

malformation oreille interne, absence d'osselets,
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atrésie fenétre ovale, trajet anormal du nerf facial,
hypoplasie conduit auditif externe

. Anomalies osseuses : absence de sacrum et parfois
sirénomélie, absence de vertébres : lombaires,

agénésie totale ou partielle des cobtes.

b) Placenta : amnion-nodosum

c) Cordon ombilical : artére ombilicale unigque

VII - ETIOLOGIES

La cause de 1l'agénésie rénale bilatérale n'est pas connue, mais
il est probable que dans la plupart des cas, son origine scit

multi-factorielle.

Le risque de récurrences familiales est approximativement de 1 %

pour Wilson (113), de 3 & 5 % pour Patten (82).

Dang certaines familles, la présence d'une agénésie rénale
bilatérale peut é&tre expliquée par une transmission autosocmique

dominante ou récessive, ou liée au chromosome X.

Certains considérent la nature familiale de 1'absence congénitale
de rein et de la dysgénésie rénale. Pour Roodhooft (95), il existe des
ancomalies urogénitales occultes chez 9 % des parents d'enfants
porteurs d'agénésie ou de dysgénésie rénale bilatérale. Patten

considére que les parents du ler degré d'un foetus porteur d'une
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agénésie rénale bilatérale ont un risque de 13 % d'avoir une agénésie

rénale unilatérale cliniquement silencieuse (82}.

La découverte d'une malformation urinaire foetale doit donc & la
fois faire effectuer des recherches chez les ascendants et collatéraux
{(parents et fratrie) et prévoir un dépistage échographique précoce et

répété lors d'une grossesse ultérieure (65)

VIII - CONDUITE A TENIR : PRISE EN CHARGE OBSTETRICALE DE L'AGENESIE

RENALE BILATERALE

La découverte échograsphique d'une malformation urinaire foetale
nécessite dens tous les cas
- d'en pratiquer le bilan le plus complet possible : nature de la
malformation, recherche de malformations associées, caryotype
foetal
- de tenter d'établir un pronostic qui sera déterminant pour la

prise en charge (34)

Le pronostic de 1l'agénésie rénale tient

la bilatéralité de l'atteinte

I
[0

- &4 la présence de 1l'cligoamnios gqui engendre 1'hypoplasie

pulmcnaire

A- Pendant la grossesse (9)

1) Le caryotype foetal

I1 est systématique lors de la découverte d'une malformation

foetale.
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Les malformations de l'arbre urinaire constituent un bon signe

d'appel d'anomalies chromosomiques.

* la fréquence des anomalies chromosomiques est globalement de

10,9 % sur la totalité des caryotypes réalisés & la suite de la
découverte d'une malformation rénale ou urinaire.
Dans la littérature, 1'agénésie rénale bilatérale a été associée

- & une trisomie 21 (16)

- & une trisomie 7 (84) (116)

- & une mosaique avec chromosome 4 en anneau (36)

- & une trisomie X = 47XXX (55) mosaique 45X / U7 XXX (55}

¥ La modalité du prélévement est variable

Le choix dépend des habitudes de 1'éguipe obstétricale et du
délai nécessaire & la réponse en fonction de 1'age de la grossesse.

- liquide amniotique par amniocentése vers 17-18 semaines.

Elle est rendue difficile par l'oligoamnios. Elle peut é&tre
faite aprés instillation intra-amniotigue de sérum physioclo-
gique (76), sous contrdle échographique. Le caryotype est

obtenu en 3 semaines.

- Sang foetal, soit par :

. ponction du cordon ombilical : dans le contexte
oligoamniotique, elle est rendue difficile. Le caryotype est
obtenu rapidement.

. ponction de la portion intra hépatique de la veine ombilicale
(81).

. penction intracardiaque avant avortement (32).

Toutes ces techniques sont échoguidées.




_97_

L'étude chromosomiques foetale doit toujours étre réalisée, méme
lorsque la gravité du tableau malformatif est suffisante pour
entrainer une interruption de la grossesse spontanée ou provoguée.

En effet, 1le taux de réussite de 1'analyse chromosomique sur
fibroblastes d'un enfant mort-né est nettement inférieur &4 celui de
1'analyse sur cellules foetales, sanguines ou amniotiques.

Or, le résultat du caryotype est indispensable au conseil génétique

ultérieur (9).

2) Lorsque le caryotype foetal est normal

L'agénésie rénale bilatérale peut parfois s'integrer dans le
cadre d'un syndrome malformatif non chromosomique. Le diagnostic de
ces syndromes est difficile car il ne s'appuie pas sur une anomalie

biologique spécifique comme le caryotype foetal.

* Syndromes récessifs automosigues

- Syndrome de FRASER avec cryptophtalmie (108)
Dans ce syndrome, l'atteinte réno-urinaire est de gravité
variable (de la bifidité & 1'agénésie rénale bilatérale)
mais c'est le signe d'appel le plus fréquent puisque les
autres signes (syndactylie, cryptophtalmie) n'ont pas de
traduction échographique.

- Syndrome cérébro-oculo-facial-squelettique (24)

- Syndrome acro-rénal-mandibulaire (24)

- Agénésie rénale bilatérale avec cataracte et luxation du
cristallin (24)

- Syndrome des anomalies rénales, génitales et de 1l'oreille

moyenne {24)
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* Syndromes autosomigues dominants

- Syndrome bronchio-oto-rénal (24)

- Anomalie du canal de Muller et apgénésie rénale (55)

* Assocations préférentielles, sporadiques

- Agnathie, fistule trachéo-oesophagienne, atrésie duodenale
et agénésie rénale (24)

- Association VACTERL (= malformations vertébrale, anale,
cardiaque, trachéo-oesophagienne, radiale et rénale,
limbs).

- Agénésie rénale et anomalies cardiaque et squelettique.
I1 est assez rare de faire précisément le diagnostic d'un
syndrome polymalformatif non chromosomique in utéro en 1'absence

d'antécédents familiaux.

31} La recherche de malformations associées

Elle est toujours systématique aprés la découverte d'une ancmalie
foetale. Dans le cas particulier de 1l'agénésie rénale bilatérale,
plusieurs éléments compliquent cette recherche :

- tous les types de malformations peuvent é&tre associeés &

1'agénésie rénale.

- 1'oligoamnios, qui est le reflet de 1'atteinte rénale géne la
vigualisation des autres structures foetales. Il est tout &
fait illusoire de chercher une petite malformation.

- cet oligoamnios entraine des déformations non spécifiques liées

4 1'immobilité foetale et indépendante de 1'étiologie de

l'atteinte rénale initiale.
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Quelles que soient ces difficultés, la recherche échographique
doit &tre la plus exhaustive possible méme lorsque la lethalité de
1'anomalie est certaine,

En l'absence de l'examen anatomo-pathologique ou lorsgue celui-ci
est rendu difficile par une macération importante, ce sont les donnees
échographiques qui serviront & 1'établissement du diagnostic pour le
conseil génétique ultérieur.

On examinera particuliérement : le systéme nerveux central, 1la
face et la distance inter-orbitaire, le coeur, la paroi abdominale,
les membres, les extrémités, les testicules normalement en place & 35

semaines.

4) L'enquéte familiale

L'interrogatoire, l'examen clinigque et 1'échographie rénale des
apparentés peuvent révéler des signes réno-urinaires ou
extra-urinaires évocateurs d'un syndrome dominant & expressivité
variable : agénésie et/ou dysplasie rénale dans la dysplasie rénale

héréditaire.

5) La conduite & tenir

* Flle est évidente quand 1'anomalie apparait léthale ou
lorsque la gravité de l'atteinte foetale Jjustifie une
interruption de grossesse. Il s'agit d'une interruption
thérapeutique qui ne peut étre proposée gque lorsque le
diagnostic d'agénésie rénale bilatérale est certain.

-~ 1'interruption de grossesse présente plusieurs avantages
. abréger une grossesse devenue inutile, et une

situation psychologique désastreuse
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. Pouvoir faire un examen complet du foetus afin
d'assurer un conseil génétique de qualité.

. Eviter une opération de césarienne absurde gqui crée
une cicetrice utérine et limite le nombre des
grossesses ultérieures.

-~ I1 est impératif de connaitre la technique de
1'avortement.

Les méthodes sont facilités par 1'utilisation des

prostaglandines.

* Lorsque 1'interruption est rejetée par les parents, 1la
surveillance attentive de c¢elle-ci est assurée afin de
dépister d'éventuelles complications dont la prise en
charge sera facilité. Les tentatives de réanimation
devront &tre évitées en cas de souffrances foetales
intrapartum.

Tout devra &tre mis en ceuvre pour éviter une intervention

de césarienne.

B~ Aprés la grossesse

Quand la grossesse a été interrompue 11 est indispensable
d'établir un diagnostic étiologique précis qui seul permettra de
donner une explication, de prévoir le risque de récurrence pour une
prochaine grossesse et d'établir les modalités de surveillance de la

grossesse suivante.

Le conseil génétique doit @&tre donné aprés vérification du
diagnostic évoqué in utéro, pour éviter les désillusions successives.

Le protocole d'évaluation des foetus mort-nés et/ou aprés
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interruption médicale de grossesse comporte :

le caryotype foetal

1'examen anatomo-pathologique du foetus

la radiographie du squelette

les photographies gui permettent d'évaluer les syndromes

dysmorphiques

Les résultats de 1'échographie prénatale peuvent é&tre des
éléments précieux pour guider ou compléter 1'examen anatomo-patho-
logigue lorsque un délai entre la mort foetale et l'examen entraine

une lyse viscérale qui compromet 1'étude anatomique.

Lorsque le diagnostic permet de prédire un risque de récurrence
pour la grossesse suivante, le plus logique est de prévoir une
gurveillance échographique précoce et réguliére puisque 1'é&chographie
a déja permis dans un premier cas de faire le diagnostic.

On pourra y associer le dosage de 1'alpha-foeto-protéine sérique

maternelle &4 15 semaines d'aménorrhée.

IX - DISCUSSION

L'aspect typique du syndrome de Potter est retrouvé dans la
premniére et la troisiéme observation, mais
- la premiére observation n'a bénéficié que d'une surveillance
clinique pour laguelle nous ne disposons que de peu de
renseignements.
- la troisiéme observation a été surveillée clinigquement et

échographiquement & partir de la 15éme semaine,
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1) Ces deux cas cliniques présentent en commun :

* un oligoamnios
- diagnostiqué lors de la rupture de la poche des eaux peu
de temps avant l'accouchement (observation n 1)
- diagnostiqué 4 15 semaines d'aménorrhée lors de la

premiére échographie {observation n° 3)

* un retard de croissance intra utérin
- &voqué & la naissance d'un enfant pesant 2.400 gr et
mesurant 46 cm & 37 semaines (observation n° 1)
- diagnostiqué & 28 semaines lors de la 3éme échographie

(atteinte du DAT : 60 mm) (observation n° 3)

* une menace d'accouchement prématuré rapidement résolutive
sous traitement tocolytique banal
- & 2l semaines (observation n’ 1}

- & 28 semaines (observation n° 3)

* un accouchement avant terme {37 et 38 semaines)
- en présentation céphalique (sommet fléchi)
- gans anomalie particuliére, si ce n'est un épisode de

bradycardie contemporaine de l'expulsion {observation n°

3)

L'échographie est donc la seule technique permettant de fagon
simple de faire avec certitude le diagnostic de 1'oligoamnios et du
RCIU.

Les mesures de la hauteur utérine et les données du palper ne

sont pas significatives : dans la 3éme observation, la hauteur utérine
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a 32 semaines est a 28 cm, donc compatible avec le terme, mais on

observe 1'amorce d'un RCIU & 28 semaines avec un DAT au 5éme

percentile

2) L'étude comparative des données échographiques ne concernera
que la 3éme observation. {Le dépistage anténatal n'ayant pas été
réalisé en 1978 probablement du fait que 1'échographie en était a ses
balbutiements) .

Il est intéressant de noter :

* Que l'oligoamnios est effectivement précoce : 15 semaines
est une date qui correspond aux données de la littérature.
Rappelons que pour certains auteurs, l'oligoamnios n'est
pas constant avec 16-18 semaines, voire 20 semaines,
1'urine foetale ne participant alors que de facon minime &
1'élaboration du liquide amniotigue.
Cet oligoamnios est rapidement sévére et géne 1l'étude de

1a morphologie foetale.

* Que le RCIU est également précoce.

Il est détecté a 28 semaines par la mesure du DAT (& 60 mm
au 5éme percentile}.

Le dismétre biparietal et 1a longueur f{émorale sont
COnserves.,

Les mesures des circonférences céphalique et abdominale de
méme gque 1'examen vélocimétrique Doppler n'ont pas été
effectué.

Pour définir ce RCIU, nous ne disposons gue des courbes de

croissances des paramétres habituels (Bip, DAT, LF} et
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1'infléchissement est net & partir de 32 semaines et

définit de part son aspect un RCIU symétrique.

L.'étude morphologique foetale est génée par la présence de
1'oligoamnios.

L'évocation d'une agénésie rénale bilatérale s'effacera
devant la visualisation d'une pseudo image vésicale & 28
et 38 semaines et la présence de structures échogenes
paravertébrales occupant les loges rénales, mimant les
reins malgré 1'aspect atypique (en particulier 1'absence
d'écho-pyélique et de la capsule rénale échogéne). Ces
pseudo images rénales s'avérent &tre les glandes
surrénales dont on reconnaitra & postériori les contours
hypoéchogéne et le centre finement échogéne.

On peut regretter qu'un test furosémide n'ait pas été
réalisé afin de vérifier 1l'absence de remplissage vésical.
L'origine digestive de l'image pelvienne est probable ; le
foetus étant de sexe masculin, 1'hypothése d'un kyste

ovarien est rejetée.

3) Dans les observations 1 et 3, l'aspect morphologique et

évolutif des

enfants est analogue, & savoir :

sexe masculin

hypotrophie & 37 et 38 semaines, poids moyen : 2.260 gr
et taille moyenne : 45,5 cm (le terme est certain pour
1'observation n° 3 puisque contrdlé par échographie a 15
semaines).

un score d'Apgar bas & la naissance : 3 & 1 minute
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absence de c¢ri immédiat et apparition d'une détresse
respiratoire & 60 minutes (observation n’ 1) et 5 minutes
(observation n° 3) ayant nécessité la mise en route d'une
ventilation assistée.

aspect dysmorphique typique : facieés de Potter et
anomalies de position des membres

décés a 10 {(observation n° 1) et 12 heures (observation
n’ 3) conséquence de l'hypoplasie pulmonaire retrouvée
dens les deux cas.

1l'examen anatomo-pathologique confirme le diagnostic de
syndrome de Potter avec agénésie rénale et urétérale
bilatérale, vessie hypoplasique, hypoplasie pulmonaire.
les caryotypes réalisés & la naissance (observation n° 1)
ou & 33 semaines (observation n’ 3) ne retrouveront pas
d'ancmalie chromosomigue.

1'enquéte parentale & la recherche de l'arbre urinaire,

ne sera pas faite.

L'obgservation n° 2 sera analysée séparément : ici,

1'agénésie rénale bilatérale s'intégre dans un syndrome malformatif

complexe pouvant faire évoquer une forme intermédiaire du

syndrome de régression caudale (la forme majeure étant représentée par

la sirenomélie).

I1 est difficile de retrouver les signes cliniques du syndrome de

Potter, en particulier

- l'oligoamnios :
il ¥y a une hypoplasie pulmonaire
il y a eu rupture de la poche des eaux 15 jours avant

l'entrée en travail
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- le RCIU :
. probable, mais il y a eu mort foetale in utero avec

retention et macération

- la présentation de siége classique dans le syndrome de
Potter de part la restriction des mouvements foetaux peut
ici s'expliquer par 1'accouchement prématuré & 7 mois et

demi (la présentation de siége étant physioclogique)

- l'absence de surveillance échographique est dans ce cas
particulier fort regrettable. Cet exemple doit pouvoir
convaincre de la nécessité d'une surveillance prénatale
moderne afin de dépister 1les malformations foetales

majeures et d'éviter leurs conséquences catastrophiques.

- l'analyse des malformations mises en évidence lors de
l'examen anatomo-pathologique témoigne d'un défaut du
développement embryonnaire de la reégion caudale avec
imperforation anale, agénésie vésicale, agénésie rénale
bilatérale, omphalocéle, OGE indéterminés (utérus et

ovaires intrapelviens), artére ombilicale unigque.

- Malheureusement le caryotype foetal ne pourra étre fait,

la lyse tissulaire étant importante.

- L'enquéte parentale ne sera pas faite : on ne connaitra
pas 1'état de l'appareil urinaire des ascendants et 1la

fratrie.
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Cette forme clinique résume & elle seule tout ce dque
1'cbstétrique moderne souhaiterait voir disparaitre, a4 savoir la mort
in utéro d'un foetus polymalformé avec expulsion en présentation de
siége compliquée d'une procidence du cordon et d'un membre.

On ne peut qu'insister sur l'utilité du dépistage échographique

anténatal.
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CONCLUSION
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L'étude de ces cas cliniques renforce l'idée que le diagnostic
précoce du syndrome de Potter avec agénésie rénale bilatérale est
surtout échographique, et gqu'il est nécessaire de bien connaltre
1'écho-anatomie de l'appareil foetal afin de déjouer les piéges

échographiques.

Par ailleurs, l'attitude face a ce syndrome doit é&tre dynamigue,
s'appuyant sur la léthalité de 1l'affection, le risque de complications
gravidiques, la nécessité d'établir un risque de récurrence dans le

but de définir la prise en charge des grossesses ultérieures.
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