Anomalies cervicales

CHAPITRE 6

0.1. Conduite a tenir devant une masse cervicale

A. Benachi, N. Leboulanger, A. Picard

Introduction

Les tumeurs cervicofaciales du feetus sont le plus
souvent découvertes a I’échographie systématique
du 2¢ ou 3¢ trimestre, ou lors d’une échographie
réalisée devant la suspicion d’un hydramnios.

La nature et la localisation de la tumeur vont
permettre dorienter le diagnostic. Ces tumeurs
ont en commun un certain nombre déléments.
[évaluation pronostique repose sur lextension de
la masse et son retentissement sur les organes de
voisinage, déterminés par léchographie et I'TRM.
Lexistence d’'un excés de liquide laisse supposer
une compression laryngotrachéale ou digestive
supérieure et représente un élément péjoratif
car, a lanomalie, vient sajouter le risque de pré-
maturité et de difficulté de libération des voies
aériennes a la naissance. La zone dextension
tumorale, notamment dans les régions oropha-
ryngée, médiastinale et basilinguale, est évaluée,
car elle est source de complications respiratoires
et constitue un élément du pronostic a plus longue
échéance.

Un caryotype est réalisé en fonction du contexte,
s'il existe des anomalies associées, ou si le dépis-
tage de la trisomie 21 n'a pas été réalisé ou a été
réalisé de fagon non conforme aux recommanda-
tions actuelles.

Conduites pratiques en médecine feetale

Le principe de la prise en charge périnatale
repose sur l'anticipation des complications pos-
sibles (évacuation de liquide amniotique, toco-
lyse, maturation pulmonaire, surveillance dans la
crainte d’'une hémorragie intratumorale) et d’'une
décompensation cardiaque (rare et seulement en
cas de tumeur trés vascularisée). Lenfant est le
plus souvent extrait par césarienne sile plus grand
diameétre de la masse est supérieur a 7 cm, ou si la
téte de I'enfant est défléchie.

La prise en charge doit étre organisée dans
un centre qui permet la présence d'un ORL sur
place au moment de laccouchement afin d’assu-
rer la possibilité d’'une intubation sous fibrosco-
pie ou d’une trachéotomie d'urgence. Cest dans
ces formes que certaines équipes ont proposé et
réalisé la technique de 'EXIT (Ex Utero Intrapar-
tum Treatment). Lors de la césarienne, le cordon
ombilical nest pas sectionné immédiatement afin
de permettre le maintien de la circulation feetopla-
centaire pendant la libération des voies aériennes
feetales. Lutilisation de plus en plus répandue des
tables permettant la réanimation & cordon intacte,
dans le cadre de la grande prématurité, permet aux
équipes de néonatologie de se familiariser avec
cette technique. Cependant, pour certaines mal-
formations, I'utilisation récente de thérapies anti-
angiogéniques a largement amélioré le pronostic.

© 2025 Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés, y compris ceux relatifs a la fouille de textes et de données, a lentrainement de l'intelligence artificielle et

aux technologies similaires.



Conduites pratiques en médecine feetale

Malformations lymphatiques
kystiques

Les malformations lymphatiques kystiques

(MLK) étaient appelées « lymphangiomes » de
fagon erronée, car le suffixe « -ome » concerne les
tumeurs, alors que ces lésions sont des malforma-
tions vasculaires résultant d’un développement
embryonnaire anormal des vaisseaux lympha-
tiques (figures 6.1 et 6.2).

Les mécanismes exacts impliqués sont long-
temps restés obscurs, mais des progrés génétiques
récents ont montré que la plupart des MLK sont
liées a des mutations somatiques du géne PIK3CA
qui entrainent une altération du développement
des canaux lymphatiques, conduisant a 'appari-
tion de multiples micro-/macrokystes remplis de
liquide lymphatique [1, 2]. Les MLK sont typique-
ment anéchogenes ou hypoéchogenes avec de mul-
tiples cloisons fines qui séparent des logettes de taille
variable. Elle ont parfois un aspect macrokystique

Figure 6.1. Malformations lymphatiques kystiques (MLK).
a. MLK multiloculée peu vascularisée. b. MLK uniloculaire, 26 semaines d'aménorrhée. Source : M.-C. Aubry.

Figure 6.2. a. IRM d’une volumineuse malformation lymphatique cervicale. b. Patient a la naissance.
Source : C. Garel.



uniloculaire et, plus rarement, sont mixtes avec
quelques zones hypoéchogeénes (hémorragies). Le
codage couleur est pauvre.

Le pronostic des MLK est fonction de leur posi-
tion, de leur taille, de leur croissance in utero et
de leur extension avec risque d’envahissement
de l’axe aérodigestif. La forme microkystique de
ces tumeurs présente un potentiel d’infiltration
important. Le rapport avec les voies aériennes est
souvent difficile & apprécier directement (intensité
de la compression, infiltration de voisinage). Lhy-
dramnios est un signe indirect de compression.
On cherchera a préciser la localisation, a regarder
§’il existe un envahissement des axes vasculaires
et de la base de langue. Une grosse langue pro-
truse peut étre un signe indirect d’envahissement.
Le caractére sus- ou sous-hyoidien est un élément
pronostique important, mais sa caractérisation
échographique est difficile et est plutot évaluée
par rapport au plan mandibulaire. Lenvahisse-
ment de la base de langue, de la mandibule, du
visage, des loges parotidiennes et/ou du thorax
ainsi que la taille importante de la masse et son
aspect bilatéral sont également des facteurs de
mauvais pronostic.

Exceptionnellement, la MLK peut s’étendre au
creux axillaire et au membre supérieur ; il existe
aussi des localisations multiples, d’oli la nécessité
d’un bilan échographique complet. appréciation
de I'extension est délicate car évolutive, et parfois
rapidement au 3¢ trimestre.

La consultation avec le chirurgien ORL est pri-
mordiale, celui-ci expliquant le devenir poten-
tiel du feetus, la prise en charge a la naissance
et le risque vital en cas d’intubation difficile. Il
explique également les séquelles prévisibles chez
lenfant, l'adolescent et l'adulte jeune. Cest la
demande prioritaire des parents, mais aussi la
plus difficile a formuler, en particulier lorsque l'on
sait que la tumeur sera d’exérése totale impossible
et potentiellement évolutive sur plus de 15 ans
(Cest le cas des MLK plurikystiques et capillaires).
Une interruption de grossesse peut étre discutée
pour les cas les plus graves sil est établi que I'en-
fant présente une forte probabilité de présenter
des séquelles fonctionnelles majeures, c’est-a-dire
d’étre trachéotomisé, alimenté par gastrostomie,
et de présenter des séquelles esthétiques majeures.
La consultation ORL est souvent demandée en
urgence devant la découverte de la malformation
en raison d’un hydramnios.
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Si un accouchement est organisé, on évitera de
ponctionner les kystes et on préférera la réalisa-
tion d’une hystérotomie verticale si nécessaire.

Les principaux diagnostics différentiels sont,
en fonction de la localisation, les tératomes, les
kystes branchiaux, les gros hygromas kystiques et
les méningo-encéphalocéles.

En 2025, le traitement postnatal repose sur la
chirurgie, la sclérothérapie ou, plus récemment,
sur la thérapie pharmacologique antiangiogé-
nique, en particulier la rapamycine et l'alpélisib
[3-5]. En effet, la voie mTOR/PI3K (mammalian
target of rapamycin/phosphoinositide 3-kinase)
régule la vasculogenese par lactivation du vas-
cular endothelial growth factor (VEGF). La rapa-
mycine, un immunosuppresseur mTOR, inhibe
la voie mTOR/PI3K pour réduire I’activation des
facteurs de croissance vasculaire, limitant ainsi la
vasculogenese pathologique [3, 6, 7]. La rapamy-
cine a été utilisée récemment comme traitement
foetal pour les MLK cervico-faciales [8]. Son uti-
lisation pendant la grossesse a été décrite comme
un traitement maternel en cas de transplantation
d’organe solide [9]. Lalpélisib est actif contre des
mutations de PIK3CA, qui seraient présentes
jusque chez 80 % des patients [5]. Son efficacité sur
les formes les plus importantes des MLK de la téte
et du cou est en cours d’évaluation, mais il n'est
pas utilisé en anténatal.

Paru en 2021, un protocole national de diagnos-
tic et de soins (PNDS) résume la prise en charge
actuelle des MLK [10].

m,
Tératomes

La localisation ORL des tératomes représente 3 %
a7 % des tératomes (figures 6.3 et 6.4). Ceux-ci
se situent sur la ligne médiane, le plus souvent
aux dépens de la thyroide, mais peuvent aussi se
situer dans la zone antérieure ou antérolatérale
du cou, généralement de maniére symétrique et
unilatérale. Ces tumeurs sont échogénes et sou-
vent mixtes, hétérogénes. La vascularisation est
présente a la base de la masse, de type artériel. La
survenue d’un effet shunt dans cette localisation
des tératomes est rare, mais doit étre redoutée.
Les tératomes sont mieux limités que les MLK et
leurs complications sont les mémes que celles des
tératomes sacrococcygiens, liées a leur croissance,
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Figure 6.3. Tératome du cou latéralisé (a).
Enfant a la naissance (b) et a quelques mois de I'intervention (c). Source : S. Delahaye.

Figure 6.4. a. Tératome du cou, bilan d’extension. b. Localisation vasculaire. c. Langue non envahie.
Source : M.-C. Aubry.

leur vascularisation et leur différenciation. La  est intra-utérine. Apreés la naissance, deux modes
compression est la complication la plus fréquente, ~ évolutifs sont notés :
a lorigine d’un hydramnios (plus fréquente que o certainesde ces tumeurs, pourtant volumineuses,

dans les MLK), mais un envahissement des tissus se résorbent en 6 a 18 mois ; ce sont les rapidly
adjacents, notamment des vaisseaux ou dans le involuting congenital hemangiomas (RICH), sié-
médiastin, est possible. Certains tératomes géants geant principalement en région céphalique prés
peuvent étre associés a une hypoplasie pulmo- de loreille (front, tempe, joue ou scalp) ;

naire qui sera responsable du décés de l'enfant,  « d’autres, moins impressionnantes car peu en
méme si les voies aériennes sont sécurisées [10]. relief, persistent indéfiniment : ce sont les non-

involuting congenital hemangiomas (NICH).

Hémangiomes congénitaux )
P[‘lS(j en Charge poslnatale
Les hémangiomes congénitaux se présentent

sous la forme de masses solides hypervasculari-  Les enjeux a la naissance sont la perméabilité des
sées, souvent occipitales postérieures (figure 6.5).  voies aériennes ('ORL doit étre présent en salle
Les tumeurs vasculaires congénitales ont long-  de naissance) et, a distance, les séquelles fonc-

temps été prises pour des hémangiomes infantiles  tionnelles et esthétiques. Ces risques dépendent
parce que leur aspect rappelait un hémangiome  de la nature de la masse et de ses extensions. Pour
infantile en phase de prolifération ou en phase les tératomes, §’il existe un pédicule vasculaire a
de régression. Cependant, des différences cli-  haut débit, les risques d’hémorragie peropératoire
niques, histologiques et immunophénotypiques  sont importants. Les risques pour ceux infiltrant
(elles sont GLUTI1 négatives), ainsi quun mode  la zone thyroidienne sont une paralysie récuren-
évolutif bien particulier, avant et aprés la nais- tielle uni- ou bilatérale et une hypothyroidie. Un
sance, ont conduit a individualiser les héman- traitement substitutif a vie peut alors étre néces-
giomes congénitaux. Leur phase de croissance  saire [11].
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Figure 6.5. Hémangiome congénital (rapidly involuting congenital hemangioma [RICH]) (fléche).
Source : G. Dumery.

Pour les MLK, les risques sont les saignements
itératifs dans les atteintes microkystiques pelvi-
linguales et les séquelles esthétiques en cas d’at-
teinte faciale et/ou mandibulaire.

La nécessité de réaliser une technique EXIT est
discutée au cas par cas. Lexistence d’'un hydram-
nios évoque une compression des voies digestives
et le plus souvent des voies aériennes, mais ne
signifie pas qu’il y a forcément un envahissement
de ces structures. En cas d’hydramnios impor-
tant et/ou de signe d’envahissement évident, il est
possible d’envisager 'EXIT. Clest une procédure
lourde qui nécessite une anesthésie générale pour
la meére et comporte des risques d’hémorragie en
raison de la nécessité de maintenir une relaxa-
tion utérine afin d’éviter le décollement placen-
taire. Cependant, les cas pour lesquels 'EXIT est
envisagé sont souvent ceux de plus mauvais pro-

nostic fonctionnel et pour lesquels une interrup-
tion médicale de grossesse (IMG) est envisageable
[12, 13]. Dans les autres cas, la présence d’'un ORL
en salle de naissance est suffisante a la prise en
charge de ces enfants. Pour les tératomes, une exé-
rése chirurgicale est programmeée plus ou moins
rapidement apreés la naissance selon le volume de
la masse et sa localisation.

Le traitement des MLK repose maintenant sur
le sirolimus, lalpélisib, mais peut également com-
prendre une chirurgie ou une sclérose in situ pour
les formes macrokystiques. Pour les formes micro-
kystiques, une chirurgie ou une sclérose in situ,
bien souvent partielle, peut étre réalisée. Un trai-
tement au laser ou par coblation (ablation de tis-
sus mous par énergie radiofréquence avec apport
de solution saline) sur les 1ésions microkystiques
pelvilinguales hémorragiques est possible.

6.2. Goitre feetal — diagnostie, étiologies,
prise en charge

C. Mégier, A. Stoupa, D. Luton

Introduction

Le goitre foetal est une pathologie rare et poten-
tiellement grave. Quelle que soit son étiologie, il
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peut entrainer des effets déléteres chez le feetus,
notamment pour son développement psychomo-
teur ultérieur, en particulier si la mére présente
une hypothyroxinémie.
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Physiologie

La glande thyroide se développe a partir d’un
épaississement du plancher pharyngé issu de
lendoderme oral médian et de deux extensions
caudales des 4% poches branchiales, environ au
24¢ jour de gestation [14]. Initialement, la thy-
roide se situe au niveau foramen ceecum, a la
jonction des deux tiers antérieurs et du tiers pos-
térieur de la langue. A 4 semaines d’aménorrhée
(SA), les différentes structures embryonnaires
fusionnent, et la glande thyroide se compose
alors de deux lobes latéraux avec des pdles supé-
rieurs et inférieurs reliés par un isthme médian
[15]. Entre 5 et 7 SA, la thyroide migre vers sa
position presque définitive entre la 2 et la 4° ver-
tebre cervicale. Cette descente a travers les tissus
cervicaux se produit principalement pendant le
1 trimestre et suit le canal thyréoglosse [16].
Apreés le 1 trimestre, la migration de la thyroide
ralentit considérablement, mais continue tout au
long de la grossesse. Son emplacement final entre
la 5¢ vertébre cervicale et la 1™ vertébre thora-
cique est probablement atteint seulement a I'age
adulte.

Parallélement a leur migration, les tissus thyroi-
diens se différencient fonctionnellement [17, 18].
La premiére étape de cette différenciation a lieu
entre 7 et 9 SA. A ce moment, la thyroide est uni-
quement composée de précurseurs de thyréocytes
non polarisés développés a partir de 'endoderme
médial, incapables de synthétiser des hormones
thyroidiennes (HT). Entre 10 et 11 SA, de petits
follicules sont formés par des thyréocytes polari-
sés, ce qui permet a la thyroide feetale d’accumu-
ler de'iode et de synthétiser des HT. En parallele,
les cellules sécrétrices de calcitonine (également
appelées cellules C) se développent a partir des
4% poches branchiales [19]. A 12 SA, I'organoge-
neése de la thyroide est complete.

La synthese feetale d’HT commence vers 10 SA,
et la T4 feetale peut étre détectée dans la circula-
tion feetale a partir de 11 SA. Elle dépend entie-
rement du transport d’iode maternel a travers
le placenta. Cependant, cette synthese nest pas
entiérement fonctionnelle avant 17 a 19 SA [20,
21]. Jusquialors, les HT maternelles sont indis-
pensables pour le développement physiologique
du feetus, qui dépend donc entierement d’elles au
cours du 1 trimestre.
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Réle des hormones
thyroidiennes chez le feetus

Les HT sont indispensables pour permettre 'em-
bryogenese ainsi que le développement du cer-
veau feetal et la croissance feetale.

Développement cérébral

La prolifération et la migration neuronales, la
croissance axonale, la synaptogenése et la myé-
linogenése nécessitent des taux adéquats d’'HT
[22]. Comme le feetus dépend entiérement des HT
maternelles durant le 1 trimestre de grossesse,
des variations pathologiques de concentration
sérique d’HT maternelles peuvent étre respon-
sables d’anomalies neurodéveloppementales. Des
taux élevés de T3 libre (T3L) maternelle et des
taux anormalement bas ou élevés de T4 libre (T4L)
maternelle ont aussi été associés a des altérations
du développement neuropsychologique et des
syndromes d’hyperactivité-déficit attentionnel
chez les enfants [23, 24].

Développement cardiaque

Les HT sont également nécessaires pour assurer
un développement normal de I’architecture car-
diaque. Des concentrations élevées de T4L chez
les méres sont associées a un risque élevé de com-
munications interventriculaires feetales [25].

Transport placentaire
des métabolites thyroidiens

Le placenta est I'interface entre les circulations
maternelle et feetale (figure 6.6) [22]. Il est per-
méable a la T4L maternelle, vers de la circulation
foetale et en provenance de celle-ci, en fonc-
tion du gradient de concentration. Le transport
transplacentaire se fait via le coelome extra-
embryonnaire au début de la grossesse, puis a
travers des transporteurs spécifiques (plus de
15 familles différentes — LATI et LAT2, MCT8
et MCT10, etc.) qui sont localisés sur la mem-
brane plasmique du cytotrophoblaste et du syn-
ticiotrophoblaste (SCT). La thyroid-stimulating
hormone (TSH) peut étre transportée a travers
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Figure 6.6. Le placenta, une interface
maternofcetale.

ATS : antithyroidiens de synthese ; TRAb : anticorps
antirécepteurs de la TSH ; TSH : thyroid-stimulating
hormone ; T3L : triiodothyronine libre ; TAL : thyroxine libre.

le placenta, mais dans des proportions telle-
ment faibles quelle n’a aucune influence sur le
métabolisme thyroidien feetal. Les anticorps
antirécepteurs de la TSH (TRADb) activateurs ou
inhibiteurs, et les anticorps anti-TPO (TPOAb)
peuvent étre transportés dans la circulation
maternelle via le placenta grace au transporteur
FcRn, spécialisé dans le transport des immuno-
globulines, et majoritairement exprimé dans le
SCT et les cellules endothéliales des capillaires
foetaux [26]. Ce transport débute vers 13 SA.
La barriere feetale est également perméable aux
antithyroidiens de synthese (ATS).

Cette perméabilité de la barriére maternofeetale
aux HT, aux TRAD et aux ATS peut engendrer des
troubles feetaux.

Circonstances de découverte
d’hypo- ou d’hyperthyroidie
feetale

Le diagnostic de goitre foetal se fait a ’échogra-
phie soit de fagon fortuite, généralement lors de

I’échographie du 2¢ trimestre, soit de fagon ciblée
en cas de situation a risque de dysthyroidie feetale.
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Les situations a risque de dysthyroidie foetale
sont les suivantes :

« carence iodée;

« maladie de Basedow maternelle ;

o traitement maternel par ATS ;

o hypothyroidie maternelle peu ou mal substi-
tuée ;

o antécédent familial d’hypothyroidie congéni-
tale.

En pratique, un dépistage échographique ciblé
ne s'adresse quaux patientes :

+ avec maladie de Basedow avec prise I’ATS et ou
des TRAD positifs ;

« avec antécédent d’hypothyroidie congénitale
(personnel, familial ou chez un enfant précé-
dent).

Une image cervicale anormale doit d’abord faire
éliminer les diagnostics différentiels (tératome,
hémangiome, neuroblastome, lymphangiome)
(figure 6.7). Le goitre thyroidien se manifeste par
une masse solide échogeéne de la partie cervicale
antérieure, bilobée, limitée latéralement par les
structures vasculaires jugulaires et carotidiennes,
et en arriére par la trachée. Il est défini par une
mesure de la thyroide > 2 MoM (ou > 95¢ percen-
tile). Cette mesure nécessite un plan de coupe
rigoureux ; celui-ci doit étre axial, symétrique
(avec une trachée ronde et non pas ovalaire), sous
le plan du cartilage cricoide (figure 6.8). Le repé-
rage des artéres carotides et des veines jugulaires,
présentes de chaque coté de la thyroide de fagon
symétrique, peut constituer une aide pour obtenir
la bonne coupe.

Figure 6.7. Echographie d’un goitre thyroidien
feetal en axe sagittal.

La fleche est pointée vers le cou feetal, déformé par la
présence du goitre.
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Figure 6.8. Echographies de thyroides feetales dans un plan axial chez deux feetus différents a
23 semaines d’aménorrhée.
a. Thyroide de dimension normale pour le terme avec un diamétre transverse de 13,57 mm et un périmétre de 36,73 mm.
b. Goitre feetal avec un diamétre transverse de 26,0 mm et un périmétre de 71,9 mm.

Une fois le bon plan de coupe obtenu, le péri-
meétre (ovalaire) et le diameétre de la glande sont
mesurés et reportés sur des courbes qui établissent
le nomogramme des biométries thyroidiennes de
16 a 37 SA [27]. D’autres mesures existent (vrai
périmeétre, volume total, hauteur, mesure par lobe,
etc.), mais aucune ne semble supérieure a l’asso-
ciation du périmetre et de la circonférence.

Hypothyroidie feetale

Etiologies

Lhypothyroidie feetale peut étre liée a plusieurs
étiologies, dont les principales sont la dyshor-
monogenese (prévalence d’environ 1/40 000) et
la surcharge en ATS (la plus fréquente) quand la
meére du feetus est traitée pour une maladie de
Basedow, d’autant plus quand les ATS sont asso-
ciés a de la L-thyroxine (association normalement
contre-indiquée pendant la grossesse).

Examens

Léchographie feetale est indispensable au diagnos-
tic. Elle permet de visualiser le goitre thyroidien
feetal, qui est souvent plus volumineux que lors d'une
hyperthyroidie feetale. Les signes échographiques
suivants peuvent permettre de préciser son carac-
tere hypothyroidien : vascularisation périphérique
du goitre - avec une fréquence de répétition des
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impulsions (PRF) d’environ 13 cm/s en Doppler
couleur et énergie (figure 6.9), ou bien en utilisant
le mode slow flow du Doppler énergie, ce qui néces-
site de baisser le seuil de détection pour éteindre
le signal de la glande thyroide, puis de le ré-aug-
menter progressivement pour faire apparaitre
la vascularisation thyroidienne (figure 6.10) -,
mouvements foetaux paradoxalement hyperkiné-
tiques, retard de maturation osseuse sur les points
de Béclard et de Todt [28].

Une ponction de sang feetal n’est pas toujours
nécessaire pour mesurer la TSH, la T3L et la T4L
feetales. On I’évitera du fait de ses risques (0,5 %
de mort foetale in utero et de naissance en urgence
pour anomalies du rythme cardiaque feetal). Bien
souvent, I’'analyse clinique, échographique et bio-
logique maternelle permet de faire le diagnostic.

Prise en charge

En cas de traitement maternel par ATS, il
convient d’adapter les doses d’ATS avec les endo-
crinologues. Il faut au minimum diminuer les
doses et, si possible, arréter complétement les
ATS. Cette adaptation des doses permet le plus
souvent de corriger le statut thyroidien feetal,
et de faire régresser le goitre foetal (dans un
délai de 10 a 15 jours). En cas de régression non
satisfaisante malgré la diminution des ATS, un
traitement par injection intra-amniotique de
L-thyroxine peut étre nécessaire. Ces injections
sont répétées tous les 15 jours jusqu’a régression
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Figure 6.9. Goitre hypothyroidien feetal & 33 semaines d’aménorrhée.
a. Goitre thyroidien en échographie mode B. b. Méme goitre en mode Doppler couleur avec une vascularisation

périphérique.

Figure 6.10. Goitre hypothyroidien feetal a 33 semaines d’aménorrhée.
a. Goitre thyroidien en échographie mode B. b. Méme goitre en mode Doppler énergie slow flow, avec une

vascularisation périphérique

du goitre, & la posologie de 10 pg/kg/jour. La
L-thyroxine ainsi injectée dans le liquide amnio-
tique est avalée, puis métabolisée par le foetus.
Une surveillance échographique réguliére avec
mesures répétées de la thyroide est alors indis-
pensable ainsi quun monitorage maternel et
feetal (clinique et biologique, enregistrement du
rythme cardiaque feetal).

En cas de suspicion de dyshormonogenese,
le traitement consiste en des injections intra-
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amniotiques itératives de L-thyroxine jusqu’a la
naissance. Ces injections permettent le plus sou-
vent de limiter la croissance du goitre feetal, mais
elles ne permettent pas de corriger complétement
le bilan thyroidien feetal. Le lien doit également
étre fait avec les endocrinologues pédiatres en
prénatal, afin d’anticiper le parcours de soins du
nouveau-né, qui nécessitera un suivi particulier
et un traitement au long cours. Une investigation
génétique sera aussi a mener [29].



Conduites pratiques en médecine feetale

Les conséquences d’un passage transplacen-
taire de TRAD inhibiteurs ne sont pas décrites en
prénatal, mais ce dernier devrait théoriquement
étre responsable d’une fonte de la thyroide feetale
avec des mensurations thyroidiennes en dessous
du 5° percentile.

Hyperthyroidie fetale

Lhyperthyroidie feetale est liée a la maladie de
Basedow maternelle. Les TRAb stimulants tra-
versent la barriére maternofcetale et stimulent le
TSHR (récepteur de la TSH) feetal, ce qui aug-
mente la sécrétion d’HT feetales. Le TSHR foetal
est fonctionnel a partir de 17 a 19 SA ; ’hyper-
thyroidie foetale se développe donc a partir du
2¢ trimestre. Plus le taux de TRAb avec activité
stimulante est élevé, plus le risque d’hyperthy-
roidie feetale est important. Les autres causes
d’hyperthyroidie feetale sont anecdotiques en
termes de prévalence (mutations du TSHR, syn-
drome de McCune-Albright, etc.) et n'ont jamais
été décrites en prénatal.

L’échographie feetale est indispensable au dia-
gnostic. Elle permet de visualiser le goitre thy-
roidien feetal, qui est plus modeste que lors d’une
hypothyroidie feetale. Les signes échographiques
suivants peuvent permettre de préciser son carac-
tere hyperthyroidien : vascularisation centrale

du goitre (figure 6.11), mouvements foetaux nor-
maux, tachycardie foetale, avance de maturation
osseuse sur les points de Béclard et de Todt. La
tachycardie foetale est un signe tardif et doit étre
considérée comme un signe de gravité [28].

Figure 6.11. Echographie d'un goitre
hyperthyroidien en mode Doppler couleur
avec vascularisation centrale.

Une ponction de sang feetal peut étre nécessaire
pour mesurer la TSH, la T3L et la TAL maternelles,
et est plus souvent pratiquée qu'en cas d’hypothy-
roidie feetale.

Prise en charge

Lhyperthyroidie foetale ne nécessite pas de trai-
tement in utero stricto sensu, puisque les ATS ont
la particularité de pouvoir traverser la barriere
maternofcetale. Introduire un traitement par
ATS chez la mére va donc permettre de traiter son
feetus [30]. La dose initiale d’ATS (propylthioura-
cile [PTU] a privilégier) est de 150 mg/jour en cas
d’euthyroidie chez la mere, et de 300 mg/jour si
elle est hyperthyroidienne. Une surveillance du
statut thyroidien maternel est indispensable, et
il peut étre nécessaire d’introduire de la L-thy-
roxine maternelle en cas d’hypothyroidie provo-
quée par les ATS. La surveillance échographique
du goitre est également nécessaire et permet-
tra d’adapter les doses de PTU. Ces derniéres
peuvent étre augmentées jusqu’a 450 mg/jour en
fonction de la taille du goitre. Les modifications
attendues sur la taille du goitre peuvent prendre
une dizaine de jours (figure 6.12). Le bilan mater-
nel doit aussi étre suivi de pres, le plus souvent
avec un endocrinologue habitué a ce type de prise
en charge.

Les situations les plus complexes a suivre sont les
cas de maladie de Basedow avec prédominance de
T3L élevée. Dans cette situation, la meére peut étre
corrigée cliniquement et biologiquement sur la
T3L au prix d’un abaissement de sa T4L. Cela peut
s'accompagner d’un goitre feetal hypothyroidien
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Figure 6.12. Prise en charge d'un goitre
hypothyroidien avec injections de T4.



qu’il convient de corriger d’autant plus que la T4L

maternelle est basse. Les solutions sont alors :

o des injections répétées de T4L in utero ;

o unebaisse des ATS chezla meére au prix d’une légere
hyperthyroidie (sur la T3L) si elle le supporte ;

o une thyroidectomie maternelle permettant de
saffranchir du parameétre ATS chez le foetus, a
considérer en fonction du terme.

Dans tous les cas, ce type de prise en charge
ne doit se faire que dans le cadre d’un staff de
centre pluridisciplinaire de diagnostic prénatal
(CPDPN).

A partir de 28 SA, il convient d’instaurer des moni-
torages feetaux hebdomadaires pour ne pas mécon-
naitre une tachycardie feetale (signe de gravité).

Choix de I'antithyroidien
de synthese pendant la grossesse

Le PTU doit étre utilisé en premiére intention
pour traiter la maladie de Basedow, et ce d’autant
plus lors du 1" trimestre, puisque des anomalies
congénitales ont été décrites en cas d’utilisation
précoce de carbimazole (aplasies circonscrites
du cuir chevelu, atrésies des choanes, atrésies de
l'cesophage, dysmorphies faciales, anomalies de la
paroi abdominale, anomalies des mamelons) [31].
Le risque de toxicité hépatique du PTU justifie la
surveillance mensuelle de la fonction hépatique
maternelle. Au 1* trimestre, l'utilisation a dose
minimale efficace de carbimazole est possible,
apres information et consentement de la patiente,
en cas d’indisponibilité de PTU ou de survenue
d’effet indésirable nécessitant son arrét. Une sur-
veillance échographique de référence doit alors
étre mise en place.

A partir du 2¢ trimestre, le relais du PTU par
du carbimazole est possible afin d’éviter la sur-
venue d’effets indésirables hépatiques. En cas de
relais, la fonction thyroidienne maternelle doit
étre surveillée 2 semaines apres, puis toutes les 2
a 4 semaines.

Situations particulieres

Il ne faut pas oublier quune femme thyroidec-
tomisée pour maladie de Basedow peut toujours
avoir des TRAD positifs, et nécessite donc un suivi
adéquat pendant la grossesse.

Deux situations pathologiques peuvent surve-
nir chez une foetus de meére atteinte d’'une maladie

69

(1||:1|)i1|'«' 6. Anomalies cervicales

de Basedow : soit une hyperthyroidie feetale par
action des TRAbD stimulants, soit une hypothyroi-
die feetale par action des ATS.

A ’ ’ .
Conséquences obstétricales
des goitres

Peuvent survenir des compressions cesophagienne
et trachéale, et donc un hydramnios avec menace
d’accouchement prématuré. La compression tra-
chéale peut entrainer une mauvaise adaptation a
la vie extra-utérine.

Les complications obstétricales des goitres
feetaux sont empiriques sans réelles données éta-
blies dans la littérature. La présence d’un goitre
pourrait étre responsable d’'une hyperextension
du rachis cervical et donc d’une dystocie lors de
l'accouchement, favorisant alors les naissances
par césarienne.
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