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ABSTRACT

La cyclopie correspond a la forme la plus sévere de I'holoprosencéphalie
alobaire. C’est une malformation congénitale rare caractérisée par la fusion des
deux orbites et la présence d'un seul ceil au milieu du front d'ou son nom. Elle
est incompatible avec la vie et présente un tableau clinique hétérogéne.
L’échographie anténatale est indispensable au diagnostic précoce. Cependant
dans les pays en développements ou les grossesses sont mal ou non suivie, cette
malformation est découverte le plus souvent en salle de naissance. Nous
rapportons un cas de cyclopie chez un nouveau-né découvert en salle
d’accouchement dans un contexte de rétention téte derni¢re. L’objectif était de
partager I’expérience de notre service sur cette pathologie et de montrer la
nécessité du diagnostic anténatal a travers un suivi optimal de la grossesse dans
nos régions.

RESUME

Cyclopia is the most severe form of alobar holoprosencephaly. It is a rare
congenital malformation characterized by the fusion of the two orbits and the
presence of a single eye in the middle of the forehead, hence its name. It is
incompatible with life and presents a heterogeneous clinical picture. Antenatal
ultrasound is essential for early diagnosis. However, in developing countries
where pregnancies are poorly monitored or not, this malformation is most often
discovered in the delivery room. We report a case of cyclopia in a newborn
discovered in the delivery room in a context of head-last retention. The objective
was to share the experience of our service on this pathology and to show the
need for antenatal diagnosis through optimal monitoring of pregnancy in our
regions.

INTRODUCTION

La cyclopie est la forme la plus sévére de
I'holoprosencéphalie alobaire. C’est une malformation
congénitale rare caractérisée par la fusion des deux orbites
et la présence d'un seul ceil au milieu du front [1].
L’incidence varie de 1/13.000 a 1/20.000 naissances [2].
Elle résulte d’un clivage incomplet du prosencéphale en
hémisphere droit et gauche se produisant entre le 18e et
les 28e jours de gestation [3]. L’étiopathogénie est mal
comprise. On incrimine des facteurs environnementaux,
génétiques, les anomalies chromosomiques ou le plus
souvent la cyclopie fait partie intégrante d’un syndrome
polymalformatif [4]. Cette pathologie incompatible avec
la vie présente une importante variabilité clinique qui
résulte probablement de sa grande hétérogénéité
génétique [4]. Le diagnostic anténatal est possible grace a
I’échographie obstétricale. Cependant dans nos pays a
ressource limités et oU les grossesses sont mal ou non
suivie, cette malformation est découverte le plus souvent
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en salle de naissance. Nous rapportons un cas de cyclopie
chez un nouveau-né découvert en salle d’accouchement
dans un contexte de rétention téte derniére dans notre
service. L’objectif était de partager 1’expérience de notre
service et de montrer la nécessité du diagnostic anténatal
a travers un suivi optimal de la grossesse dans nos régions.

OBSERVATION

Mme M.Y, agée de 32 ans, cing gestités et trois parités ;
meére de deux enfants vivants, ayant comme antécédents
gynéco-obstétricaux deux avortements a la troisieme et
quatriéme grossesse. On notait avec son conjoint une
consanguinité de premier degré. Elle n’avait aucun
antécédent de diabéte ni de notion d’automédication au
cours de la grossesse. Il n’y a pas de notion de
malformation dans la famille. Elle a été référée d’une
maternité périphérique & la maternité Issaka Gazobi de
Niamey en République du Niger pour une rétention téte
derniére sur une grossesse estimée a terme. Elle n’avait
bénéficié d’aucun suivi prénatal ni d’échographie
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obstétricale au cours de la grossesse. A ’admission elle
avait un bon état hémodynamique et ventilatoire.
L’examen obstétrical notait une hauteur utérine & 36 cm.
Alavulve les pieds, le tronc et les épaules du feetus étaient
hors de la vulve. La téte feetale était retenue en intra-
utérin. Au toucher vaginal on notait un col a dilatation
compléte avec une énorme circonférence cranienne
évoquant une hydrocéphalie. Ce tableau était en faveur
d’une rétention téte derniere dans un contexte
d’hydrocéphalie. Nous avons réalisé une craniotomie
feetale sous occipitale avec évacuation du liquide céphalo-
rachidien permettant de diminuer le volume cranien fcetal.

On extrait un mort-né de sexe masculin, pesant 2430
grammes. L'examen du nouveau-né mettait en évidence
une malformation de la face avec présence d’un seul ceil
au milieu du front et une absence totale du nez et des
orbites (figure 1). Le nouveau-né ne présentait pas
d’autres malformations cliniquement visibles. Aucune
exploration complémentaire a visée étiologique et a la
recherche d’autres malformations associées n'a pu étre
réalisée.

Le consentement des parents pour la publication de ce cas
avait été obtenu.

Fig. 1 : Extraction aprés craniotomie d’un mort-né présentant une malformation du visage avec un ceil unique au milieu du front et
une absence totale du nez et des orbites (A), pas d’autres malformations visible(B).

DISCUSSION

Cette observation décrit les illustrations cliniques d’un cas
de cyclopie chez un nouveau-né issue d’une grossesse non
suivie. Le diagnostic était porté pour la premiére fois en
salle de naissance dans un contexte d’accouchement
dystocique a type de retention téte derniére. Il s’agisait
d’un marriage consanguin entre des parents sans
antecedent medicaux et chirurgicaux pathologiques
connus. Ce cas de cyclopie était le premier cas rapporté
dans la famille. La cyclopie reconnue comme étant la
forme la plus sévére de I’holoprosencephalie alobaire est
une malformation congénitales rare avec une incidence
variant de 1/13.000 a 1/20.000 naissances [2]. Ndiaye et
al [5] dans leur sérié portant sur six cas
d’holoprosencéphalie, la cyclopie était notée chez deux
patients. Cette rareté n’est pas documentée au Niger.
L’étiopathogénie  est  encore  mal  comprise.
L’holoprosencéphalie est une pathologie hétérogéne
caractérisée par des altérations du clivage du cerveau
antérieur et des anomalies faciales de la ligne médiane [4].
Elle survient lorsque la séparation des deux hémispheres
cérébraux se réalise anormalement entre la 3e et la 6e
semaine de la vie intra-utérine et peut présenter différents
degrés de sévérité [4]. Le degré le plus sévere comme le
cas de notre observation est caractérisée par une absence
complete de séparation des hémisphéres cérébraux
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jusqu’a la présence d’un ceil unique (communément
appelée « cyclopie>>) [4]. La sévérité de la malformation
cérébrale est corrélée a la précocité de ’apparition de
I’anomalie au cours du développement [4]. Concernant
I’étiologie, en plus des anomalies chromosomiques (les
trisomies 13 et 18) et ’origine génétique, d’autres facteurs
environnementaux ont ¢été évoqués. Il s’agit de
I’alcoolisme maternel, du diabéte insulino-dépendant,
I’acide rétinoique, les virus et les salicylates comme
facteurs tératogénes [4,6]. Dans la série de Ndiaye et al,
aucun de ses facteurs de risque n’a été retrouvé. Une
consanguinité de deuxiéme degré était notée chez un
couple sur six [5]. Dans notre cas il n’y a pas d’antécédent
pathologique connu ni d’automédication pendant la
grossesse. On notait cependant une consanguinité de
premier degré. En effet les travaux de Dupe et al [4] ont
permis de reconsidérer le mode de transmission de
I’holoprosencépahalie, initialement décrit comme
dominant [7]. IIs ont conclu a I’existence d’une pénétrance
incompléte de la maladie y compris au sein d’une méme
famille. Ces auteurs soutiennent ’existence d’une
transmission  digenique  voire  multigénique de
I’holoprosencéphalie [4]. Sur le plan Clinique, il existe
une grande variabilité Clinique. En effet diverse tableaux
malformatifs ont été rapportés dans la littérature [1,3,6,8].
Sur le plan paraclinique, L’échographie anténatale a un
grand intérét diagnostique. Elle permet de poser le

Copyright © 2022. The Authors. This is an Open
Access Article under the CC BY NC ND 4.0 license.

108


http://www.hsd-fmsb.org/

La cyclopie : a propos d’un cas au Niger

H Soumana Diaouga et al

diagnostic de la malformation dés le premier trimestre de
la grossesse ce qui est suffisante pour poser I’indication
d’une interruption de la grossesse [4, 9]. L’interruption de
la grossesse pour cause fcetale n’est autorisée par la loi
dans la plupart des états africains [5, 6]. Au Niger
Iinterruption de grossesse est autorisée pour les
pathologies feetales incompatibles avec la vie. Dans notre
cas la patiente a été vu pour la premiére fois en salle de
naissance au cours d’une  complication de
I’accouchement. Elle n’avait réalisé¢ aucune consultation
prénatale ni aucune échographie anténatale. Devant une
premiére naissance d'un enfant atteint
d'holoprosencéphalie, le conseil génétique est nécessaire
pour évaluer les vrais risques de récurrences et d'en
prévenir la survenue [9].

CONCLUSION

L’holoprosencéphalie est une anomalie congénitale rare
avec un tableau clinique hétérogéne. La forme la plus
sévere réalise le tableau de cyclopie. Cette derniere est
incompatible avec la vie et peut conduire a des
nombreuses complications obstétricales. L’échographie
anténatale peut aider au diagnostic précoce. Cependant
dans les pays en développements ou les grossesses sont
mal ou non suivie, cette malformation est découverte le
plus souvent en salle de naissance. Devant une premiere
naissance d'un enfant atteint d'holoprosencéphalie, le
conseil génétique s'avére nécessaire afin d'évaluer le
risque de récurrence et d'en prévenir la survenue. L’accent
doit étre mis sur la nécessité dun suivi optimal des
grossesses ultérieures.
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