LE CAS CLINIQUE DU MOIS

Le syndrome miroir

a propos d’un cas
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RESUME : Le syndrome miroir est une entité rare associant un
foetus en anasarque et une symptomatologie maternelle faisant
évoquer une pré-éclampsie étant donné 1’cedéme et la prise de
poids. Nous rapportons le cas d’une patiente présentant des
céphalées, des cedemes et une prise de poids avec une hémo-
dilution biologique associés a un anasarque feeto-placentaire
en relation avec une malformation cardiaque complexe. Cette
symptomatologie s’est résolue spontanément apres ’accouche-
ment. Le syndrome miroir ou syndrome de Ballantyne doit étre
bien différencié de la pré-éclampsie. Il mérite d’étre identifié a
temps car ses conséquences peuvent mettre en jeu le pronostic
feetal et maternel.

Morts-cLEs : Syndrome Miroir - Syndrome de Ballantyne -
Hydrops foetal

INTRODUCTION

Le syndrome miroir est une entité clinique
rare définie par 1’association d’un anasarque
feeto-placentaire a un tableau d’cedéme maternel
généralisé avec hémodilution, pouvant se compli-
quer ou aboutir a un tableau de pseudo-toxémie
(1). Lincidence de cette association est faible, et
depuis la premiere description du syndrome faite
par John W. Ballantyne en 1892 (2-4), 57 publi-
cations ont été recensées. Plusieurs hypotheses
physiopathologiques ont été évoquées, mais la
pathogénie de ce syndrome reste mal connue (5).
Lallo-immunisation Rhésus est 1’origine la plus
fréquemment évoquée (4), mais d’autres étiolo-
gies ont été décrites. Ce syndrome fut, en effet,
rapporté en association avec des anasarques
non immuns secondaires a des tumeurs foetales
(comme le tératome sacro-coccygien (6)), et/ou
placentaires (chorioangiome (7)), des infections
virales (parvovirus B19 (11, 12), Coxsackies
(8)), des arythmies cardiaques foetales (9), des
malformations foetales (anévrysme de la veine
Gallien (10), malformations cardiaques de type
Ebstein (4, 11)).

Nous rapportons un cas de syndrome miroir
en relation avec une malformation cardiaque,
afin de rappeler la démarche diagnostique et
thérapeutique devant cette pathologie grave sou-
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MIRROR SYNDROME : A CASE REPORT IN FETAL MEDICINE
SUMMARY : Mirror syndrome is a rare entity describing
the association of foetal hydrops and maternal symptoms as
general oedema and excessive weight gain mimicking preec-
lampsia. We report the case of a patient who developed
symptoms of oedema, weight gain, headache and biological
hemodilution associated with foetal hydrops due to a com-
plex congenital heart defect. This symptomatology spontane-
ously resolved after foetal expulsion. Mirror or Ballantyne’s
syndrome needs to be identified on time and well differenti-
ated from preeclampsia. Its consequences may involve the
maternal and foetal prognosis.

KEeyworbps : Mirror syndrome - Ballantyne’s syndrome - Fetal
hydrops

vent méconnue et potentiellement délétére tant
au niveau foetal que maternel.

CAS CLINIQUE

La patiente agée de 26 ans, sans antécédents
particuliers, deuxiéme geste, primipare, nous
a ¢été adressée par son gynécologue traitant a
18 semaines d’aménorrhée (SA) en raison de
la découverte échographique d’un anasarque
feeto-placentaire. Son groupe sanguin est O
Rhésus +. La recherche des agglutinines irrégu-
lieres s’est avérée négative. Elle est immunisée
contre la rubéole, la toxoplasmose et le CMV.
Les sérologies parvovirus B19, HIV, et syphilis
sont négatives. L’échographie obstétricale réa-
lisée confirme le diagnostic d’anasarque foetal
mettant en évidence un oedéme nucal impor-
tant associé a un oedéme cutané généralisé, un
hydrothorax et une hypertrophie placentaire (fig.
1, 2). Pexamen Doppler pulsé de 1’artére céré-
brale moyenne objective une vitesse systolique
a 17cm/sec (0,78 MoM, <1,5 MoM = normal).
Une amniocentése, pour étude du caryotype
feetal, est proposée aux parents et réalisée lors de
cette premiere échographie. Le caryotype revien-
dra 46 XX, a savoir celui d’un enfant de sexe
féminin normal. La patiente est revue a 20 SA
dans un tableau clinique de céphalées, d’cedeme
des membres inférieurs avec une prise de poids
estimée de 5 kilos en 10 jours. A I’examen cli-
nique, la patiente présente un aspect d’cedéme
généralisé, surtout marqué par un visage bouffi
et par les cedémes importants des membres infé-
rieurs. La pression artérielle est normale (125/75
mmHg), les réflexes ostéo-tendineux sont nor-
maux et I’on constate une légere albuminurie
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Figure 1. Echographie a 18 SA, coupes transversales montrant I’cedeme sous-cutané céphalique (A), I’cedéme nucal (B) et I’hydrothorax avec I’cedéme sous-cutané
thoracique (C).

- N < ) i Figure 2. Echographie a 20 SA du

. N = placenta qui est hypertrophique
avec > 4 cm en épaisseur (A).
Coupe histologique du placenta
représentant 1’hydrops villositaire
(HE 40x) (B).

a la bandelette urinaire. ’échographie foetale
démontre une aggravation de I’hydrops initial
avec majoration de 1’cedéme cutané, des épan-
chements pleuraux bilatéraux et une apparition
d’un épanchement péricardique. Un bilan bio-
logique d’admission démontre une anémie de
dilution (taux d’hémoglobine a 10,2g/dl et un
hématocrite bas a 30,3%), avec une urée basse
a 10mg/dl. Le bilan hépatique et les tests de
coagulation sont normaux. Une diurése de 24h
met en évidence une protéinurie ¢élevée a 918
mg/24h et une albuminurie pathologique a 315
mg/24h.

Le pronostic foetal étant réservé et le pronos-
tic maternel mis en jeu, une décision d’inter-
ruption médicale de la grossesse est discutée
avec le couple. Le lendemain de 1’expulsion,
la patiente ne rapporte plus de céphalées. Son
tableau d’cedéme généralisé est résolu en 48
heures avec une perte de poids de 4kg400 en
72 heures.

L’examen foeto-pathologique réalisé

Figure 3. Images macroscopiques du feetus aprés expulsion a 20 SA : foetus
en anasarque avec hygroma coli kystique (A); hypoplasie pulmonaire mar-
quée secondaire a I’hydrothorax bilatéral et malformation du conotroncus
(hypoplasie de ’aorte ascendante, ventricule droit a double issue) (B); image
séquentielle de la dissection du ceeur illustrant I’aspect de ventricule droit
a double issue avec CIV, I’interruption de 1’arc aortique, et I’hypoplasie de
I’aorte ascendante (C).

interruption de 1’arc aortique, et une hypopla-
sie de I’aorte ascendante (fig. 3). Il reléve aussi

confirme 1’hydrops fetalis majeur apparais-
sant secondaire a une malformation cardiaque
complexe associant un ventricule droit a double
issue, une transposition des gros vaisseaux, une
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I’aspect d’hyperplacentose observée en écho-
graphie avec un placenta hypertrophique et un
aspect hydropique des villosités placentaires

(fig. 2).
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DI1SCUSSION

Le syndrome miroir est une complication rare
et gravissime de 1’hydrops foetal caractérisé par
un cedéme maternel «en miroir» de 1’anasarque
feetal. Cette entité clinique fut rapportée pour la
premicére fois en 1892 sous le terme de syndrome
de Ballantyne, en référence a son auteur, décrivant
un tableau maternel pseudo-toxémique secon-
daire a un anasarque foeto-placentaire d’origine
immune par allo-immunisation rhésus (3).

Cette entité clinique portera différents noms
au travers des différentes publications qui lui
furent consacrées : syndrome de Ballantyne (14)
ou autre cedéme triple (2, 15).

LCage gestationnel moyen du diagnostic varie
entre 16 et 34 SA (4). Dans notre observation, le
diagnostic fut posé a 18 SA.

Il repose sur 1’association pathognomoni-
que de trois signes : un anasarque foetal qu’il
soit d’origine immune ou non, un cedéme pla-
centaire, un tableau maternel d’cedéme avec
hémodilution, pouvant aboutir a un état de pré-
éclampsie (2, 11).

Leedéme et la prise de poids, principaux
motifs de consultation chez notre patiente, sont
les symptoémes communs retrouvés dans 89,3%
des cas publiés (4).

D’autres signes cliniques ou biologiques sont
retrouvés de manicre inconstante : une ¢lévation
de la pression artérielle (11, 12); des céphalées
(16), des troubles de la vision (17), une oligurie
(18), une anémie de dilution, une hypoprotéiné-
mie avec protéinurie (2, 6, 12), une uricémie éle-
vée (22), une élévation des transaminases (21).

Sur le plan biologique, le signe principal est
I’hémodilution qui contraste avec 1’hémocon-
centration observée classiquement en cas de
pré-éclampsie (4, 19). Cette hémodilution s’est
manifestée chez notre patiente par un hémato-
crite bas a 30,3%, une anémie par hémodilu-
tion et une chute de 1’urée et de la créatinine.
Selon Carbillon et coll, I’anémie de dilution
non hémolytique est due a une augmentation du
volume sanguin maternel et a une augmentation
des concentrations de vasopressine et de I’ADH
(11).

Le pronostic feetal du syndrome miroir est
trés souvent réservé, avec de fréquents déces in
utero en rapport avec 1’étiologie de I’anasarque.

Cependant, c’est le retentissement poten-
tiellement morbide maternel qui en fait la
particularité,car il peut aller jusqu’au déces
maternel par insuffisance respiratoire (OPA)
(20), insuffisance rénale (10), ou crise d’épi-
lepsie (21). La particularité du syndrome miroir

réside également dans la réversibilité des symp-
tomes maternels apres résolution de 1’anasarque
foeto-placentaire. Cette résolution est générale-
ment obtenue suite a une interruption médicale
de grossesse ou, rarement, et quand 1’étiologie
de I’hydrops le permet, au traitement de celui-ci.
Ainsi Ville et coll. et Duthie et coll. ont décrit
2 cas de syndrome miroir dii a une infection a
parvovirus et dont la correction de I’anémie par
transfusion in utero a permis une amélioration
de la symptomatologie maternelle et la nais-
sance du nouveau-né a terme en bonne santé (16,
22). La normalisation d’une arythmie fcetale par
administration de flécainide a permis une amé-
lioration de la symptomatologie foetale et mater-
nelle chez une patiente atteinte d’un syndrome
miroir (9).

Dans notre cas, 1’étiologie de 1’anasarque
n’ayant pas été mise en évidence, avec un
pronostic foetal réservé et une symptomato-
logie maternelle inquiétante, une interruption
médicale de la grossesse ¢tait la seule option
permettant d’enrayer 1’évolution de la sympto-
matologie. ’étiologie de 1’hydrops fcetal sera,
dans un second temps, révélée par 1’examen
foeto-pathologique de 1’enfant. Il était en rap-
port avec une malformation cardiaque complexe
qui n’a pu étre mise en évidence par 1’échogra-
phie prénatale.

La physio-pathogénie de ce syndrome reste
encore incomprise malgré les similitudes cli-
niques avec la pré-éclampsie. Les mécanismes
placentaires semblent différer, 1’ischémie pla-
centaire (par défaut d’invasion trophoblastique)
serait primitive pour la pré-éclampsie alors
qu’elle serait secondaire a une hypovascularisa-
tion causée par 1’cedéme placentaire dans le syn-
drome miroir. Ceci est confirmé par 1’examen
anatomopathologique du placenta et contraste
avec 1’ischémie placentaire et les infarcisse-
ments habituels de la pré-éclampsie. Lexamen
du placenta, dans le cas que nous rapportons
décrit cette hyperplacentose avec un placenta
d’aspect hydropique (fig. 2).

Il n’est donc pas étonnant de retrouver chez
les patientes présentant un syndrome miroir une
¢lévation de facteurs anti-angiogéniques tels que
le soluble Vascular Endothelial Growth Factor
Receptor-1(sVEGFR-1) et le soluble Fms-like
tyrosine kinase (sFltl) et une diminution de fac-
teurs angiogéniques tels que le Placental Growth
Factor (PIGF) (23). Cette ischémie placentaire
et ce déreglement endothélial sont a 1’origine
de libération de radicaux libres, lipides oxydés,
cytokines et leptines responsables d’une aug-
mentation de la perméabilité vasculaire, d’une
vasoconstriction artérielle et d’une activation
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des systémes de coagulation intravasculaire
maternels qui expliqueraient les manifestations
cliniques et biologiques du syndrome miroir
(24).

CONCLUSION

Le syndrome miroir est une pathologie rare.
Outre le pronostic foetal réservé, le retentisse-
ment maternel peut étre grave. Il faut savoir
évoquer ce diagnostic devant toute anasarque
feeto-placentaire associée a une symptomatolo-
gie maternelle faite d’cedémes, de prise de poids
et parfois d’hypertension artérielle. La réversi-
bilité de la symptomatologie maternelle suite a
la résolution de la pathologie feetale peut auto-
riser quelques fois la poursuite de la grossesse.
Cependant, I’interruption médicale de grossesse
est souvent indiquée dans les hydrops irréver-
sibles. La distinction peut étre difficile avec la
pré-éclampsie, mais 1’hypertension artérielle
rare et les anomalies placentaires retrouvées a
I’examen anatomopathologique permettent de
faire le diagnostic différentiel.
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