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ABSTRACT: The syndrome of Apple-Peel (still called atresy in “tail of pig”) is the very rare shape of atresy of hail: < 5%.

The atresia sits near the angle of Treitz. The intestine downstream is completely deprived of mesentere, very short and
vascularized by a branch of the ileo-coecoappendiculo-colic artery around which it is rolled up.

The association with other anomalies is not very frequent and is met only in 15% of the cases.

We report the observations of 3 new-born babies, who presented a syndrome of Apple-Peel of which one associated with a
jejunal duplication. The preoperative exploration was based on radiography without preparation, echography and on the
abdominal tomodensitometry. The exploration could highlight in all the cases an atresia (apple peel) with in only one case
associated with a jejunal duplication.

We proceeded in all the cases, a termino-lateral jejuno-jejunal anastomosis at the same time and a careful resection of
digestive duplication. The diagnosis was confirmed on histopathology.

The interest of our work is to put the point on this rare neonatal affection as well as the benefit of its treatment in only one
time without recourse to an enterostomy and review of literature.
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RESUME : Le syndrome d'Apple-Peel (encore appelé atrésie en «queue de cochon») est une forme tres rare d'atrésie du
gréle :< 5%.

L'atrésie siege a proximité de I'angle de Treitz. L'intestin en aval est compléetement dépourvu de mésentere, trés court et
vascularisé par une branche de l'artére iléo-coecoappendiculo-colique autour de laquelle il s'enroule.

L’association avec d’autres anomalies est peu fréquente et n’est rencontrée que dans 15% des cas.

Nous rapportons les observations de 3 nouveau-nés, qui présentaient un syndrome d’Apple-Peel dont un associé a une
duplication jéjunale. L’exploration préopératoire s’est fondée sur la radiographie sans préparation, I'échographie et sur la
tomodensitométrie abdominale. L'exploration a pu mettre en évidence dans tous les cas une atrésie du gréle en colimagon
avec dans un seul cas une atrésie associée a une duplication jéjunale.

Nous avons procédé, dans tous les cas, a une anastomose jéjuno-jéjunale termino-latérale en un seul temps, combinée dans
un cas a une résection soigneuse de la duplication digestive associée. Le diagnostic a été confirmé sur étude histologique.
L'intérét de notre travail est de mettre le point sur cette affection néonatale rare ainsi que le bénéfice de son traitement en
un seul temps sans recours a une entérostomie avec revue des séries de la littérature.

MOTS-CLEFS: atrésie, duplication, Syndrome d’Apple Peel.

Corresponding Author: H. OUBEJJA 1141




Le Syndrome d’Apple-Peel: Expérience du service des urgences chirurgicales pédiatriques (A propos de 3 cas)

1 INTRODUCTION

L'atrésie du gréle est la cause la plus fréquente des occlusions du nouveau-né. Il s’agit d’'une embryopathie définie par
une discontinuité du gréle, liée a une nécrose ischémique aseptique d’un segment du gréle survenue pendant la période
anténatale.La prévalence est d’un cas sur 15000 naissances [1-4].

L'atrésie du gréle en colimagon (Apple Peel des anglo-saxons) est une forme particuliere, avec une interruption haute de
I'arteére mésentérique supérieure et revascularisation précaire du gréle d’aval par la récurrente iléale [5].

2 OBSERVATIONS
CasN°1

Il s’agit d’'un nouveau-né de sexe féminin, agée de trois jours avec la notion d’absence d’émission de méconium depuis la
naissance. Au 3éme jour de vie, apparition de vomissements bilieux et de rectorragies L'examen clinique, révele un
abdomen plat.

La radiographie abdomen sans préparation (figure 1) a montré des niveaux hydro-aériques centraux plus larges que
hauts, de topographie haute, témoignant d’un obstacle haut situé. Le reste de I'abdomen était opaque.et I'échographie
abdominale avec complément doppler (figure 2), demandée devant le doute a un volvulus, a objectivé une image kystique
jéjunale et un signe de tourbillon avec inversion des vaisseaux

Le scanner abdominal (figure 3) réalisé par la suite, avait montré une image kystique jéjunale avec signe de tourbillon
(Whirlpool-sign).

Figure 1 : Abdomen sans préparation : Niveaux hydro-aérique de type grélique

ISSN : 2028-9324 Vol. 17 No. 4, Sep. 2016 1142



A. EL BAKKALY, H. OUBEJJA, H. ZERHOUNI, M. ERRAII, and F. ETTAYEBI

Figure 2 : image kystique jéjunale a I’échographie abdominale

Figure 3 : Image TDM : La fléche bleue montre I'image suspectant une duplication digestive

L’exploration chirurgicale avait retrouvé une atrésie du jéjunum en colimagon avec une masse kystique jéjunale (figure 4).
La masse kystique jéjunale était réséquée apres une dissection soigneuse par rapport a I'anse jéjunale. Par la suite, Une
anastomose jéjuno-jéjunale termino-latérale était réalisée apres vérification de la perméabilité du gréle atrésique avec une
appendicectomie de principe (figure 5).
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Figure 4 : Aspect en peropératoire objectivant une atrésie grélique en queue de cochon (Fléche rouge) avec masse kystique
jéjunale (fléeche noire)
Figure 5 : Résection de la masse et anastomose jéjuno-jéjunale termino-latérale

L’étude histologique de la formation kystique avait révélé une paroi intestinale dont la muqueuse était exulcérée par
endroit. Cette muqueuse grélique aux villosités repose sur une musculaire sans anomalie montrant des foyers de type
gastriques fundiques, en faveur d’'une duplication intestinale.

CAS N°2

Il s’agit d’'un bébé de sexe féminin, admise a J4 de vie pour occlusion néonatale. A I'examen, 'abdomen était distendu et
une épreuve a la sonde était négative. A la radiographie standard, de multiples niveaux hydro-aériques (figure 6).

S

Figure 6 : Abdomen sans préparation : Niveaux hydro-aériques de type grélique (obstacle bas-situé)

L’exploration chirurgicale avait trouvé une atrésie du gréle distal en colimagon justifiant une anastomose termino-
terminale avec appendicectomie du principe.

CASN°3
Le troisieme nouveau-né était de sexe masculin, admis a J4 de vie pour absence d’émission de méconium et des
vomissements bilieux.

A I'’examen clinique, on notait un abdomen distendu et une épreuve a la sonde négative.

La radiographie abdomen sans préparation était en faveur d’une occlusion basse avec quelques niveaux hydro-aériques
de type gréliques (figure 7).
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Figure 7 : Abdomen sans préparation : Niveaux hydro-aériques centraux (gréliques)

Admis au bloc, I'exploration chirurgicale avait objectivé une atrésie du gréle complete avec le gréle distal en aval qui est
enroulé sur lui-méme en queue de cochon. Il n’y avait pas de nécrose. Une anastomose jéjuno-jéjunale termino-terminale a
été effectuée avec appendicectomie du principe.

Les suites opératoires étaient simples dans tous les cas. Les nouveau-nés ont repris leur transit 2 a 3 jours apres
I'intervention. La sonde gastrique a été retirée 4 jours apres l'intervention. Se portant bien, ils ont été déclarés sortants en
moyenne 5 jours apres l'intervention.

Le contréle a un mois d’intervalle était satisfaisant pour tous nos patients. Tous les nouveau-nés vont bien apres un an de
recul.

3 DISCUSSION

Décrite pour la premiere fois en 1683[7], 'atrésie jéjuno-iléale est une malformation congénitale qui continue a soulever
de nombreuses interrogations tant sur le plan de sa physiopathologie que d’un point de vue clinique.

Le syndrome d’Apple-Peel [5] représente 5 % des atrésies intestinales. C’'est une atrésie intestinale avec absence d’artere
mésentérique supérieure et dorsale avec vascularisation rétrograde par les vaisseaux coliques droits. La prévalence des
atrésies jéjuno-iléales est estimée a un cas pour 1500 a 2000 naissances [5]. Elles sont plus fréquentes que les atrésies
duodénales ou coliques. Il n’existe pas de prédominance d’un sexe. Méme si de nombreux travaux ont permis d’élaborer des
hypothéses a I'origine des atrésies intestinales, le mécanisme complet de la séquence aboutissant a une atrésie intestinale
n’est pas encore clairement défini. Louw et Barnard [9] sont les premiers qui ont démontré qu’une origine ischémique
pouvait étre suspectée comme étant a l'origine des atrésies intestinales. En effet, ils ont pu reproduire expérimentalement
des atrésies du gréle chez I'animal en interrompant la vascularisation intestinale de foetus de chien. Ces travaux corroborent
ce qui est généralement admis chez 'homme a savoir que I'atrésie succéderait a un épisode d’ischémie intestinale de
survenue tardive pendant la vie intra-utérine [10]. Ainsi I'atteinte d’'une des branches de I'artere mésentérique supérieure
gu’elle soit due a un accident thrombotique primitif (anomalie du facteur V Leyden) [11], ou a un accident mécanique
(volvulus, invagination, laparoschisis) aboutirait a I'interruption de la continuité de I'intestin. Toujours dans le sens d’une
origine ischémique, les atrésies intestinales sont plus fréquemment rencontrées lors des grossesses gémellaires dont on
connait le risque plus élevé d’anomalies vasculaires d’origine placentaire. Ces atrésies surviendraient vers la 12e semaine
d’aménorrhée, date de réintégration de I'anse intestinale primitive dans I'abdomen ou plus tard comme |’atteste la présence
dans les segments en aval de I'atrésie de matériel digéré (lanugo, cellules cutanées foetales) en provenance du liquide
amniotique. Un autre témoin indirect de la participation vasculaire est 'augmentation récente de la fréquence des atrésies
jéjuno-iléales [11] (sans augmentation des atrésies duodénales) au méme titre que I'augmentation de la prévalence des
laparoschisis dont I'origine ischémique est bien établie.

Les atrésies jéjuno-iléales sont classées par Martin et Zerella en cing types anatomiques [9] (figure 8):

= Typel: correspond a I'obstruction de la lumiéere intestinale par une membrane. Il est rare mais le plus souvent associé a
une autre forme d’atrésie.
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= Type Il : la continuité intestinale est interrompue, le cul-de-sac proximal est séparé de l'intestin distal par un défect
mésentérique ou lui est uni par un cordon plein (atrésie cordonale).

= Type llla : caractérise les atrésies dontextrémités sont séparées par un défect mésentérique en forme de V.

= Type lllb : concerne les cas ou, au-dela d’une interruption haute du gréle, I'intestin distal se dispose en « queue de cochon
» (ou en colimagon) enroulé autour d’un vaisseau nourricier issu d’une artere colique droite.

= Type IV : caractérise les atrésies multiples.
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Atrésie de type llla Atrésie de type llib Atrésie de type IV
Figure 8[14]

Mishalany et Najjar (1968) ont observé trois enfants atteints de syndrome d'Apple-Peel sur 17 enfants nés vivants dont
les parents étaient cousins germains; un est mort-né par une occlusion intestinale haute congénitale, portant le nombre a
quatre touchés sur 18 enfants dans cette famille (Farag et al.1993). Blyth et Dickson 1969 ont rapporté deux freres et sceurs
atteints dans chacune des deux familles. Rickham et Karplus 1971 ont décrit deux familles avec freres et sceurs atteints.
Seashore et al.1987 ont signalé trois cas, dont deux de la méme fratrie [5]. lls ont trouvé des rapports de 57 cas dans la
littérature anglaise. Farag et Teebi 1989 ont décrit deux freres arabes avec atrésie jéjunale type lllb (Syndrome d’Apple Peel)
dont les parents étaient consanguins. Farag et al. 1993 ont rapporté deux autres fréres et sceurs atteints de la méme famille.

Petrella et al. 1995 a suggéré que le syndrome d’Apple Peel peut étre une manifestation de la fibrose kystique dans
certains cas [12].

Roberts et al.1998 ont étudié I'association entre atrésie jéjuno-iléale et la fibrose kystique en utilisant les données sur la
population de 1968 a 1995. Quatre des 38 (11%) patients atrésie jéjuno-iléal caucasiens avaient une fibrose kystique. Le ratio
observé aux attendus est supérieur a 210 en utilisant une estimation de 1 en 2000 pour l'incidence, ce qui signifie que les
enfants de race blanche avec une atrésie jéjuno-iléale ont plus de 210 fois le risque de cas familiaux par rapport a des
nourrissons de race blanche dans la population générale. Cette constatation a des implications importantes pour le conseil
pronostique et prénatal. Imaizumi et al. (1999) ont décrit une atrésie jéjunale chez une jeune fille japonaise qui avait
également une translocation réciproque apparemment équilibréeentre les chromosomes 2 et 3: t (2; 3) (q31.3; p24.2) mat.
Les points d'arrét de translocation dans le caryotype de la patiente pourraient étre considérés comme des régions candidates
pour le géne mutant dans le Syndréme d’Apple Peel. Alternativement, I'association des deux anomalies chez la patiente peut
avoir été une coincidence puisque sa mére phénotypiquement normale avait la méme translocation chromosomique. La
transmission est probablement autosomale récessive [5]. Il est donc nécessaire de faire un dépistage échographique prénatal
dans ces familles.

En I'absence de diagnostic anténatal, c’est seulement aprés la naissance que le diagnostic sera suspecté devant un
tableau d’occlusion néonatale [5]. Une fois le diagnostic confirmé et I'enfant correctement réanimé, l'intervention
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chirurgicale pourra étre entreprise. Le premier temps va consister a explorer la cavité abdominale pour confirmer le
diagnostic, vérifier I'absence d’autres atrésies ou d’autres anomalies digestives (troubles de la rotation intestinale et la
duplication digestive). La priorité, qu’elle que soit la stratégie utilisée, va consister a mettre le patient dans une situation
permettant de lui conserver la plus grande longueur d’intestin possible de maniere a éviter le syndrome dit "du gréle
court"[13]. Dans la majorité des cas une résection anastomose de la zone atrésique sera effectuée. Cette anastomose sera
parfois rendue compliquée par la disparité de calibre entre I'anse d’amont et celle d’aval nécessitant des artifices techniques
allant du modelage a la plicature d’amont a la réalisation d’un long trait de refend en aval[13].

Bien qu'il y ait eu une amélioration notable de la survie globale, le syndrome d’Apple-Peel continue d'avoir un pronostic
grave a une morbidité et une mortalité importantes [16].Dans la série récente de Festen et ses collaborateurs [15],15
patients avaient un syndrome d’Apple-Peel avec un taux de mortalité de 20%. Huit de ces patients avaient plusieurs atrésies,
allant de 2 a 4. Onze patients ont recu une anastomose primaire, tandis que quatre patients ont recu des entérostomies
temporaires. Les complications post-opératoires sont survenues chez dix patients, et une nouvelle opération a été réalisée
chez neuf patients. Deux patients ont eu le syndrome de gréle court. Onze patients ont été suivis a long terme (médiane 24
mois), et tous sauf 3 enfants ont bien évolué.

Conformément aux résultats de notre série, ces auteurs concluent que les patients atteints de syndrome d’Apple-Peel qui
survivent a la période opératoire et post-opératoire immédiate, sont susceptibles de connaitre une fonction intestinale
normale avec une croissance et un développement adéquat [15,16]. Ils soulignent aussi, I'intérét dés que la situation
vasculaire le permet, du traitement chirurgical du syndrome d’Apple Peel en un temps, avecanastomose directe, évitant ainsi
une seconde intervention[15,16,17].

L'association de I’Apple Peel Syndréme et la duplication digestive est exceptionnelle [8], ainsi les auteurs ont conclu que
ce genre de malformations résultaient surtout d’'une anomalie morphogénétique survenant tot dans la vie intra-utérine,
plutét d’un échec de recanalisation ou d’une interférence avec I'apport sanguin dans la vie foetale ou bien une entérite ou
péritonite [6].

4 CONCLUSION

Le syndrome d’Apple-Peel est une forme rare d’atrésie du gréle. L’association duplication digestive et le syndrome
d’Apple-Peel est exceptionnelle. Le diagnostic est souvent en peropératoire. Récemment, le pronostic de cette affection est
devenu généralement bon par une prise en charge en un temps avec une chirurgie radicale bien conduite.
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