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 Anomalie isolée bien explorée/Absence de diagnostic différentiel

* Evolution naturelle prévisible mortelle ou entrainant un handicap grave
et irréversible

* Traitement anténatal justifié par la physiopathologie de I'anomalie

* Absence de traitement postnatal adapté

* Morbidité acceptable pour la femme enceinte

* Consultation multidisciplinaire / comité d’éthique

* Plateau technique périnatal adapté

*  Motivation « familiale » réelle et proactive

Reglementation CPDPN, Code de la Santé Publique

Le centre indique a la femme enceinte, au couple ou au médecin traitant les éventuelles
possibiliteés de prise en charge thérapeutique et propose, le cas échéant, une orientation
vers des structures specialisées.



Une activité innovante

Transformer I’nistoire naturelle d’une pathologie

Défi technique et technologique

Intégration dans une filiere de soin

Enjeux éthiques
Enjeux psychopathologiques

“HDJ
Chirurgie
|
Suivi /HDJ
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Naissance
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Néonatologie

Speéecialités




Développement de |'offre de soins

Intéegration dans des parcours de soin multidisciplinaires

Diagnostic
échographique
en ville
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Anesthesiste
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Psychologue
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Interruption meédicale de
grossesse

Soins palliatifs périnatals

prise en charge a NEM




Cas particuliers: urgences
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FETO pour hernie diaphragmatique
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Deprest J et al, Sem Fetal Neonat Med, 2008 - n= 329.






Ablation du ballonnet

= Réponse déterminée par la taille du
poumon droit
= RPM & Prématurité
= Accouchement<32w: 15%
= Survie <32 wks: 25%
= Survie >32 wks: 60%
= Morbidité observée < a M. attendue
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Résultats du Consortium FETO

Hospitalisation 48 hrs 30 -
Echec technique <3% N
Expulsion spontanée du ballon 5%
MFIU <1% 25 1

. 20 _
RPDE / 3 semaines: 16.7%
Dépend du T d’intervention

15 -

Tt Conservateur

RPDE & Accouchement <32 sa 9.3% |
Prématurité < 32 sa sans RPDE 3.6%
Prématurité < 32 sa 129% o
RPDE et Prématurité > 32 sa 36.8%

® Terme médian 35.3 sa

Range: 26-41 sa
.|IIIII“| ||‘

25 26 27 28 29 30 31 32 33 34 35 36 37 38 39 40 41
Gestation at delivery (wks)

Jani et al, FETO consortium, n=204; UOG 2009
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ENDOSPIN NcT02390895 s Prenatal

Chirurgie endoscopique prénatale de la MMC
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- meningocele
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‘ «— placode
moelle ' 9
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e Scolarisation spécialisée ou plus de 2 ans de
retard : 40%
* Mode de vie : 0 POStnatal

* avec leurs parents : 70%

* Indépendants: 15% 30

* Institution: 15%
 Emploi 20

e Sans emploi: 53%

e Travail protégé: 25%

* Emploi “normal”: 22% N II II
e Célibataire: 71% . II.I._II

» 1996

* Fecondite: M : 4% /F :22% 1994 2000 2002 2004 2006 2008 2010 2012




me NEW ENGLAN D 2011
JOURNAL of MEDICINE

A Randomized Trial of Prenatal versus Postmatal Repair
of Myelomeningoccle

N. Scott Adzick, M.D,, Elizabeth A. Thom, Ph.D., Catherine Y. Spong M.D., Joha W. Brock I, M.D.,
Pamela K. Burrows, NM.S., Mark P. Jahnsan, M.12., Lori ). Howell, R.N., M.S. Jody A_ Farrall, RN, M.SN.,
Mary E. Dabrowiak, R.N, M.S.N., Leslic N. Sutton, M.D., Nzlin Gupta, M.D., Ph.D., Nocl B. Tulipan, M.D.,
Mary E. D'Alzon, M.D., and Diana L. Farmer, M.D., for the MCMS Investigators®

Postnatal Surgery Relative Risk
Outcome (N=280) (95% Cl) P Value

Primary outcome — no. (%) 78 (98) 0.70 (0.58-0.84)7 <0.001




Difference between moator function and anatomical levels
— no.flolal no. (%6)%

=Two levels better
One level better
No difference
One level worse

=Two levels worse

Walking independently on examination — no /total no. (%)

20/52 (32)
7/62 (11)
14/62 (23)
13/62 (21)
8/62 (13)

26/62 (42)

8/67 (12)
6/67 (9)
17/67 (25)
17/67 (25)
19/67 (28)

14/67 (21)

2.01(1.16-3.48)



L imites de la chirurgie ouverte

* Morbidité péri-opératoire maternelle: maitrisable et
peut étre réduite

* Morbidité utérine: risqgues moderes pour la grossesse
en cours mais risque pour les grossesses ulterieures

e Prématurité

» Possible gu’a un terme « tardif » > 20 SA



Open vs toetoscopie

: Kohl 2014 :
Verbeek 2012 Pedreira 2016 Degenhardt 2014 Graf 2015 Adzick 2011
technique fetoscopie fetoscopie fetoscopie fetoscopie open
5mmx 3 ou4 3.3mmx2+5mm 5S5mmx3oud 5mmx 3 ou 4
n 19 10 51 71 78
durée - 242 min 223 min - 105 min
echec 16 % 20 % 2 % - 0 %
oedeme pulm - 0 2 % - 6 %
chorioamniotite 23 % 0 6 % - 3 %
PPROM 85 % 100 % 85 % - 46 %
Lo 32 32 33 32 34
accouchement
mortalité post-op 10 % 10 % 2 % - 3 %
mortalité périnatale 16 % 20 % 8 % - 3 %
chirurgie postnatale - 29 % - 24 % 3 %

réduction MC - 86 % - - 36 %
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Necker

ENDOSPIN _ o »

NCT02390895

Sous AG materno-foetale
Laparotomie
2 trocards 3 mm:
— 1 optique + micro-pince 3 mm
— Trocard opérateur 3 mm
Insufflation CO2
Dissection placode et surjet autobloguant sur les muscles +/- plagque Puragen



Original Research

Fetoscopic Open Neural Tube Defect Repair
Develcpment and Refinement of a Two-Port, Carbon Diovide
Insufflation Technique 201 7

Michael A. Belfort, wp, pin, William E. Whitchead, v, Alireza A. Shamshiraz, Mp,
Zhoobin H. Bateni, o, Oleyinka C. Olutoys, Mp, s, Olutoyin A. Olutoye, up, David G. Mann, up,

The NEW ENGLAND
JOURNAL o« MEDICINE

2011

1 : : Jimmy Espwoza, Mo, Erin Williams, vp, Timothy C. Lee, Mp, Sundeep G. Keswani, Mp, Nancy Ayres, Mp,
A Randomized Trial of Prenatal versus Posmatal Repair Chroaplin I Covonts oy B Mobolleon. 1 Macdolons Sons Corte v s
of Myelomeningoccle Elcna Carveras, MD, Jose L. Peiro, M, Rodrigo Kuano, Mp, P, and Darrell L. Cass, yp

N. Scott Adzick, M.D,, Elizabeth A. Thom, Ph.D., Catherine Y. Spong M.D., John'W. Brock 11, M.D.,
Pamelz K. Burrows, M.S., Mark P. Jahnsan, M.12, Lori ). Howell, RN, M.S. Jody A. Farrall, RN, M.S.N,
Mary E. Dabrowiak, R.N, M.S.N., Leslic N. Sutton, M.D., Nzlin Gupta, M.D., Ph.D., Nocl B. Tulipan, M.D.,
Mary E. D'Alzon, M.D., and Diana L. Farmer, M.D., for the MCMS Investigators®

1Open| [Endop  reativerisk

(95% ClI) P Value
Primary outcome — no. (%) 3/10 (30) 0.70 (0.58-0.84)F  <0.001

Outcome




Difference between moator function and anatomical levels
— no.flolal no. (%6)%

=Two levels better
One level better
No difference
One level worse

=Two levels worse

Walking independently on examination — no /total no. (%)

20/52 (32)
7/62 (11)
14/62 (23)
13/62 (21)
8/62 (13)

26/62 (42)

5/10 (50)
3/10 (30)
110 (10)
0/ (0}
110 (10}

14/67 (21)

2.01(1.16-3.48)

0.01




pen vs foetoscople

Belfort 2017 Adzick 2011
technique fetoscopie open
n 10 /8
durée 240 105 min
echec 2 0 %
oedeme pulm 0 6 %
chorioamniotite 0 3 %
PPROM 1 46 %
terme accouchement 39 34
mortalité post-op 0 3 %
mortalité périnatale 0 3 %
chirurgie postnatale 2 (20) % 3 %

réduction MC

6/10 (60%)

36 %
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E N D OS P | N NCT02390895 LCOLE DE CHIRURGIE Texas Ch.ildl;ell’s
Chirurgie endoscopique prénatale de la MMC UE L7ASSIS TANCE FUBLIQUE Hospital

DES HOPITAUX IDF PARIS

2011 2017

CHOP 2012 Houston 2016

L Obijectifs principal:
* Double équipe: obstétricien et 1 °e llzsaﬁg;ckl)lci)ﬁté

neurochirurgien (Syril James) 2. Bénéfice neuro-chirurgical & 6 mois:
* Sous AG materno-foetale absence de malformation de Chiari :

« Laparotomie diminution du recours a une DVP & 6 mois ;
e 2trocars 3 mm: cure locale de I'anomalie

. . . niveau fonctionnel / bénéfice locomoteur
— 1 optique + micro-pince 3 mm 3. Morbidité maternelle et foetale:
— Trocard opérateur 3 mm ' '

_  mort foetale
* |nsufflation CO2 e rupture des membranes, chorio-amniotite
 Dissection placode *  prématurité

complications périopératoire
Objectif secondaire:
Développement neurologique a 2.5 ans

» suture musculo-cutanée +/- plague
Duragen

21



ENDOSPIN
Obijectifs

Primaires:
1. Faisabilité d'une technique mini-invasive prénatale innovante
2. Bénéfice neuro-chirurgical a 6 mois:
e absence de malformation de Chiari ;
e diminution du recours a une derivation ventriculo-péritonéale a 6 mois ;
e cure locale de 'anomalie; nécessité d'une intervention spinale apres la naissance
e niveau fonctionnel de la [ésion et le bénéfice locomoteur
3. Morbidité maternelle et fcetale:
e mort foetale
e rupture prématurée des membranes
e prématurité
e chorio-amniotite
e complications hémorragiques périoperatoire
e autres événements indésirables graves

Secondaires:
Développement neurologique a 2.5 ans



INnclusions

Criteres d’inclusion
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9.

Age maternel > 18 ans
grossesse monofoetale
MMC dont la limite supérieure est > S1 et < T1
Malformation de Chiari

Absence de malformation associée ou
d’anomalie chromosomique

Age gestationnel entre 19+0 et 25+6 SA
Caryotype ou FISH normal

Le recours possible a une interruption meédicale
de grossesse a été expliqué mais n'est pas
souhaité a ce stade, tout en préservant cette
possibilité au cours de 'évolution
postopéeratoire.

Affiliation a un régime de la sécurité sociale

10. Compréhension du francais.

Criteres de non-inclusion

1.  Malformations fcetales associées
2. cypho-scoliose feetale sévere associee

3. Facteurs de risque de prematurité : col <
15mm, antécédents 2 FCT, RPM

4.  Anomalies d'insertion placentaire connue :
placenta previa, accreta ou hématome/
décollement.

5. Index de masse corporelle > 35

6. Anomalies utérines : fibrome interstitiel
volumineux, malformation utérine

7. Infection maternelle a risque de
transmission feetale : HIV, HCV, HBV

8. Contre-indication chirurgicale ou
anesthesique

9. Milieu social précaire et/ou isolement
extréme.

10. Surveillance post-opératoire impossible



Endospin

Spina Bifida ouvert ou Myéloméningoceéle

Liquide amniotique

/

Liquide céphalo-
rachidien (LCR)

<o 7
Moelle
épiniére

Vertébre

/

3

Chirurgie postnatale

Chirurgie prénatale

Interruption médicale

Maternité
Médecine maternelle
& feetale

Hydrocéphalie o
Liquide céphalo-

rachidien (LCR)

Cervelet

Chiari

Trou occipital

Moelle épiniere

Jambes o
=
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Vessie
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1. Dissection




Valvuloplastie (




Sténose Aortique Critique Bl bR oescartes Necker Ak R

Développement d’'une hypoplasie
du coeur Gauche / Droit

2004,201512.22.55




Sténose Aortique bien tolérée Wloans vescanres Mookt A R _PACT.

- Echogénicité des milliers de la valve mitrale, Fonction ventriculaire normale
- Pas d’obstacle sous-valvulaire, Anneau aortique normal

- Dilatation post-sténotique de
I’aorte ascendante

- Pas de coarctation

- Flux antérograde dans I’aorte
horizontale




X
_ PACT

Sténose Aortique Critique | lap/ws oescarTes Necker i R

- Fibro-élastose VG

- Ventricule bien
développé mais petit
et dysfonctionnel

- Inversion du flux
inter-atrial

- Valve sténotique avec une ouverture limitée
- Anneau aortique bien développé et accélération du flux
- Arche aortique hypoplasique avec risque de coarctation




Sténose Aortique Critique Bl o bescanTes Necker K K

Ventricule dilaté, a parois fine, akinétique
Petit anneau aortique
Valve aortique fixée

Hypoplasie de I’arche aortique avec
flux retrograde




Atrésie /| Sténose pulmonaire critique

Necker X AX §
avec septum IV intact T

| ﬁ PARIS DESCARTES _PACT.

Bonne contractilité ventriculaire, Regurgitation tricuspide avec une pression éleveée,
Anneau pulmonaire normal, flux retrograde dans le canal artériel

7 Al




Atrésie / Stéenose pulmonaire critique ~ ¥
°p 9 | lﬂpAms oescarTes Necker A _nx et
avec septum IV intact T eaol

Mauvaise contractilité d’un petit ventricule droit, Régurgitation tricuspide avec faible
pression. Pas de flux pulmonaire visible et petit anneau pulmonaire




Atrésie /| Sténose pulmonaire critique ST e Necker 1.6, aXa
SHFASNT . NaAaLeD S PACT

Tomavaass S e Rirven

Difficulté de la pose de l'indication




Population e e Necker Ak

Dl
R
XK

PACT

5 dernieres années: Valvuloplastie aortique proposée dans

les formes critiques a 24-32 sa.

2

dans les formes séveres d’ APSI comme alternative a 'I|MG /

Flux retrograde dans la crosse et inversion du flux inter-atrial
Dysfonction du VG

<32 semaines

Caryotype/CGHa normal

dernieres années: Valvuloplastie pulmonaire proposée

Accompagnement

Flux inversé dans le canal artériel
Dysfonction du Ventricule droit
<32 semaines

Caryotype/CGHa normal



Valvuloplastie: Technique

B e KK ﬁ

PACT

RO ONEE U5 Aomie )

ouu.n& v Tavnman

Echocardiographies pré-opératoires
2 « Prénatalistes » (JS, LS, YV) et un cardiologue (YB)
Sous analgésie péridurale maternelle

Version / position foetale

Anesthésie générale et curarisation foetales
Approche trans-thoracique (17G — 18G Cook) dépendant de la taille de I’'anneau

Cathéter / ballon de dilatation coronaire monorail

A

drénaline, sang pour transfusion immeédiatement disponibles

C 7\

e
I"

| | 0.020"/ 0.51mm laslon entrv orofile

Bloslide™ hydrophilic
coatina on balloon

Taperad tip Pebax*® Rapld-exchange guldewire port
sami-compliant
balloon material
= /!

Infiation port
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Valvuloplastie Aortique  Blmssoscums Nede R 228
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Valvuloplastie Pulmonaire | Sesoescres Necer xR 35

s s & Tvnpas

Petit Ventricule

J Am Soc Echocardiogr 2006



Baisse de la mortalité peropératoire

Augmentation des succes techniques

Necker A I\X




Flow diagram summarizing postnatal management and outcomes for the entire 100-patient cohort.
March 2000 to January 2013

Attempted fetal aortic valvuloplasty

n=100
Fetal demise, n=11 Live-born patients
Termination of pregnancy, n=1 n=88

¥ N

HLHS from birth Biventricular from birth

n=57 n=31
Comfort care, n=1 Stage 1 surgery
Died from sepsis, n=1 n=54
Died post-transplant, n=1 BIVENTRICULAR
CIRCULATION

n=7 n=38

HLHS (43% of live-born)
n=47

All but 1 of the BV patients required postnatal intervention; 42% underwent aortic or mitral valve

replacement.
% American

Heart
Association.

Freud L R et al. Circulation. 2014;130:638-645



Nouvelles indications

Tachycardie supraventriculaire sévere pharmacoresistante

Necker A K




