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LISTE DES ABREVIATIONS

AFP . alpha-foetoprotéine

CHU : Centre hospitalier universitaire

CRO : compte rendu opératoire

CRP : C-Réactive protéine

Hb : hémoglobine

BhCG : gonadotrophine chorionique humaine
IRM : imagerie par résonance magnétique
NFS : numération formule sanguine

PLQ : plaquettes

RDB : ration de base

SFOP : Société Francaise d'Oncologie Pédiatrique
TDM : tomodensitométrie

TSC : tératome sacrococcygien

TRR : tumeur retrorectale
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Les tumeurs rétro-rectales sont des tumeurs rares chez I’enfant [1]. Bénignes ou
malignes, congénitales pour la plupart, elles se développent dans I’espace rétro-rectal
pré-sacré. Longtemps asymptomatiques, ces tumeurs peuvent se révéler par des
signes compressifs sur les visceres adjacents ou sur les racines nerveuses rendant
ainsi leur diagnostic difficile et souvent tardif. Ces Tumeurs sont explorables
cliniquement par les touchers pelviens et doivent étre étudiées par un examen
tomodensitométrique et par une imagerie par résonance magnétique afin de
déterminer leur nature et surtout leurs rapports[2].

Le traitement de choix des TRR, méme pour les formes asymptomatiques, est
I’exérése chirurgicale compléte avec des marges saines. Trois approches chirurgicales
différentes pour la résection d'une masse rétro-rectale sont généralement utilisées;
voie postérieure (trans-sacrée), antérieure (abdominale isolée) ou mixte (abdomino-
sacrée), et doivent étre discutées selon la nature histologique, la taille, et la hauteur de
la tumeur par rapport a la troisiéme piéce sacrée [3].

L'approche antérieure est typiquement effectuée pour les tumeurs sus-jacentes a
la troisiéme piéce sacrée de gros diameéetre (plus de 5 cm) n’envahissant pas le sacrum.
Les lIésions qui relevent d’une approche abdomino-sacrée sont des tumeurs solides ou
kystiques, sus-jacentes par rapport a la troisieme piece sacrée et présentant des
signes de malignité (destruction osseuse) [4].

L’approche postérieure surtout la voie de Kraske est largement la plus utilisée
dans la littérature. L’étendue de I’exérése peut comporter des piéces sacrées, soit pour
des raisons d’abord, soit pour avoir des marges saines. Rarement une résection rectale
est nécessaire. Néanmoins la chirurgie d’exérese des tumeurs rétro-rectales est une
chirurgie difficile et lourde [5] en raison des rapports anatomiques de I’espace rétro-
rectal exposant ainsi a la survenu de complications per et postopératoires dominées

par I’hémorragie, les lésions neurologiques et la lésion du sphincter externe. Le
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pronostic de ces lésions dépend de la nature de la tumeur et surtout de la qualité de
I’'exérese [2].

Nous rapportons une série de 17 cas de tumeurs rétro-rectales colligés au
service de chirurgie pédiatrique | du CHU HASSAN Il de Fés entre 2009 et 2014, et
nous démontrerons, a travers les données récentes de la littérature, la rareté de cette
pathologie et la grande diversité des lésions qui la composent rendant ainsi son

traitement chirurgicale difficilement codifiables.
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. Historigue

Plusieurs types de tumeurs peuvent se développer aux dépens de l'espace rétro-
rectal chez I'adulte. Elles peuvent étre congénitales, neurogenes, osseuses ou de
nature diversifiée.

Le premier cas de ce que I'on appelle actuellement «tératome sacro-coccygien» a
été décrit au XVIleme siecle par Ph. Peu, un obstétricien francais [6].

Par ailleurs, I'appellation de tératome sacré a été introduite par Virchow en 1869
[16].

En 1885, Middeldropf a publié son classique cas de tumeur extirpée par Kraske a
travers le sacrum chez une petite fille d'un an. Plus tard, plusieurs auteurs se referaient
aux tumeurs de l'espace retro-rectal en utilisant l'appellation de «tumeurs de
Middeldropf » [7].

Pendant cette méme année, Barnes a rapporté un cas d'un large kyste dermoide
pré-sacré diagnostiqué en post mortem chez une jeune patiente décédée dans les
suites d'un accouchement dystocique sur tumeur proevia [7].

En 1891, Page a réussi a réséquer totalement un kyste dermoide pré-sacré de
29.5cm/ 17.5 cm, en effectuant une incision transverse entre I'anus et le coccyx [11].

Le premier cas de Chordome sacro-coccygien a été rapporté en 1900 par
Henning [7].

Les plus grandes séries de tumeurs rétro-rectales ont été rapportées a la « Mayo
Clinic » [8] :

Hundling a rapporté 19 cas rencontrés avant 1922[1].

Fletcher et col ont rapporté 5 cas de chordome en 1935 [9].

Whittaker et Pemberton ont publié 22 cas enregistrés entre 1922 et 1936, et ils

ont calculé une incidence d'un cas toutes les 40 000 hospitalisations [13].
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Lovelady et Dockerty ont décrit 127 cas de tumeurs pelviennes extra génitales
diagnostiquées chez de jeunes patientes hospitalisées a la Mayo Clinique entre 1910 et
1947, et ont établi une classification devenue actuellement universelle [9].

Jackman et col ont rapporté 114 tumeurs rétro-rectales rencontrées chez des
patients entre 1937 et 1948 [13].

MacCarty et col. ont décrit 28 cas de chordomes de l'espace rétro-rectal vus
entre 1947 et 1960 [14].

Spencer et Jackman ont rapporté une série de 38 cas de kystes pré coccygiens
diagnostiqués ente 1956 et 1960 [15].

Bryant décrit pour la premiére fois en 1838, une agénésie sacrée comportant un
hémi-sacrum, avec conservation de la premiéere vertebre sacrée. En 1981, Currarino
présente 3 cas pédiatriques associant cette agénésie sacrée a une malformation ano-
rectale et une masse pré-sacrée.

Bryant fait en 1837 la premiere description d’'une méningocele pré-sacrée

antérieure. [5]

I[I. Rappel anatomique :

A.Situation et définition :

L'espace pelvi-viscéral sous-péritonéal est compris entre la paroi pelvienne et
les viscéres du petit bassin. Entierement sous péritonéal, il est en continuité directe
avec la région rétro péritonéale de I'abdomen. Cet espace est subdivisé en loges :

Loges latérales longeant de chaque c6té les visceéres.
Loge antérieure située entre la vessie et la symphyse pubienne.
Loge postérieure, a laquelle nous consacrons ce rappel, c'est I'espace rétro-

rectal (figl), compris entre I'ampoule rectale et la concavité sacrée.
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Figure 1: Coupe transversale tomodensitométrique montrant les limites de I’espace

retro-rectale RRS: R : Rectum B : Vessie [17]

B. Limites:

L'espace rétro-rectal est limité :

En avant : par le rectum et la lame rétro-rectale

En arriere, le corps des 3eme 4éme et Geme vyertebres sacrées et le coccyx,
recouverts d'un feuillet fibreux

Latéralement par la partie postérieure des lames sacro-recto-génito-pubiennes
contenant le plexus nerveux hypogastrique.

En bas par les releveurs de lI'anus et le muscle recto coccygien.

En haut par la réflexion du péritoine pariétal sur le rectum. [6]

De point de vue chirurgical, c'est un espace décollable, c'est la que la main de
I'opérateur s'engage lors du décollement postérieur du rectum au cours d'une exeérese.

D'autre part, cet espace virtuel est extensible et déformable. S'il s'y développe
une tumeur rétro-rectale, celle-ci va en repousser les limites et pourra venir au contact

des parois latérales du pelvis, des racines sacrées en arriere recouvertes par
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I'aponévrose pelvienne ou courent les veines sacrées latérales; elle va refouler le
rectum et viendra parfois au contact du détroit supérieur et des éléments qui le
chevauchent, les vaisseaux iliaques primitifs, les vaisseaux iliagues externes et

hypogastriques, et les ureteres (Fig2-3)[6-16]

Irvfeerior
Comman Ik vessels mesaniaric 8
Nionguinal
Divided psoas m-
Divided intamal .~ . P e pleusTs
liac vessels 74 ¥
Lumbosacral trunk - A

Femoral n.—~. L 8

Ureler—]_ S0

Lateral femoral cut. n-+—2S
G-u-ﬂlufurr:uln. I
Obiurator n. & a.
Pirifcrmis m.

Sciatic n.

Pudendal n. & a.

| =

)

Figure 2: vue antérieure de la région rétro-rectale montrant ses différents éléments.[6]
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Figure 3: L’espace rétro-rectale selon TESTUS ET LATARIJET [16]
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C.Eléments anatomique de I’espace retro-rectale :

La loge rétro rectale communique largement avec la région péritonéale médiane
de I'abdomen, par laquelle arrivent les pédicules vasculaires et le systeme nerveux
sympathique :

1) Pédicules vasculaires :

a) Les vaisseaux sacrés moyens :

L’artére sacrée moyenne :

Branche de bifurcation médiane de l'aorte abdominale, elle représente un
véritable reliquat embryonnaire, prolongeant l'aorte vers l'extrémité caudale de
I'organisme.

Origine : de la face postérieure de l'aorte.

Trajet : derriére la veine iliaque primitive gauche, puis devant le promontoire et
sur la ligne médiane, dans I'excavation sacreée.

Terminaison : au-dessous de la pointe du coccyx, dans la glande
coccygienne (de Luschka) ou glomus coccygien qu'elle vascularise.
Collatérales : de chaque coté

La 5eme artere lombaire, qui passe derriere les vaisseaux iliaques

primitifs.

Quatre rameaux transversaux: anastomosés avec les artéres sacrées

latérales.

La veine sacrée moyenne :

Satellite de I'artére sacrée moyenne, elle est double devant le sacrum, de chaque
coté de l'artere, puis unique au niveau du promontoire, se jetant le plus souvent dans

la veine iliaque primitive gauche
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b) Les vaisseaux sacrés latéraux

Les artéres sacrées latérales :

Au nombre de deux, ils naissent de l'artére iliaque interne :

() Artére sacrée latérale supérieure :

Pénetre dans le ler trou sacré antérieur et se divise en deux rameaux :

Spinal : Pour le cul-de-sac dural et les nerfs de la queue-de-cheval.

Dorsal: Passant par le ler trou ~sacré postérieur, pour les muscles spinaux et de
la région sacrée.

(%] Artere sacrée latérale inférieure :

Plus volumineuse, croisant le plexus sacré, et pénétrant dans les 2eme 3eme,
4eme trou sacrés antérieurs, ou elle se divise, a chaque niveau, de la méme facon que
la sacrée supérieure et ou elle s'anastomose transversalement avec la sacrée moyenne.

Les veines sacrées latérales :

Homologues des artéres, mais souvent plexiformes, elles montent en dehors des
trous sacrés antérieurs et se jettent dans la veine iliaque interne ; avec les veines
sacrées moyennes, elles constituent le plexus veineux sacré antérieur, en liaison en
haut avec les veines ilio-lombaire et lombaire ascendante.

Les vaisseaux sacrés, ainsi que leurs anastomoses, sont compris dans I'épaisseur

de la lame pré-sacrée qui les solidarise et les plaque contre le squelette sacré.
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Figure 4: Vue latérale du petit bassin montrant les vaisseaux et nerfs de I’espace

rétrorectal[15]
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2) Systeme Nerveux Sympathique

Sur la face antérieure du sacrum descendent deux formations sympathiques
destinées a l'innervation des viscéres pelviens :

Les deux chaines sympathiques sacrées qui continuent les chaines sympathiques
lombaires, situées latéralement.

Le réseau plus complexe du plexus présacré, au milieu.

a) la chaine sympathigue sacrée ou pelvienne

Plaquée sur la face antérieure du sacrum, un peu en dedans des trous sacreés
antérieurs, elle comprend de chaque coté :

Un cordon connecteur, souvent divisé en petits filets.
Trois a quatre ganglions allongés, d'autant plus petits que l'on se
rapproche du coccyx.
En haut : le premier ganglion sacré est frequemment fusionné avec le
5éme ganglion lombaire.
En bas: les deux chaines se réunissent souvent au niveau d'un ganglion
commun, qui équivaut a la fusion des 5eme ganglions sacrés, formant le
ganglion de WALTER, d'ou partent des filets pour le glomus coccygien qui

lui est sous-jacent.
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Figure 5: Rapports de la face externe du plexus hypogastrique inférieur : relation

privilégiée de I’artére rectale moyenne [17]
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b) Le plexus présacré ou nerf présacré :

Il correspond au plexus hypogastrique supérieur d'HOVELACQUE, Il concentre les

fibres afférentes du splanchnique pelvien.
Origine :

Deux racines latérales : formées par des rameaux pré-aortiques venus des
ganglions sympathiques lombaires.

Une racine médiane : issue des nerfs inter-mésentériques, qui descendent au-
dela de la bifurcation aortique.

Trajet:

Ces fibres nerveuses se réunissent sur la ligne médiane, franchissent la veine
iliaque primitive gauche et chevauchent la saillie du promontoire ; elles se présentent
de deux facons :

Soit sous forme d'un véritable plexus pré-sacré formé de faisceaux unis par des
anastomoses courtes=80% des cas.

Soit sous forme d'un cordon plat et irrégulier ; le nerf pré-sacré=20% des cas.

Terminaison :

Apres 4 a 6 cm de trajet, le plexus pré-sacré se divise en deux branches, droite
et gauche, comme un Y renversé, chacune de ces branches forme le nerf
hypogastrique. (Figure 6)

Branches efférentes :

(%] Du plexus présacré :

Rameaux pour le colon sigmoide.
Rameaux vasculaires pour les iliaques primitives et lI'artere sacrée moyenne.

() Du nerf hypogastrigue :

Rameau urétéral : pour la portion pariétale de l'uretere pelvien.
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(%] Du ganglion hypogastrigue ou ganglion pelvien :

U Nerfs du sacrum.
U Nerfs de la vessie et de la portion terminale de l'uretére.
U Nerfs de la prostate.
U Nerfs des vésicules séminales.
U Nerfs des canaux déférents.
U Nerfs de l'utérus.
U Nerfs du vagin.
8 Anastomoses : de chaque coté.

Avec le sympathique lombaire :

par un rameau qui part du 5éme ganglion, chevauche le promontoire et rejoint la
partie postérieure du plexus pré-sacré.

Avec le sympathique sacré : par 3 sortes de rameaux.

U Supérieure: du 2¢éme ganglion a la partie haute du nerf hypogastrique.
U Moyenne: du 3#me ganglion a la partie basse du nerf hypogastrique.
U Inférieure: du 4éme ganglion sacré au ganglion hypogastrique.

Avec le plexus honteux :

Nerfs érecteurs d'ECKHARD relativement volumineux, ils naissent des racines S3
et S4, a proximité de I'émergence des trous sacrés antérieurs, se dirigent
sagittalement, faufilés par les branches des vaisseaux hémorroidaux moyens et
abordant la corne postéro-inférieure du ganglion hypogastrique ; ils appartiennent au
systéme parasympathique.

Ainsi le ganglion recoit-il une triple innervation :

Sympathique : par les nerfs hypogastriques.
Sympathique : par les rameaux venus du systeme sympathique sacré.

Parasympathique : par les nerfs érecteurs.
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Veine cave inférieure ®- - b ——.—'!—--——- ¢ Pl. hypogastrique sup.
A ihaque commune D g . 4 Pii-- ; : r—il- == ——.# A ihague commune G
V. ihaque commune D

Uretére D
A ihague interne D — =« Nerf hypogastrnique G
A, iliague externe D

Espace rétro-rectal

Merf hypogastnique D« - i ] rf‘( b O, T ____...i..--- Mesorectum

Figure 6: Amorce du décollement rétro-rectal dans I’angle de division du plexus

hypogastrique supérieur [17]

Mr. HAIDAR Maojil 22



Les tumeurs rétrorectales de I’enfant Thése N° : 194/15

3) Systéme nerveux parasympathique :

Il est constitué par des branches de S2, S3 et S4. |l est responsable de I’érection
chez I'homme et la femme. Les nerfs érecteurs (caverneux) cheminent, avec des
branches sympathiques, dans les bandelettes neuro-vasculaires de Walsh, en dehors
de I'aponévrose de Denovilliers, tres proches de la face antérolatérale du bas rectum

en regard des vésicules séminales.

D. Anatomie du plancher pelvien [18]:

Le plancher pelvien est défini comme I’ensemble des structures anatomiques,
fascias et muscles, qui ferment vers le bas le petit bassin ou pelvis. C’est la partie la
plus profonde du périnée. Fuites urinaires, prolapsus sont la conséquence d’une
pathologie de la statique et/ou de la dynamique pelvienne. Celles-ci reposent sur des
structures anatomiques que nous décrirons successivement : le cadre osseux, les
muscles du plancher pelvien et du périnée de la femme, les fascias du pelvis puis nous
envisagerons leur rble fonctionnel dans la statique pelvienne et I'orientation des
visceres pelviens.

1) Le cadre osseux :

Le cadre osseux (os du bassin, courbures vertébrales lombo-sacrées) sur lequel
prennent insertion ces structures pourrait jouer un rble dans les processus
pathologiques de troubles de la statique pelvienne, méme si celui-ci est encore
discuté. Le bassin osseux a la forme d’un anneau composé des deux os iliaques avec
leur cadre obturateur en avant et du sacrum en arriere. Le bassin osseux ne doit plus
étre considéré seulement comme la structure obstétricale exclusive (Farabeuf) du XlIXe
siécle, mais comme une structure statique et dynamique au XXle siécle qui peut étre
Iésée lors de I'accouchement. Les axes du bassin osseux sont perpendiculaires au

détroit supérieur et au détroit inférieur, paralléles a la concavité sacrée. Il y a une
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relation entre la forme du pelvis et le risque de prolapsus comme I’'ont montré
plusieurs auteurs (Sze 1999, Handa 2003, Stay 2007).

2) Le plancher pelvien :

Le plancher pelvien est principalement constitué de deux muscles pairs : le
muscle élévateur de I'anus (levator ani) et le muscle coccygien (coccygeus). Ces
muscles s’insérent sur la face médiale du pelvis et forment un diaphragme musculaire
sur lequel reposent les organes pelviens. Le muscle élévateur de I’'anus est le muscle
principal du plancher pelvien. Il lui est décrit deux parties : le faisceau pubo-
coccygien, antéro-médial, et le faisceau ilio-coccygien, postéro-latéral. Le faisceau
pubo-coccygien est épais, arrondi ; il a une insertion osseuse a la face postérieure du
corps du pubis. Ses fibres se dirigent en arriere formant une sangle contournant
I’angle ano-rectal et se poursuivent avec les fibres du muscle controlatéral. Ce faisceau
pubo-coccygien délimite ainsi le hiatus lévatorien ou urogénital qui livre passage a
I’'uréthre, au vagin et a la jonction ano-rectale.

Le muscle ilio-coccygien est la partie latérale, aplatie, fine du muscle élévateur
de I'anus. Il s’insere latéralement sur I’arc tendineux de I’élévateur de I’anus et I’épine
ischiatique, et en arriere sur le coccyx. Les fibres se terminent sur un raphé médian ou
ligament ano-coccygien constituant le plateau lévatorien sur lequel les organes
pelviens s’appuient lors des efforts de poussées. Le plateau Ilévatorien est
normalement horizontal et supporte le rectum et les deux tiers supérieurs du vagin.
L’affaiblissement du muscle élévateur de I’anus entraine une verticalisation du plateau
lévatorien, élargit la fente urogénitale ce qui favorise I’apparition d’un prolapsus
pelvien [3]. Indépendant du muscle élévateur de I’anus, le muscle coccygien s’insere
meédialement sur les dernieres pieces sacrales et sur le coccyx et se termine
latéralement sur I’épine ischiatique. Il recouvre le ligament sacro-épineux Il prolonge

en arriere le muscle élévateur de I’anus et compléte le diaphragme pelvien.
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L’innervation du plancher pelvien provient des racines ventrales ou antérieures
des 2e, 3e et 4e racines sacrées, directement ou par I'intermédiaire du nerf pudendal.
C’est ainsi que le muscle élévateur de I’anus recoit directement sur sa face supérieure
des fibres issues essentiellement des racines antérieures du 3e nerf sacré. Le nerf
pudendal donne le nerf rectal inférieur, qui innerve le sphincter externe de I’anus, et
des branches périnéales pour I’ensemble des muscles striés urogénitaux superficiels. Il
semble que le faisceau pubo-rectal du muscle élévateur de I’anus ait anatomiquement
la méme innervation que le sphincter externe de I’anus, par le nerf pudendal et sur sa
face périnéale. Ce fait est en contradiction avec I’électromyographie in vivo qui
suggere que le muscle pubo-rectal serait innervé directement par les racines S2-S3,
sur la face supérieure de ce muscle [14]. L’étude de I'innervation des muscles pelvi-
périnéaux est importante car la plupart des études électro-physiologiques ont mis en
évidence des signes de dénervation chronique dans les muscles périnéaux de femmes
atteintes de troubles de la statique pelvienne.

3) Le périnée :

Le périnée est I’ensemble des parties molles fermant caudalement I’excavation
pelvienne. Il s’agit donc d’un ensemble musculo-aponévrotique situé en dessous des
muscles élévateurs de I’anus.

I comprend classiquement un périnée superficiel et profond séparés en un
triangle antérieur (urogénital) et un triangle postérieur (anal) par la ligne allant d’une
tubérosité ischiatique a l'autre et passant par le centre tendineux du périnée. Le
périnée superficiel est constitué par la peau, du tissu adipeux et les muscles sphincter
externe de I’anus, transverse superficiel, ischio-caverneux, et bulbo-caverneux
recouverts par le fascia périnéal superficiel.

L’espace profond du périnée contient chez I’lhomme et la femme le muscle

sphincter strié de I'uréthre et les muscles transverses profonds du périnée recouverts

Mr. HAIDAR Maojil 25



Les tumeurs rétrorectales de I’enfant Thése N° : 194/15

par la membrane périnéale (ou aponévrose moyenne du périnée). La terminaison du
muscle transverse profond reste controversée.

Classiquement, ses fibres s’inserent sur la face médiale des branches ischio-
pubiennes, cependant, les descriptions plus récentes (voir paragraphe suivant)
assimilent plutdt le muscle transverse profond au muscle compresseur de I'urethre qui
est le prolongement caudal du sphincter strié urétral et dont les insertions se font sur
le faisceau pubo-rectal du muscle élévateur de I'anus [1]. Le périnée postérieur est
constitué dans les deux sexes par les fosses ischio-anales, loges graisseuses qui
entourent le canal anal.

4) Les fascias du pelvis :

Le fascia pelvien ou aponévrose pelvienne

Les tissus décrits comme « fascia pelvien » ou « aponévrose pelvienne » ou «
fascia endo-pelvien » constituent une lame de tissu conjonctif qui recouvre
latéralement les muscles pariétaux, élévateurs de I’anus et obturateur interne, et se
poursuit médialement avec la gaine fibreuse des visceres pelviens.

Ce tissu conjonctif, qui fournit le support des visceres pelviens, est unique ; il est
moins bien organisé que le tissu conjonctif des tendons et des ligaments du systeme
squelettique. Ainsi le soutien conjonctif de la vessie, de I'uréthre et du vagin est fourni
par le fascia pelvien, qui se présente sous la forme d’un feutrage variable de collagene,
d’élastine et de fibroblastes, ainsi que de cellules musculaires lisses et de la gaine des
pédicules vasculo-nerveux.

Lorsque ce fascia s’attache sur les bords latéraux de I'utérus, il est appelé «
parametre », au-dessous duquel il s’attache au vagin, il s’appelle alors « para-vagin ou
para-colpos ». Deux replis plus saillants du paramétre et du para-colpos ont été isolés
en fonction de leur direction : — longitudinalement vers le sacrum, les ligaments utéro

sacrés qui correspondent aux nerfs hypogastriques supé- rieurs entourés de fibres
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conjonctives, — transversalement, les ligaments cardinaux, encore appelés ligaments
de Mackenrodt, qui peuvent étre assimilés a la gaine fibreuse entourant les artéeres et
les veines, rappelant ce qui avait été défini par Ombrédanne et qui conferent une

grande part de la force du fascia viscéral.

|I.'""

il
Hl.lh Ir f

Figure 7: Le retinaculum du fascia pelvien et les ligaments pelviens chez la
femme. 1. ligament pubo-vésical 2. Artére vésicale inférieure 3. Pédicule obturateur 4.
Artéere utérine 5. Artére iliaque interne 6. Ligament utéro-sacré 7. Ligament cardinal 8.
Gaine de I’artére ombilicale 9. Ligament utéro-vésical. 10. fascia du muscle obturateur
interne [18]

Les arcs tendineux

Il existe deux structures remarquables de tissu conjonctif pelvien en rapport

avec le muscle élévateur de I’anus et les parois antérolatérales du vagin. Ce sont I’arc
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tendineux du fascia pelvien (ATFP) et I'arc tendineux du muscle élévateur de I'anus
(ATLA). Il s’agit de deux condensations de tissu conjonctif, essentiellement collagéne,
qui donnent le support latéral passif au niveau du bassin. Ces deux arcs tendineux
sont des condensations des fascias, d’une part, sur le muscle obturateur interne,
d’autre part, sur le muscle élévateur de l’anus. lls ont été identifiés sur le plan
histologique a des structures tendineuses et ligamentaires comparables a celles du
systeme musculo-squelettique, car ils sont composés de plis de tissu collagéne plus
organisés gue le fascia pelvien ou viscéral :

1. L’arc tendineux du muscle élévateur de I’anus : il s’insére en avant sur la face
postérieure du pubis, et en arriere a la partie postérieure, prés de I’épine ischiatique.
Entre les deux, il s’insére sur I’aponévrose de I’obturateur interne gqu’il recouvre.

2. L’arc tendineux du fascia pelvien : il est plus interne et inférieur que I'arc
tendineux du muscle élévateur de I'anus, il s’insere lui aussi sur le pubis a sa partie
inférieure, de part et d’autre de la symphyse pubienne, il se porte en arriére vers
I’épine ischiatique ou il se fixe en dessous d’elle.

Il chemine dans le fond de la cavité pelvienne, la ou le fascia pelvien se réfléchit
a la réunion entre la portion pariétale recouvrant le muscle élévateur de I'anus, et la
portion viscérale recouvrant les visceres pelviens. Il forme une bande bien visible et
connue sous le nom de ligne blanche.

L’arc tendineux du muscle élévateur de I’'anus donne I'insertion pour le muscle
ilio-coccygien.

L’arc tendineux du fascia pelvien donne insertion a la paroi antérieure du vagin
et indirectement par elle a I’'uréthre (concept du hamac). C’est lui qui « descend » dans
la description du défect para-vaginal .

L’arc tendineux de I’élévateur de I’anus est une structure originale car il

constitue une ligne d’insertion d’un muscle (élévateur de I’anus) sur I’aponévrose d’un
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autre muscle (obturateur interne). Ce type d’insertion musculaire est unique dans
I’'organisme puisque les muscles striés s’inserent généralement sur |’os par
I’intermédiaire d’un tendon ou directement par les fibres charnues. Les arcs tendineux
constituent une zone de fragilité. Les dés- insertions uni ou bilatérales de I’élévateur
de I'anus sur leurs arcs tendineux sont a I’origine d’un déséquilibre de la statique

pelvienne pouvant entrainer une cystocele et/ ou une incontinence urinaire a I’effort

Rappel embryologique :

A.Développement normal de l'intestin postérieur : [19]

L'intestin postérieur va du collet de l'intestin postérieur primitif a la membrane
cloacale. Il constituera plus tard le tiers distal du colon transverse, le colon
descendant, le sigmoide, le rectum et la partie supérieure du canal anal.

La partie terminale de l'intestin postérieur se poursuit avec le cloaque, cavité
tapissée d'entoblaste qui est en contact direct avec l'ectoblaste superficiel. La zone du
contact entre entoblaste et ectoblaste constitue la membrane cloacale.

Au cours du développement ultérieur, une cloison transversale, le septum uro-
rectal, prend naissance dans I'angle formé par l'allantoide de l'intestin postérieur. Cette
cloison descend progressivement en direction caudale et va diviser le cloaque en deux
parties, I'une antérieure ; le sinus urogénital primitif, I'autre postérieure ; le canal ano-

rectal [fig 8-9-10].
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gonade

mesonephros N canal de Wolff

allantoide [B) mitanimen

Figure 8: Intestin postérieur au stade 15 (env. 36 jours) Le septum uro-rectal s'étend
en direction caudale (dans le sens de la fleche) et subdivise le cloaque en sinus
urogénital et canal ano-rectal [19]

gonade

membrane cloacals

Figure 9: Intestin postérieur au stade 18 (env. 44 jours) Le septum urorectal a

presque atteint la membrane cloacale. [19]
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1} gonade

2} wvessie en formanon
31 tubercule zemtal
4) rectum

31 mtestin primtf
6) metansphros

7} canal de Wolff

8) uretare

9y onfice wogemtal
10) onfice anal

Figure 10: : La séparation est maintenant compléte et la membrane cloacale est

rompue a ce stade. [19]

Lorsque I'embryon atteint l'age de 7sem, le septum uro-rectal rejoint la
membrane cloacale, en un point qui va former I'ébauche périnéale. La membrane
cloacale est alors divisée en deux membranes, l'une postérieure ; la membrane anale,
I'autre antérieure ; la membrane uro-génitale.

Pendant ce temps, la membrane cloacale s'entoure petit a petit de mésenchyme
provenant de la ligne primitive. A la 9eme semaine ; la membrane anale se trouve au
fond d'une dépression ectoblastique: la dépression anale Les saillies qui I'entourent
forment les plis anaux. Peu aprés, la membrane anale se rompt, et le rectum

communique avec l'extérieur.
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B.LES KYSTES VESTIGIAUX RETRO RECTAUX:

Les vestiges embryonnaires sont des structures qui persistent chez I'enfant ou
I'adulte, n‘ayant une existence normale que chez le fecetus ou I'embryon. lls sont dus a
un défaut de régression, ils ont plusieurs variétés :

Reliquats embryonnaires : qui sont latents, et sans incidence pathologique.
Les vestiges transformés : diverses modalités pathologiques peuvent les
révéler cliniguement.

Et les kystes : formés par la sécrétion des cellules bordantes du vestige.

En effet, les kystes vestigiaux rétro rectaux prennent origine des vestiges de

la région caudale :

1) Kystes De L'intestin Caudal : [20, 21]

lls proviennent des restes persistants de l'intestin caudal celui-ci correspond a
une structure temporaire apparue au stade de 3,5 mm et régresse au stade de 8 mm
du développement qui correspond a la période dans laquelle I'embryon posséde une
queue vraie.

Normalement l'intestin caudal remplit de débris épithéliaux disparait
complétement, si la régression est inachevée, le tissu persistant s'organise sous forme

des kystes dans I'espace rétro rectal.

2) Duplication rectale : [2,21]

Plusieurs auteurs ont proposé des théories pour expliquer la base
embryologique des duplications rectales.
Les duplications ont été considérées étre dérivées des :
Diverticules intestinaux normalement présents pendant le 2eme mois au

9éeme la vie embryonnaire.
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Epithélium séquestré dans l'intestin embryonnaire.
trouble de vacuolisation de l'intestin primitif démontré par Bremers
Adhérences reliant l'intestin et le tube neural.

Et jumelage partiel de I'extrémité caudal du corps.

3) Tératome rétro rectal : [1, 22]

C'est un tissu de localisation et de structure anormale, c'est une malformation
presque toujours volumineuse, composée de tissus multiples, étrangers a la région qui
les environne et ne proviennent pas d'elle.

Il nait a partir des cellules embryonnaires totipotentes capables de donner

naissance aux dérivés plus ou moins matures des trois feuillets de I'embryogenése.

4) Les kystes dermoides, épidermoides et mixtes : [4, 21]

lls sont généralement pensés étre d'origine développementale, bien que leurs
base embryologique précise soit inconnue. Pratiquement chaque structure trouvée
dans la région caudale de I'embryon a été mentionnée comme origine possible pour de
tels kystes.
Ceux-ci incluent :
Les vestiges coccygiens.
Le canal neuro-entérique.
L'intestin caudal.
Et les inclusions ectodermiques soit le plus souvent d'un épithélium
paramalpighien d'origine Wolfienne ayant subi des transformations par
phénomeéene de métaplasie.

Des anomalies peuvent étre associées aux kystes vestigiaux rétro rectaux a type:

[2]
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Anomalies sacro-coccygiennes, I'association est notée dans 25% des cas.
Altération morphologique particuliere des deux fesses: la peau est parcourue
de gros plis irréguliers convergeant plus ou moins vers lI'anus, lui donnant un

aspect flétri, un cas a été rapporté par Malafosse en 1977. [4]

V. Classification des TRR :

La grande variété histologique des kystes et tumeurs rétro-ano-rectaux, la
multiplicité et I'imprécision des dénominations utilisées pour caractériser ces lésions
vestigiales sont sources de confusion et rendent malaisée leur classification ; par
conséquent plusieurs classifications ont été établies dont les plus importantes sont
[23] [24] :

La classification de Lovelady et Dockerty en 1949.

La classification de Jackman en 1951.

La classification de M .Malafosse en 1977.

La classification d’Uhlig et johnson en 1975 [25] : cette classification est la plus
utilisée et sépare ces lésions en grandes catégories:

Congénitale
Neurologique
Osseux
Inflammatoires
Tumeurs diverses.
Dozois et al. [26] ont modifié la classification de Uhlig et Johnson en entités

malignes et bénignes au sein de ces grandes catégories (tableau 1).
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Tableau 1: Classification modifiée d’Uhlig et Johnson des tumeurs pré-sacrées [26].

TUMEURS TUMEURS TUMEURS TUMURS DE
CONGENITALES NEUROGENIQUES OSSEUSES NATURES VARIEES
— kystes de — Neurofibrome — Ostécblastome — Lipome
développement — Schwannome — Tumeur i cellules — Fibrome
(tératome, kystes — Ganglioneurome géantes — Léiomyome
& épidermoide, — Eyste anévrysmal de | - Hémangiome
“E‘-' dermoide, muco- I'os — Endothéhome
2 sécretant) Desmoide (localement
— Duplication rectale agressif)
— Meéningocéle sactée
anténeure
— Chordome — neuroblastome — Ostéosarcome — Liposarcome
— Tératocarcinome — Ganglioneuroblastome | — Sarcome d'Ewing — Fibrosarcome
— Ependymome — Myelome — Léiomyosarcome
g:.. — Tumeurs malignes des | — Chondrosarcome — Hémangiopéricyvtome
E nerfs périphéniques et — carcinome métastatique
de la gaine
(Schwannome malin
neurofibrosarcome)
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MATERIELS

ET METHODES
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|) Les objectifs :

Il s'agit d'une étude rétrospective étalée sur 6 ans; allant de Janvier 2009 a
Décembre 2014, portant sur 17 patients colligés au service de Chirurgie Pédiatrique du
CHU Hassan Il de Fes, pour TRR.

Les objectifs de notre travail consistent a :

o Etudier les aspects épidémiologiques, cliniques et para-cliniques des TRR.
o Discuter les progres en diagnostic prénatal et traitement in utéro.
o Connaitre les attitudes thérapeutiques.

o Etudier le profil évolutif et les facteurs pronostiques des TRR.

1) La sélection des patients :

Pour la réalisation de ce travail nous avons recueilli les parametres nécessaires a
partir des observations médicales des malades pris en charge au service de Chirurgie
Pédiatrique viscérale du CHU Hassan Il de Feés.

[MMes criteres d’inclusion : On a inclus tous les patients hospitalisés au

service de Chirurgie Pédiatrique du CHU Hassan Il de Fés présentant des masses
tumorales siégeant au niveau de la région retro-rectale et pré-sacrée.

[Mles criteres d’exclusion : Les patients opérés pour d’autres masses

abdominales ont été exclus.
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L’étude a été réalisée selon la fiche d’exploitation suivante :

Fiche d’exploitation :

Identité :

Q

i
i
i

Nom et prénom

Age

Sexe

Origine géographique

Antécédents :

c:

(N N -

Suivi de la grossesse

Voie d’accouchement
Antécédents familiaux de TSC
Autres

Les circonstances de découverte :

i
i
i

Diagnostic anténatal
Masse évidente a la naissance
Signes de compression

L’examen clinique :

Q

c:

c oo oo

L’examen de la masse :

- La taille

- La consistance

- Les signes en regard

- La mobilité

L’examen de I’anus :

- En place/ refoulé
L’examen abdominal
L’examen pleuro-pulmonaire
L’examen cardiovasculaire
L’examen neurologique
L’examen malformatif :

- Imperforation anale

- Atrésie des choanes

- Atrésie de I’oesophage

- Fente labio-palatine
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- Luxation congénitale de la hanche (LCH)
38

- Malformation rachidienne
- Autres
U Le reste de ’examen somatique

Bilan radiologique :

U Bilan radiologique de la masse :

- Radiographies standards

- Echographie

- TDM / IRM
U Bilan des malformations associées
U Bilan d’extension

Bilan biologigue :

U Les marqueurs tumoraux : - AFP
- B-HCG

U Bilan de retentissement et préopératoire

Traitement :
U Chirurgie
U Chimiothérapie

Histoloqie :
U Tumeurs congenitales

U Tumeurs neurogeniques
U Tumeurs osseuses
U Tumeurs de nature variée

Evolution :
U  Guérison
U Récidive
U Déces
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RESULTATS
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) Epidémiologie:

A)Age:

L’age moyen de nos patients était de 4,28 ans, avec des extrémes allant de 3
jours a 12 ans.

On distingue : les patients présentant un TSC avaient un age moyen de 3,61 ans

, alors que celui des patients présentant les autres types de tumeurs était de 4,95 ans.

REPARTITION SELON L'AGE

B0%

50%

all3

40%

2%

0%
Apealan 1 an<hgesh ans Bpeshans

Figure 11: répartition selon I’age

B) Sexe ratio :

Parmi nos 17 patients, 12 enfants sont de sexe féminin, soit 70% des cas, avec

un sexe ratio de 1H/2,4F

Sexe Ratio

m Masculin

H Feminin

Figure 12: Sexe Ratio
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C) Fréquence et répartition géoqgraphique :

La fréguence moyenne est de 2,8 cas par an (17 patients pendant une période
de 6ans).

La répartition géographique : 11 patients étaient de Feés, 3 patients
provenaient de la région de Mekneés, 2 patients de Taounate et un patient de la région

d’Al-Hoceima.

D) Le mode d’accouchement :

L’accouchement a été effectué par voie basse pour 13 nouveaux nés, tandis

qu’une césarienne a été nécessaire dans 4 cas.

Mode d'accouchement

80% +°

60% -+

40% +

200

0% + . 1“
Voie basse Voie haute

Figure 13: mode d'accouchement

E) Les antécédents familiaux :

Aucun patient n’avait des antécédents familiaux de TSC ni de gémellité.
Pourtant une notion de consanguinité a été notée chez deux patients, avec un

retard mental chez le frere d’un patient.
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II) Etude clinique :

A- Les circonstances de découverte :

La masse a été découverte a la naissance chez 94% des patients, un seul cas a
été diagnostiqué en anténatal grace a une échographie de routine lors du 3eme

trimestre.

Age de decouverte

100,00%

80.00%

60,00% -

40,00% +

2000% 1~ as» /
0,00% + . <

A la naissance anté-natale

Figure 14: Age de découverte
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B) L’examen clinique :

a) L’examen de la masse tumorale:

La taille tumorale chez nos patients variait entre 4 et 25 cm avec une moyenne

de 14,5 cm. 47% des cas avaient une TRR dépassant 10 cm

Taille tumorale
50,00% 47%

40,00%

30,00%
18,00%

20,00%

10,00% -

0,00% -

<5cm 5¢cm-10cm >10cm

Figure 15: Répartition des cas selon la taille tumorale

La consistance était ferme dans 10 cas, molle dans 6 cas et liquidienne dans un
cas, la masse était rompue avec présence de stigmates de sang dans un cas.
La surface était le 8siége d’une circulation veineuse dans un cas, d’une tache

angiomateuse dans un cas et d’une ulcération dans un autre cas.

Consistance

60%
50%

40%
30%
20%
10%

0% E T T T
Ferme Molle Liquidienne

Figure 16: Répartition selon la consistance de la tumeur
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Figure 18: Volumineux tératome sacro-coccygien.
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b) L’examen de I’'anus :

L’anus était perméable dans tous les cas, il était en place chez 9 patients, et

refoulé en avant chez 8 patients.

Position de I'anus
100%

80%

60% 53%

4%
40%

20% -

0% -
En place Antéposé

Figure 19: Répartition selon la position de I'anus dans notre série

c) Bilan malformatif :

Dans notre étude, les malformations congénitales ont été présentes chez un seul

patient (6%) ; il s’agit d’un pied bot varus équin (PBVE) bilatéral.

lIl) Etude paraclinique :

A) Imagerie :

1) Radiographie standard de la masse :

Des radiographies standards (Radiographie thoraco-abdominale ou du
bassin) ont été réalisées chez tous les patients ; la masse a été objectivée sous forme
d’une opacité de taille et de tonalité variables. Des calcifications intra-tumorales ont

été notées chez 2 cas (12%).
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Figure 20: Radiographie standard objectivant une opacité hétérogéne au niveau de la

région sacrococcygienne, en rapport avec un TSC
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Figure 21 : Radiographie thoraco-abdominale objectivant des calcifications au sein

d’une opacité sacro-coccygienne
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Figure 22: Radiographie thoraco-abdominale objectivant une image de tonalité

hydrique au niveau de la région sacro-coccygienne

2) L’échographie abdomino-pelvienne :

L’échographie de la masse a été réalisée chez 14 patients, objectivant une masse
sacro-coccygienne a structure hétérogene, avec composante liquidienne prédominante
chez 1 cas, et composante mixte dans les 13 autres cas, évoquant en premier un TSC.

L’échographie abdominale est revenue normale chez 13 cas, tandis gu’elle a
objectivé une dilatation urétéro-pyélo-calicielle droite sans retentissement

parenchymateux et sans obstacle visible chez un cas.
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3) L’IRM abdomino-pelvienne:

L’IRM réalisée chez 15 patients a permis de distinguer entre différents types de
tumeurs retro-rectales, évoquant ainsi un tératome sacro-coccygien dans 10 cas, une
meningoceéle antérieure dans 2 cas, un Syndrome de Curarino dans 2 cas, et une

duplication rectale dans 1 cas.

Figure 23: Aspect IRM d’un volumineux tératome sacro-coccygien a double

composante liquidienne cloisonnée, et composante tissulaire
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HL 55 lef

Figure 24: Aspect IRM en faveur d’une meningocéle antérieure
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b
- Hum AN, 3627495
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M 11Y 336377
B: Jan (1 2003
Apr 16 2014
04:37:28 PM
Mag = 1.5
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TR :4700
E:103EF 3
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Figure 25: Aspect IRM en faveur d’un syndrome de Curarino, associant une agénésie

partielle sacrée, une meningoceéle antérieur et une moelle basse attachée
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Figure 26: Aspect IRM en séquence T1 et T2 révélant une image pré-sacrée de nature

kystique chez un patient présentant une duplication rectale [10]
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4) Bilan des malformations associées :

L’échocardiographie a été réalisée dans 5 cas, elle est revenue normale dans 4
cas, et a objectivé un petit canal artériel qui a tendance a se fermer dans I’autre cas.
Les radiographies du rachis (face et profil) réalisées chez tous les patients ont

objectivé des malformations rachidiennes dans 4 cas.

5) Bilan d’extension :

Un bilan d’extension incluant une radiographie du thorax, une échographie
abdominale, des radiographies de tout le squelette et une TDM thoraco-
abdominopelvienne, a été réalisé chez une patiente. Il est revenu en faveur d’un TSC
métastatique au niveau pulmonaire et ganglionnaire avec envahissement vasculaire et

adhérence au canal anal.

B) Biologie :

1) Les margqueurs tumoraux :

Les dosages préopératoires d’AFP et de B-HCG ont été réalisés chez 10 patients,
Le taux d’AFP était élevé (> 3000 ng/ml) dans 6 cas, et normal dans 4 cas. Le taux de
B-HCG est revenu négatif dans les 10 cas.
Chez un patient, le dosage des marqueurs tumoraux a été réalisé en post-
opératoire vu qu’il a été opéré en urgence, Le taux d’AFP est revenu élevé, avec un
taux de B-HCG négatif.

2) Bilan de retentissement et préopératoire :

Un bilan sanguin comprenant une NFS, un groupage sanguin, un ionogramme
sanguin et un bilan de crase a été réalisé pour tous les malades. Une anémie a été

objectivée chez 3 patients, avec une hypocalcémie dans un cas.
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IV)Le traitement :

A) Préparation préopératoire :

Tous les malades candidats a la chirurgie ont été préparés pour I'intervention
chirurgicale en bénéficiant de :
Un avis pré-anesthésique : comportant un bilan sanguin standard avec
groupage et demande de sang.
une préparation mécanique colique systématique.
Une table chauffante pour les nouveaux nés.
Un pansement stérile.

Et une voie veineuse avec réhydratation et une antibioprophylaxie.

B) La chirurgie :

Concernant les patients qui présentent un TSC, excepté la malade qui avait un
tératome métastatique, tous les patients ont bénéficié d’un traitement chirurgical par
voie transcoccygienne consistant a I’exérese totale de la tumeur avec la réalisation
systématique de la coccygectomie.

Pour les patients présentant le syndrome de Currarino, ainsi que ceux présentant
une méningocele sacrée antérieure, ils ont bénéficié de la fermeture de la méningocéle
par voie transcoccygienne précédée d’une colostomie de décharge.

Pour la patiente présentant une duplication rectale, une mucosectomie a été
réalisée épargnant la partie adjacente au rectum par voie transcoccygienne ave

réalisation d’une coccygectomie.
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C) La chimiothérapie :

Une chimiothérapie palliative a base de Cyclophosphamide (Endoxan) a été
prescrite chez une seule malade, agée de 18 mois, chez qui le tératome a été

métastatique au niveau pulmonaire et ganglionnaire avec envahissement vasculaire.

V) L’histologie :

Un examen anatomo-pathologique a été réalisé pour les 16 patients opérés, il
est revenu en faveur d’un tératome mature pour 11 cas, un teratome malin dans 1 cas,

une myelo-meningocele pour 4 cas, et une duplication digestive dans 1 cas.

Type Histologique

m TSC mature
m TSC malin
Duplication digestive

m Myelo-meningocéle

Figure 27: Répartition des TRR de notre série en fonction du type histologique
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VI. L’évolution :

LCevolution immédiate a été marquée par la surinfection de la plaie dans deux
cas, nécessitant une colostomie de décharge dans un cas.
L’évolution au long cours :

o L’évolution au long cours a été bonne dans 14 cas, chez qui on n’a pas
noté de récidive ni de métastases avec un recul de 24 mois et demi en
moyenne.

0 Deux patients sont perdus de vue.

o0 Un seul cas de décés a été noté chez une patiente de 18 mois qui avait un
TSC métastatique, elle est décédée deux mois aprés le début d’une

chimiothérapie palliative.
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DISCUSSION

Mr. HAIDAR Maojil 58



Les tumeurs rétrorectales de I’enfant Thése N° : 194/15

Caractéristiques épidémiologigues des TRR de notre série

Dans ce chapitre, nous décrirons les caractéristiques épidémiologiques des TRR

de notre série.

A.Tératomes sacro-coccygiens

a) Fréquence

Le tératome sacro-coccygien est une tumeur congénitale germinale se
développant au niveau de la région pré-sacrée. L’incidence globale se situe entre 1
pour 35 000 a 40 000 naissances vivantes, mais cette incidence peut étre sous-
estimée vu qu’elle se base sur des études anciennes (Altman et al. en 1974 [27], et
Pantoja et al. en 1976 [28]).

Dans les études récentes, I'incidence des TSC semble étre plus élevée (Tab.3)

Tableau 2: Incidence des TSC dans différentes séries [29-30-31]

Série Période d’'étude Incidence
Tongsong et al. 1989 - 1998 1/15 000
Derikx et al. 1980 - 2003 1/28 500
Swamy et al. 1985 - 2006 1/27 000

Dans 90% des cas, les TSC sont rapportés chez le nouveau-né [32].
lIs occupent le 2éme rang des tumeurs néonatales aprés les lymphangiomes, et
le 3éme rang des tumeurs rétro-péritonéales de I’enfant apres le neuroblastome et le

néphroblastome [33].
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b) Sexe Ratio

Il y a une forte prédominance féminine avec un sexe ratio H/F de 1/4 [32, 34,

35].

Cette prédominance est rapportée par plusieurs auteurs (Tab.4)

Tableau 3: Répartition des TSC selon le sexe dans les différentes séries [27-36-37-

38-39-40-41]

Série Nombre de cas | Sexe féminin | Sexe masculin
Mahour et al. 48 67% 33%
Altman et al. 403 74% 26%
Havranek et al. 32 66% 34%
Frederick et al. 126 74% 26%
De Backer et al. 70 77% 23%
Benachi et al. 44 66% 34%
Usui et al. 85 73% 27%
Notre série 12 66% 34%

c) Hérédité :

Des cas familiaux de TSC ont été décrits par Ashcraft et Holder [42] qui
suggerent que la tumeur est héritée de facon autosomique dominante.
Cette forme familiale a plusieurs caractéristiques qui la distinguent du TSC

habituel (Tab.5) :
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Tableau 4: Caractéristique des TSC familiaux et non familiaux [42]

TS5C non familial T5C familial
-Sexeratio:1 /4 - Sexeratio: 1 /1
- Peut &re malin - Souvent bénin
- Non adhérent au rectum - Adhére fermement au rectum
- Association avec des - Assodiation fréquente avec une

malformations ano-rectales ou sténose anale et un défect sacré

un defect sacre

- Masse pré-sacrée < 10% - Masse pré-sacrée - 100%

La découverte d’un défect sacré ou d’une malformation ano-rectale doit faire
rechercher une masse pré-sacrée. De méme, la coexistence d’une sténose anale, d’un
défect sacré et d’un tératome pré-sacré chez un patient, doit inciter le dépistage chez
la famille.

Un bon interrogatoire et un examen minutieux peuvent découvrir des membres
de la famille affectés par la maladie. La constipation est le principal symptéme de
découverte.

Dans notre étude, on n’a pas trouvé d’antécédents familiaux de TSC.

d) Gémellité :

Il y’a une forte prédominance du TSC chez les jumeaux [32, 43].

L’incidence de gémellité est plus élevée au sein de la famille de I’enfant ayant un
TSC, elle est estimée entre 14 a 50% [44, 45].

Selon I’étude d’lzant et Filston [46], des antécédents familiaux de gémellité sont
présents dans 53 % (23 cas). Dans I’étude de Draper et al. [47] 11 patients parmi 14

ont rapporté la présence de jumeaux dans leurs familles (78,5% des cas).
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Dans I’étude de Hedrick et al. [48] 03 enfants ont été issus d’une grossesse
gémellaire (10% des cas).

Dans notre série, il n’y avait pas de notion de gémellité chez nos patients.

e) L’age de découverte :

1. Diagnostic anténatal :

Les récents progres de I’échographie permettent actuellement d’évoquer le

diagnostic des le premier trimestre [2] :

Tableau 5: L’age de diagnostic anténatal dans différentes séries [29-40-48-49-50-51]

Nombre L'dge de Moyen d'dge
Série Période d'étude

de cas diagnostic (SA) (SA)
Grisoni et al. 7 1980 - 1985 21-35 26
Westerburg et al. 17 1986 - 1998 17 - 33 24,8
Tongsong et al. 4 1989 - 1998 13-27 21
Hedrick et al. 30 1995 - 2003 19 - 38,5 23,9
Benachi et al. 44 1983 - 2003 15-33 23
Makin et al. 41 1993 - 2004 17 -31 21
Usui et al. 97 2000 - 2009 15-36 25

Dans notre étude, un seul cas a été diagnostiqué en anténatal grace a une

échographie de routine lors du 3eme trimestre.

2. Diagnostic a la naissance :

Les TSC sont habituellement diagnostiqués a la naissance par la découverte
d’'une grande masse exophytique médio-axiale au niveau de Ila région

sacrococcygienne. lls sont parfois associés a une dystocie sévere [29, 49].
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Dans la série d’Altman et al. [27] plus que la moitié des patients (225 cas) ont
été diagnostiqués le premier jour de vie.
Dans notre série, 82% des patients ont été découverts a la naissance.

3. Diagnostic chez I’enfant :

Dans les formes pelviennes pures, le diagnostic se pose un peu tardivement, en
général devant une symptomatologie fonctionnelle obstructive urinaire ou digestive
[43].

Altman et al. [27] ont rapporté dans leur étude que le taux de malignité des TSC
augmente si I’age de découverte est supérieur a deux mois.

4. Diagnostic a I’age adulte :

Bien que rare chez l’adulte, le diagnostic de TSC doit toujours étre évoqué
devant une masse pelvienne avec une symptomatologie obstructive.

Seuls quelques cas ont été décrits dans la littérature ; la série la plus large est
celle de Miles et Stewart [52] qui a porté sur 11 patients dont I’age varie entre 18 et 76
ans.

Au total :

Selon I'étude d’Altman et al. [27] ’&ge moyen de diagnostic toutes formes
confondues est de 22 mois. Pourtant les formes diagnostiquées a la naissance restent
les plus fréquentes. Ceci a été rapporté par plusieurs auteurs (Tab.7).

De méme pour notre étude, un seul cas a été diagnostiqué par échographie
anténatale lors du 3éme trimestre de grossesse, les autres ont été tous découverts a la
naissance. Quoique la prise en charge ait été retardée pour deux enfants, vu que leurs

familles n’ont consulté que tardivement (18 et 20 mois).
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Tableau 6:L'age diagnostic des TSC dans différentes séries [27-37-39-53-54]

L . : Mombre | Découverte Découverte 4 | Découverte

2. o i de cas anténatale la naissance tardive
Altman et al. 1962 -1972 371 0% 61% 39%
Ein et al. 1951 - 1976 33 0% S96% 4%
Havranek et al. 1980 - 1989 32 25% 46% 28%
Rescorla et al. 1972 1994 126 25% 63% 12%
De Backer et al. 1960 -2003 70 17% 53% 30%
N b 2009-2014 12 8% 92% 0%

B.Syndrome de Currarino :

a) Fréquence :

La grande hétérogénéité de cette pathologie rend trés difficile I’évaluation de sa
fréquence, on compte environ 250 patients répertoriés dans la littérature issus d’une
centaine de familles. [55]

b) Sexe ratio :

Le sexe ratio homme/femme rapporté varie entre % et ¥ selon les auteurs [56-
57-58], la surexpression féminine dans cette maladie autosomique dominante est
expliquée par la plus grande facilité de diagnostic chez la femme du fait des anomalies
gynécologiques.

c) Hérédité :

Le syndrome de Currarino est une maladie autosomique dominante a pénétrance
incomplete et expressivité variable.

Yates prouve que cette affection se transmet selon le modele autosomique
dominant [59], cet auteur explique que la pénétrance du syndrome de Currarino est
incompléte : alors qu’une personne atteinte d’une mutation présente des traits
pathologiques, un de ses parents, ayant le méme génotype, peut avoir un phénotype
strictement normal. Lynch a observé que 4% des personnes porteuses de I’anomalie

génétique étaient asymptomatiques [56].
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L’autre caractéristique de cette maladie est son expressivité variable : des

individus ayant la méme anomalie génétique peuvent présenter plusieurs degrés

d’atteinte.

La mise en évidence d’une mutation génétique ne permet donc de prévoir ni le

type ni le degré d’atteinte que présentera le patient.

En 1995, Lynch présente la région 7g36 comme région candidate du géne du
syndrome de Currarino [60]. Et des 1998, Ross identifie le géne HLXB9 comme

responsable de I’agénésie sacrée héréditaire [61].
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Figure 28: représentation du gene HLXB9: les trois triangles correspondent aux trois exons,
dans I'exon 1 la région hachurée correspond au domaine polyalanine. Les régions noires des
exons 2 et 3 représentent I'hnomeodomaine; spectre des mutations répertoriées par Kochling

en 2001/ d’apres Kochling et Al, 2001 [62]
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Ce syndrome n’est familial que dans la moitié des cas [63], il existe donc des cas
sporadiques malgré le faible niveau de mutation de novo. Une mutation de HLXB9 est
retrouvée dans la quasi-totalité des patients ayant une forme familiale, et dans 30%
des cas sporadiques [56].

d) Age de découverte :

Dans sa série de 205 patients, Lynch observe un age de diagnostic variant entre
la naissance et 64 ans, allant méme jusqu'a 89 ans chez un patient rapporté par
Samuel [56-64].

La moitié des diagnostics sont faits durant I’enfance, ce chiffre s’éleve a 80% en
cas de triade [55].

C. Duplication rectale :

Les formes rectales représentent 1a8% des masses rétro-rectales [65]. A noter
que les formes colorectales ne représentent que 10% des duplications digestives [66].

Les formes hautes, volontiers tubulaires et communicantes, ont été vues dans les
duplications coliques. Les formes basses sont habituellement kystiques et non
communicantes, le plus souvent rétro-rectales [67], développés dans le mésorectum
dorsal primitif.

Quelques cas de duplications rectales antérieurs ont été rapportés [68].

D. Méningoceéle antérieure :

On note dans la littérature [69], la fréguence des lésions malformatives associées
de la terminaison du tube digestif (atrésie, sténose anale) et de la sphére uro-génitale
(utérus bicorne, malformations vaginales, anomalies du systéme rénal).

L'incidence des tumeurs présacrées est de 1/40 000 naissances vivantes [70]. La

pathogénie de cette malformation reste obscure.
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L'origine dysembryoplasique est probable, entrant dans le cadre des
dysraphismes et défects rachidiens congénitaux avec agénésie sacrée partielle ou
complete.

Une nette prédominance féminine est relevée dans la littérature [71]. Cent vingt
cas féminins sur 152 ont été recensés. Cette prépondérance féminine a fait évoquer
une transmission héréditaire liée au chromosome X. A I'encontre de cette hypothése il
faut noter que plus de la moitié des cas ont été découverts au cours de la vie génitale
active pendant laquelle la fréquence des touchers pelviens et l'importance des
complications obstétricales ont permis de découvrir une masse rétro-rectale pouvant
réaliser un obstacle praevia.

Les patients de sexe masculin restent plus volontiers asymptomatiques donc
méconnus des statistiques. Enfin, on remarque que le sexe ratio reste identique dans
les deux sexes chez les enfants et aussi chez les personnes agées de plus de 50 ans
[71].

La description d'un certain nombre de cas familiaux [59-72-73] et la tendance a
la récurrence dans ces familles permettent d'évoquer une transmission autosomique
dominante a pénétrance variable. Par ailleurs, il n'est pas rare de retrouver une maladie

de Marfan ou une neurofibromatose associée [74].
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Il. Anatomie pathologique :

A.Tératomes sacro-coccygiens :

C’est une étape importante aussi bien pour confirmer le diagnostic du tératome
que pour évaluer le pronostic. C’est pourquoi il est nécessaire de couper en totalité la
tumeur pour ne pas manquer une zone de tissu indifférencié maligne dont la présence
peut changer le pronostic, ce qui justifie la nécessité de faire de multiples
prélevements.

Il existe une excellente corrélation entre le degré de différenciation cellulaire et
I’évolution clinique.

Macroscopiquement :

les Iésions peuvent étre kystiques, solides, ou mixtes.
Les tératomes solides sont les plus rares, mais ils ont un haut potentiel de
malignité. Tandis que les tératomes Kkystiques sont généralement bénins et de bon

pronostic. Les tératomes mixtes sont les plus fréquentes (Tab.8) :

Tableau 7: Répartition des TSC selon le type de composantes dans différentes séries

[41-53-75]
Série Nombre de cas Solide Kystique Mixte
Ein et al. 33 9% 15% /6%
Usui et al. 86 8% 27% 65%
Singhal et al. 37 B% 16% 76%
Notre série 11 0% 9% 91%
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Microscopiquement :

La forme bénigne ou mature est la forme la plus fréquente (Tab.9) :

Tableau 8: Répartition des TSC selon le type histologique dans différentes séries[36-

37-38-39-51-75-76-77-78]

- Nombre | Tératomes | Tératomes | Tératomes

>ere de cas matures Immatures malins
Makin et al. 23 75% 20% 5%
Cabra et al. 33 79% 3% 18%
Havranek et al. 32 72% 12,5% 15,5%
Valdiserri and Yunis 68 75% 11,8% 13,2%
De Backer et al. 70 68% 16% 16%
Rescorla et al. 126 69% 20% 11%
Singhal et al. 37 70% 14% 16%
Mahour et al. 44 59% 14% 27%
Notre série 11 100% 0% 0%

Mais il est bien documenté que la plupart des tumeurs qui sont bénignes a la
naissance peuvent devenir malignes aprés environ 2 mois, d’ou l'intérét d’un
diagnostic précoce et d’une résection compléte.

Dans notre étude, on a 11 cas de tératome mature et un cas de tératome
métastatique. Deux filles parmi nos 12 patients n’ont été vues que tardivement ; la
premiéere, agée de 20 mois, avait un tératome mature. La deuxieme, agée de 18 mois,

s’est présentée avec un tératome métastatique.
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La Classification anatomigue d’Altman :

En 1974, Altman et al. [27] ont classé les TSC en 4 types :

Type | : les tératomes de type | sont presque exclusivement externes avec une
composante pelvienne minime.

Type Il : les tératomes de type Il ont une composante pelvienne significative.

Type Il : la composante intra-abdominale et intra-pelvienne est beaucoup plus
grande que la composante externe.

Type IV : ils sont exclusivement pré-sacrés sans composante externe, c'est la
forme la plus difficile a diagnostiquer aussi bien cliniquement qu'a I'échographie en

anté ou en postnatal.

Le type | et Il d’Altman sont les types les fréguents, la forme non extériorisée

(Type IV) reste rare (Tab.9) :

Tableau 9: Fréquence des différents types de TSC selon la classification d'Altman dans

différentes séries [27-37-39-41-51-76]

Série Nombre de cas | Type | Type Il Type lll | Type IV
Altman et al. 398 46 % 35 % 9% 10%
Makin et al. 23 13 % 65 % 13 % 9 %
Gabra et al. 33 18 % 58 % 24 %
Havranek et al. 32 28 % 44 % 16 % 22 %
De Backer et al. 70 36 % 27 % 18 % 18 %
Usui et al. 84 57 % 31 % 6 % 6 %
Notre série 12 34% 58% 8% 0%

Dans notre série, les 11 cas de TSC de type | ou de type Il étaient tous bénins.

Or, la patiente ayant un tératome de type lll avait un TSC métastatique.
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B.Duplication rectale :

(%) Macroscopie :

1) La forme :
La morphologie externe de la Iésion permet de distinguer les formes kystiques et
tubulaires.
formes kystiques : C’est la forme la plus fréquente 94% [79].
formes tubulaires : Elles sont plus rares : 6% [79]. Souvent allongées.

Dans notre expérience, notre patiente avait une duplication kystique.

2) Le nombre :

Les duplications sont le plus souvent uniques. Toutefois, la découverte d’une
duplication en un point quelconque du tube digestif doit a priori faire rechercher
I’existence d’une autre duplication. Ces duplications multiples rares sont rapportés
dans la littérature : duplication triple [80], duplication double [81-82-83]. Elles
s’integrent souvent dans un contexte malformatif et sont fréquente en tératologie.

Dans notre expérience la duplication était unique.

3) La dimension :

Leur taille est variable de la petite formation intra-murale jusqu’a une masse
volumineuse plus ou moins polylobée. Elle varie également en fonction du type
morphologique :

Les kystes peuvent étre minuscules, intra-pariétaux (taille d’une noisette)
comme ils peuvent atteindre des volumes considérables (taille d’'une pamplemousse et
plus) provoquant alors des troubles fonctionnels graves.

Pour notre duplication kystique taille était de 5cm.
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Les formes tubulaires peuvent étre trés courtes mais parfois elles peuvent
atteindre jusqu’a 60cm de longueur. Elles peuvent former un véritable dédoublement
d’un segment du tube digestif réalisant I’aspect en canon de

fusil, ou parfois doubler toute la longueur de I'intestin gréle [84-85-86].

4) Le contenu :

Fruit des sécrétions de la mugueuse de revétement, c’est un liquide clair, séreux
ou coloré, souvent mucoide, dont le pH varie avec la nature de la muqueuse.

Le liquide peut étre hémorragique ou noiratre quand il s’agit d’'une muqueuse
hétérotopique de type pylorique, pancréatique ou gastrique [87] avec de multiples
ulcérations au niveau de la paroi.

La quantité est en fonction de I’existence ou non d’une communication avec le
tube digestif :

Dans les formes comportant un orifice de communication, le liquide est
éliminé au fur et & mesure de sa sécrétion, entrainant ainsi une diminution de
sa quantité.

Par contre, dans les duplications non communicantes, I’accumulation du
liquide provoquera une augmentation du volume du kyste, dou les
manifestations cliniques de compression, ou de rupture avec des
complications septiques.

Le contenu de notre duplication était vert visqueux rappelant le méconium .

5) La communication avec le tube digestif

Sa fréquence est estimée a 20% selon DAUDET [88-89]. Exceptionnelle dans les
formes kystiques, elles se voient surtout pour les formes tubulaires.

Dans notre étude, la duplication rectale n’était pas communicante.
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6) Situation par rapport au tube digestif

On distingue :

Les formes juxta-intestinales :

- Sous séreuses : la séreuse isole la duplication et I’intestin.
- Intramusculaire : la musculaire muqueuse isole la duplication de I'intestin.
- Sous muqueuse : la duplication bombe dans la lumiére intestinale

entrainant un degré variable d’obstruction.

Les formes extra-intestinales :

- Intra mésentérique
- Extra mésentérique, beaucoup plus rares, libres dans la cavité péritonéale,

reliées au tube digestif par un pédicule mésentérique vasculaire propre

& 89 o
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Figure 29: Schémas montrant différentes dispositions des duplications par rapport au

tube digestif [90].

1- Formes kystiques juxta-intestinales: (I -A) : Intramusculaire. (I -B) : Sous-
muqueuse.

2- Forme kystique extra-intestinale intra-mésentérique.
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7) la vascularisation

La vascularisation des duplications est 9 fois sur 10 commune avec l’intestin
normal [91], les vaisseaux croisent de part et d’autre la duplication développée au sein
du mésentere avant de se rendre a l'intestin. Cela explique le risque de nécrose
ischémique intestinale secondaire a la compression vasculaire par la croissance d’une
duplication, en particulier kystique. Plus rarement 7%, la duplication posséde une
vascularisation propre [92].

() Etude histoloqgique :

Elle est capitale et permet méme la définition de la duplication.

Ladd et Gross ont définis trois critéres indispensables pour établir le diagnostic
de la duplication digestive :

- Adhérence plus ou moins prononcée de la paroi de la duplication digestive
avec le tractus digestif, avec ou sans communication.

- Deux couches de fibres musculaires lisses dans deux directions
différentes, avec présence de cellules myentériques au niveau de la paroi
de la duplication.

- Présence d'une muqueuse polymorphe hétérogéne, d’origine
endoblastique de type respiratoire, pancréatique ou digestif. [87-93]

La muqueuse peut étre laminée sous l'effet de la pression exercée par
I’accumulation des sécrétions dans une duplication non communicante, avec un
remaniement inflammatoire, voire des lésions ulcéreuses et hémorragique (liées a la
présence de muqueuse hétérotopique gastrique) ainsi qu’une dégénérescence
carcinoide. [94-95-96].

La couche musculeuse est constituée de deux couches d’orientation différente

reposant sur une sous-muqueuse
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Tableau 10: étude comparative des caractéristiques macro et microscopique d’une

duplication digestive [97-98]

CARACTERISTIQUE DE LA
M.MEKKI Y.TEKLALI NOTRE SERIE
DUPLICATION
FORME KYSTIQUE 71,5% 72,3% 100%
TUBULAIRE 28,5% 27, 7% 0
NOMEBRE UNIQUE 100% 100% 100%
MULTIPLE 0 0 0
COMMUNICATION | OUI 28,5% 5,5% 0
NON 71,5% 94,4% 100%
CONTENLU CLAIR - = 0
Mon clair - - 100%
MUGQUEUSE -Intestinale 14,3% -digestive 100% | -Rectale 100%
-cesophagien 28,6%
-respiratoire 42,8%
HETEROTOPIE | GASTRIQUE 14,3% 31% 0
PANCREATIQUE 0 10% 0

C.Méningocele sacrée antérieure :

Considérée comme une anomalie congénitale, la méningoceéle est une
protrusion antérieure d'un sac méningé a travers une déficience durale et osseuse. Elle
peut siéger a n'importe quel endroit du rachis ou méme du crane.

Elle se présente comme une formation kystique, grossiérement arrondie, de

couleur blanc rosée, reliée aux méninges par un collet, et contenant du liquide

céphalo-rachidien.
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I1l. Diagnostic positif

A.Circonstances de découverte

1) Composante externe :

pY

La plupart des TRR sont diagnostiqués ou visibles a la naissance. C’est
probablement d( au fait que la majorité des TRR sont totalement ou a prédominance
externe. Il s’agit le plus souvent d’'une masse visible au niveau de la région sacro-
coccygienne, de taille variable parfois plus grosse que I’enfant. Parfois, le tératome
peut se manifester par une :

0 Masse pré-sacrée palpable mais non visible.

o Déformation de la région fessiere et/ou du périnée : effacement du sillon
fessier, refoulement de I'anus.

0 ou une simple décoloration ou un aspect angiomateux de la peau de la

région sacro-coccygienne.

2) Signes de compression :

Le caractere variable de I’extension des TRR explique certaines découvertes
tardives par des signes de compression et a un stade ou la transformation maligne
n’est pas rare.

Les formes non extériorisées ont tendance a s’étendre vers le haut et en avant
dans l'espace pré-sacré produisant frequemment des signes de compression suite au
déplacement du rectum et des organes pelviens :

@ Signes de compression digestive :
Constipation
Syndrome occlusif

Rectorragies
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@ Signes de compression des voies urinaires :
Rétention urinaire aigue
Dysurie
Incontinence urinaire
Infection urinaire

Hydrocele

@ Signes de compression nerveuse :
Douleur, faiblesse ou paralysie des membres inférieurs
Paraplégie

Dans notre série, la masse a été visible a la naissance dans tous les cas.

B.Examen clinique :

1) Examen de la masse :

Topographie

La plupart des TRR ont tendance a s’étendre vers le bas et en postérieur pour
former une grande masse occupant la région sacrée et périnéale (forme extériorisée).

Il existe deux formes :

¢ Forme médiane : la tumeur dans sa forme commune est extériorisée
dans le sens médian et prolonge le tronc de I’enfant, I’anus se retrouve antéposé
au méme plan frontal que I’ombilic et les organes génitaux externes.

¢ Forme latérale ou fessiere : la tumeur est saillante, siégeant le plus
souvent dans le quadrant inféro-interne de la fesse. Parfois c’est une simple
augmentation du volume d’une fesse. L’orifice anal est toujours repoussé en

avant, jamais entouré par la tumeur.
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Surface :

Lisse ou irréguliere. Elle peut étre le siége d’ulcération, d’infection, de
décoloration, de zone de nécrose, de naevus pileux ou d’hémangiome d’ou un risque
majeur d’hémorragie.

Dans notre série, la surface était le siege d’ulcération dans un cas, d’une
circulation veineuse collatérale dans un cas et d’une tache angiomateuse dans un autre
cas.

Taille :
La taille est variable, allant de 1 a 30 cm avec une moyenne de 8 cm.
Il n’existe pas de corrélation entre la taille de la tumeur et le degré de malignité.

Consistance :

La consistance est plus ou moins ferme en fonction des composantes solides ou
liquides intra tumorales.
Dans notre étude, la consistance était ferme dans 10 cas, molle dans 6 cas et

liquidienne dans un cas.

2) Toucher rectal :

Le diagnostic est souvent posé par le toucher rectal. Cet examen est simple,
économique et le plus fiable des examens physiques pour affirmer I’existence d’une
tumeur rétro-rectale Le toucher rectal retrouve toujours une tumeur rénitente plus ou
moins tendue, souvent polylobée. Il permet d’en apprécier la taille, le siege en hauteur
par rapport a l'appareil sphinctérien et la limite supérieure, il permet aussi de
supposer parfois la nature bénigne ou maligne de la tumeur et de controler la

sensibilité périnéale pour éliminer une atteinte nerveuse par extension d’une tumeur

maligne.
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3) Recherche des malformations associées :

Les malformations congénitales sont plus fréquentes chez les enfants ayant une
TRR, mais sans prédominance significative d'une malformation par rapport aux autres.

II faut différencier entre les anomalies de voisinage qui sont secondaires a la
masse et les anomalies situées a distance qui justifient un bilan morphologique
complet.

Selon Altman et al. [27] les malformations congénitales sont associées au TSC
dans 18% des cas versus 2,5 % dans la population générale des nouveaux nés. Ein et al.
[53] confirment ce pourcentage, Usui et al. [41] objectivent 12% de malformations dans
leur série.

De méme pour notre étude, les malformations congénitales ont été notées chez

un seul cas de tératome sacro-coccygien, soit 8% des cas

Tableau 11: Fréquence et type de malformations associées aux TSC dans différentes

séries [27-41-53-76]

Série Nombre de cas % Type des malformations associées
-  musculo-squelettiques (G6%)

- rénales : (5%)

Altman et al. 405 18% - systéme nerveux central :(4%)

- cardiaques : (1,5%)

- digestives :(1,5%)

- S5pina bifida

-  Myéloméningocéle

- srénose vaginale

- communication inter-ventriculaire

Ein et al. 33 18%

- atrésie de |‘eesophage avec fistule
trachéo—esophagienne.

-  Malformations rénales (9%)

- LCH (9%)

- Atrésie de I'cesophage (3%)

- Malformations cardiagues (3%)

Gabra et al. 33 24%

-  Malformations cardiaques (6%)
- Cryprorchidie (2%)

- Malformations anorectales (1%)
- Ectopie urétérale (1%

-  Hydrocéphale (15%)

Usui et al. &3 12%

-  Duwplication intestinale (1%
Notre série 12 8% - PBVE bilatéral
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C.Examens complémentaires :

1) Endoscopie :

Cet examen permet d’éliminer une lésion intra-rectale ou anale et confirme
I'intégrité de la muqueuse rectale et la compression extrinséque postérieure du
rectum. Dans de rares cas, cet examen permet de voir un orifice de communication
avec la lésion kystique. Cette fistulisation peut étre primitive ou secondaire aux
remaniements inflammatoires et explique la surinfection des kystes.

2) Imagerie :

a. Radiographie standard :

Les clichés de I’'abdomen sans préparation (ASP), ainsi que ceux centrés sur le
bassin, de face et de profil, peuvent montrer une opacité pelvienne, parfois calcifiée,
en préciser sa limite supérieure par rapport aux vertebres sacrées et doivent faire
évoquer alors un tératome SC bénin (60 %) ou une tumeur maligne. Il existe aussi des
anomalies osseuses sacro-coccygiennes dans 25 % des lésions kystiques (TGC et kyste
épidermoide) : agénésie sacro coccygienne totale ou partielle, Spina bifida [99] souvent
masquées par les gaz intestinaux. Des lésions d’érosion ou de destruction osseuse
sont fortement suspectes puisque présentes dans 80 a 100 % des TRR malignes [100]
[101].

Sur le cliché de profil, I'élargissement de l'espace rétro rectal est évident avec
parfois une image gazeuse témoignant d'une communication rectale. [102].

Quelques caractéristiques radiologiques sont plus spécifiques de certaines
tumeurs :

Le chordome se présente radiologiquement par une expansion anarchique du
sacrum, plus marquée dans l'axe antéropostérieur, une raréfaction osseuse ou une

destruction sacrée, trabéculations et calcifications [100] [103].
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La méningocele pré-sacrée est diagnostiquée devant la présence d'une
déformation tres caractéristique du sacrum et du coccyx : Le sacrum est, dans ce cas,
court, incurvé et avec un angle convexe et tranchant, le coccyx est inexistant : c'est le

signe du cimeterre. fig 30

il

Figure 30: Méningocéle sacrée antérieure. Defect osseux sacré unilatéral sur

radiographie du bassin de face. Aspect typique en « cimeterre » [100]
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.

Figure 31: Radiographie de bassin de profil montrant un TSC typique de type | avec

une grande composante externe [104]

Dans notre étude, des radiographies thoraco-abdominales ou du bassin ont été
pratigués chez tous les malades, objectivant la masse au niveau de la région sacro-
coccygienne, avec la présence d’une malformation rachidienne dans les 2 cas de

meningocele antérieure et 2 cas de Syndrome de Curarino.
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b. Echographie :

Echographie transparietale :

N'a pas un grand intérét dans le diagnostic des tumeurs rétro rectales,
néanmoins elle peut montrer la nature kystique de la lésion et sa situation rétro
rectale.

Echographie endorectale [fig32]

Techniqgue non invasive, elle est plus fiable que I'échographie trans-pariétale.
Elle précise les limites supérieure et inférieure de la tumeur, notamment ses rapports
avec le sphincter anal, sa nature liquidienne, solide ou mixte ainsi que son caractere
unique ou multiple [105] [107] [108].

L'échographie endo-rectale est plus performante que la tomodensitométrie
pelvienne pour affirmer le degré d'extension péri rectale et a la paroi rectale, et la
présence éventuelle d'adénopathies satellites [106], Par ailleurs, elle ne visualise pas le
sacrum [109]

Elle peut préciser le caractére unique ou multiple du kyste, distinguer un kyste
de développement a contenu liquide anéchogene d'un dysembryome présentant le plus
souvent un contenu hétérogene avec des calcifications visibles. Un contenu solide doit
faire craindre une dégénérescence.

Elle permet également d'éliminer une méningocéle, si la lésion Kkystique

n‘apparait pas solidaire du sarcome.
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Figure 32: échographie endo-rectale d’un kyste vestigiale [108]

c. Tomodensitométrie pelvienne :

C'est I'examen de confirmation du diagnostic par excellence. Elle permet de
poser le diagnostic dans 100% des cas, méme en cas de tres petites tumeurs non
palpables au toucher rectal. [109]

Elle permet de préciser la nature kystique ou hétérogene de la masse en
mesurant sa densité, apprécier le caractére unique ou multiple du kyste, sa
topographie et ses limites, et éventuellement une extension locorégionale et a
distance. [109] [110]

Cet examen permet également de mieux cerner des données obtenues sur les
clichés face et profil d'un abdomen sans préparation.

En effet, il précise l'existence ou non d'une anomalie sacro-coccygienne (spina

bifida occulte, agénésie coccygienne) ou d'une méningocele présente dans 15% a 20%
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des cas, d'une érosion osseuse vertébrale sacrée associée dans 79% des cas a la
malignité. [110]

Par ailleurs, des calcifications dans l'aire kystique sont en faveur d'un
dysembryome. L'élargissement de l'espace rétro rectal avec parfois une image gazeuse
peut étre le témoin d'une communication rectale [109, 110]

En plus l'association de la TDM pelvienne et I'échographie endorectale permet de
préciser I'extension de la Iésion rétro rectale, de suspecter sa nature histologique, de
choisir la thérapeutique appropriée et de guider le geste chirurgical afin de réaliser une
exérese compléte de la lIésion pour éviter la récidive. [111][112][113]

Enfin elle permet une surveillance postopératoire indispensable en particulier

lorsque I'examen anatomopathologique révele la présence d'éléments mucoides.

d. Imagerie par résonnance magnétigue :

L'IRM pelvienne a c6té de la TDM apporte une grande précision topographique
notamment pour les tissus mous, et permet sur les séquences Tlet T2 en coupes
sagittales et axiales d'apprécier :

la composante liquide (en hyper-signal intense en séquence T2) ou solide
de la lésion rétro rectale.

sa contiguité avec le rectum.

ses limites.

Et d'évoquer un diagnostic de bénignité ou de malignité en précisant
I'extension en particulier supérieure, et par conséquent déterminer le

meilleur accés chirurgical notamment sur les coupes sagittales figure 33.
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Rt r':l:l

Figure 33: Neurofibrome rétro-rectale A- iso signal en T1 B-hyper signal en T2
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L’IRM est aussi plus sensible que la TDM pour les anomalies spinales : les
méningocéle sont mieux visualisés, ainsi que les rapports avec les racines nerveuses et
I’existence d’éventuel embrochage, I’'angiogramme et le veinogramme permettent de
mieux cerner les rapports vasculaires. L’IRM avec injection de gadolinium avant et

apreés un traitement néo-adjuvant permet de contréler le volume tumoral.

Dans notre série, I'IRM réalisée chez 15 patients a permis de distinguer entre
différents types de tumeurs retro-rectales, évoquant ainsi un tératome sacro-
coccygien dans 10 cas, une meningocele antérieure dans 2 cas, un Syndrome de

Curarino dans 2 cas, et une duplication rectale dans 1 cas.

e. Autres :

Myélographie

Elle est réalisée devant la forte suspicion d'une méningocéle a la radiographie
standard. Elle montre un passage du produit de contraste du canal médullaire vers la

région pré-sacrée [100] [114].

Artériographie

Elle trouve son indication en cas de tumeurs d'origine vasculaire [100] [115]. Un
hémangiopéricytome rétro-rectal apparait comme une masse hyper-vascularisée et

suppléée par l'artere hypogastrique [99].
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Fistulographie (fig.34)

Elle opacifie une cavité pré-sacrée et rétro-rectale mettant alors en évidence

la nature kystique de la lésion [110].

ﬂ FI "I'illl I I':J II|""|II

_eft Lateral

View

Figure 34: Fistulographie : cathéter introduit par I’orifice cutané ; le produit de
contraste remplit le kyste rétrorectal qui ne communique pas avec le rectum, notez

I’aspect lobulé du kyste [110]
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Lavement baryté :

De face, le lavement peut montrer une déviation rectale, et sur le profil une
augmentation de I’espace pré-sacré de plus de 2 cm, une sténose ano-rectale [116-

117], voire une communication avec un kyste de duplication rectale (fig 35).

B

Figure 35: Duplication rectale. Lavement opaque. Opacifcation d’une Iésion rétro-

rectale en communication avec I’ampoule rectale. [116]
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Uréthrocystographie et I'urographie intraveineuse :

En cas de présence de signes cliniques urologiques a type de pollakiurie,

dysurie; l'uréthrocystographie permet de visualiser en cas de volumineux kystes le

refoulement uréthro-vésical, et I'UN objective la modification des trajets des uretéres
pelviens par le kyste.

3) Biologie :

a) Les marqueurs biologiques :

L’alpha-foetoprotéine [118-119] :

L’élévation du taux sérique de I’AFP constitue le meilleur indicateur de la

présence d’une tumeur du sinus endodermique. Mais chez le nouveau-né et le

nourrisson, ce taux peut étre physiologiguement élevé. Le taux normal d’AFP a la
naissance peut atteindre 100 000 ng/ml.

L’interprétation du taux de I’AFP est seulement possible grace au graphique de
Tsuchida :

AFP
i
00 000

100 000

AGE |MN YEARS

...............

Figure 36: Graphique de Tsuchida montrant la marge des valeurs normales de I’AFP en

fonction de I’age [118].
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L’AFP est considérée comme une clé importante pour la différentiation clinique
entre les tératomes bénins et malins, ainsi que pour I’évaluation de I'efficacité du
traitement.

Tsuchida et Hasegawa [118] ont réalisé une étude sur 61 cas de Tératomes dans
laquelle ils ont analysé la relation entre le taux d’AFP et le type histologique de la
tumeur. D’apreés les résultats de cette étude (Tab.12), ils ont conclu que le taux d’AFP
est presque toujours élevé en cas de tératomes malins, mais il I’est exceptionnellement
en cas de tératomes matures.

Pour les tératomes immatures, le nombre de cas étudié a été insuffisant pour

conclure. Le méme résultat a été obtenu par Billmire et Grosfeld [120].

Tableau 12: Taux d’AFP par rapport au type histologique des tératomes dans

différentes séries [118-120].

St bt e Taux d’AFP Taux d'AFP
rie Type histologique e cas .
°9 normal élevé
Tératomes matures 24 96% A%
Tsuchida et 5 :
Teratomes immatures g 40% 60%
Hasegawa =
Tératomes malins 32 3% a97%
Tératomes matures 19 95% 5%
Billmire et
Tératomes immatures 6 50% 50%
Grosfeld .
Tératomes malins 4 0% 100%
o Tératomes matures 9 45% 55%
Notre série -
Tératomes malins 1 0% 100%

Dans notre étude, le dosage préopératoire de I’AFP a été réalisé chez 10
malades. Le taux était normal (<10 ng/ml) dans 4 cas de tératome mature, tandis qu’il
est revenu élevé (> 3000 ng/ml) chez une malade ayant un tératome métastatique,
ainsi que chez 5 autres malades chez qui le résultat anatomo-pathologique est revenu

en faveur d’un tératome mature.
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Outre son intérét pronostique, le dosage de I’AFP est un excellent moyen pour le
suivi postopératoire ; vu qu’il chute apres la résection tumorale, et ré-ascensionne en
cas de récidive ou de métastases.

Selon I’étude de Barreto et al. [119] le temps nécessaire pour la normalisation
du taux d’AFP apres la résection tumorale varie entre 6 et 12 mois (9 mois en
moyenne), cependant, Bilik et al. [121] recommandent un dosage de I’AFP chaque 3 a4 6
mois pendant au moins 3 ans apres la chirurgie.

La gonadotrophine chorionigue humaine:

L’augmentation du taux d’hCG affirme avec certitude la présence du
choriocarcinome, méme si on ne le retrouve pas a I’histologie, malgré une analyse tout
a fait attentive.

C’est un margueur de suivi postopératoire ; Sa demi-vie étant de 3 jours, il se
normalise en 8 a 50 jours si I’exérése tumorale est compléte.

Une élévation secondaire et confirmée du taux d’AFP ou d’hCG témoigne d’une
récidive ou d’une métastase, parfois plusieurs mois avant tout signe clinique.

Dans notre étude, les 10 patients qui ont bénéficié d’un dosage de la béta-hCG
avaient un taux négatif.

b) Bilan biologique standard :

Dans le cadre du bilan préopératoire, il faut demander :
Une numération formule sanguine
Une numération plaquettaire
Un bilan de crase : TP, TCK
Un ionogramme sanguin : natrémie, kaliémie, protidémie, CRP
Un bilan rénal : Urémie, créatinémie

Et un groupage sanguin
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4) Place de la biopsie tumorale :

L'indication et les méthodes de biopsie des tumeurs a localisation rétro-rectale
font I'objet d'une controverse, et ne sont pas bien définies dans la littérature.

Verazin et col ont rapporté le cas d'un patient de 55 ans, porteur d'une énorme
tumeur rétro-rectale, décédé des suites d'une infection sévére secondaire a une
biopsie transrectales de sa tumeur [122].

Jao et col considérent que la biopsie d'une tumeur rétro-rectale est un geste non
dénué de risque [123]. En effet, dans leur série de 120 patients, sept ont bénéficié
d'une biopsie de la tumeur. Trois complications secondaires a cette biopsie ont été
rapportées :

U Récidive de la tumeur aprés résection.
U Abcédation d'un kyste de développement.
U Fistule stercorale.

La suspicion d'une méningocéle rétro-rectale contre-indique formellement la
biopsie vue le risque constant de survenue de méningites ou de méningo-encéphalites
mortelles [100].

Hannon et col ont publié une série de 39 patients porteurs de tumeur rétro-
rectale maligne, dont 37 ont subi une biopsie ; chirurgicale chez 22 patients et non
chirurgicale chez 15 patients. Les auteurs n'ont rapporté aucune complication
secondaire a ces biopsies [103].

Actuellement, et avec I’accessibilité aux moyens d’imagerie modernes (biopsie
scanno-guidées) et la meilleure connaissance de la biologie tumorale, I’on considere
que la biopsie, doit étre discutée, et réalisée avec prudence du fait du risque de
complications (dissémination, infection...), surtout dans les tumeurs a composante
liquidienne [125]. Pour d’autres [124-126-127] elle doit étre évitée si une exeérese

compléte est possible.
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Cependant en cas de tumeur osseuse, il est préférable d’avoir une biopsie pour
identifier des tumeurs nécessitant une chimiothérapie néo adjuvante (Ewing,
ostéosarcomes). La zone de la biopsie doit étre enlevée lors de la chirurgie.

Le PET-SCAN est actuellement en cours d’évaluation pour guider la biopsie dans

des zones de haute densité tissulaire [128].

D. Particularités diagnostigues de certaines tumeurs :

1) Tératomes :

En période prénatale, le diagnostic est parfois fait soit lors de la surveillance
échographique de la grossesse, soit lors de I'apparition d’'un hydramnios ou de la
découverte d’une anasarque foeto-placentaire responsable d’un accouchement
prématuré [129].

En période néonatale, le diagnostic est fait neuf fois sur dix devant la découverte
d’une masse appendue au pble caudal, plus ou moins volumineuse, a point de départ
pré-sacré, parfois associée a des malformations ano-rectales (antéposition anale,
atrésie ou sténose ano-rectale) [128]. L’association a une malformation sacrée
constitue alors le syndrome de Currarino [130-131], de transmission autosomique
dominante, a pénétrance variable, responsable de formes familiales dans plus de la
moitié des cas [132]. Il s’agit alors d’un tératome bénin, mature (50 % des cas),
immature (20 % des cas), ou malin (30 % des cas).

L’age moyen de diagnostic des TSC bénins est de 20 jours, alors que celui des
TSC malins est de 468 jours [133].

Dans I’enfance, le tableau fréquent est celui du TSC exclusivement rétro-rectal
découvert a l'dge de 3 ou 4 ans, lors du bilan de constipation, de douleurs
abdominales, de suppurations périnéales a répétition [131], ou de symptomatologie de

compression des voies urinaires dans 20 % des cas : rétention d’urine aigué ou
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chronique, urétéro-hydronéphrose, récupérant a 100 % dans les 3 ans apres la cure
chirurgicale du TSC [134].

Les radiographies du bassin de face montrent une masse de tissus mous dans 70
% des cas, calcifiée dans 60 % des cas [100], et associée a des anomalies sacro-

coccygiennes dans 20 % des cas [135].

2) Méningocéle :

Le toucher rectal décéle une masse souple rétro-rectale. La complication
majeure est la méningite aigué purulente spontanée (30 %) ou lors d’un accouchement,
due a la rupture du kyste ou a la fistulisation a la paroi postérieure du rectum [136].
Elle est létale dans 30 a 100 % des cas selon les auteurs.

La radiographie du bassin de face et de profil montre une agénésie partielle ou
totale du coccyx et du sacrum. L’aspect en « cimeterre » (défect osseux unilatéral du
sacrum) est pathognomonique de la MSA [100-131]. La myélographie debout avec
clichés tardifs, le scanner, et surtout I'imagerie par résonance magnétique (IRM) en
coupes sagittales retrouvent une formation kystique liquidienne rétro-rectale
communiquant avec le canal médullaire érodant le sacrum ou les vertébres [137].

Il est formellement contre-indiqué de réaliser une biopsie de cette Iésion, le taux

de mortalité pour raisons septiques étant alors de 100 % [100].

3) Duplication rectale :

Quatre-vingts pour cent de ces tumeurs sont diagnostiquées dans la premiére
année de vie, surtout les formes hautes (cesophage, intestin gréle, célon), responsables
d’occlusions digestives de la période néonatale [138], alors que les formes gastriques

et rectales sont diagnostiquées plus tard.
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Ce sont les formes les plus fréquentes de I’adulte [139]. Les formes rectales sont
le plus souvent kystiques et postérieures dans le méso-rectum, parfois associées a
d’autres duplications digestives (thoraciques ou abdominothoraciques) [140],
urogénitales [139] ou autres malformations pelvi-périnéales précédemment décrites
gu’il faut rechercher a la naissance [140].

Chez le grand enfant ou I’adulte, ces tumeurs se manifestent par des douleurs
lombosacrées aspécifiques, un syndrome de compression pelvienne (constipation
opiniatre, dysurie, pollakiurie), des occlusions digestives, des troubles respiratoires,
une masse abdominale ou pelvi-périnéale, des hémorragies digestives basses pour les
formes tubulaires contenant des foyers d’hétérotopie muqueuse antro-pylorique .

Chez la femme, ce sont surtout des problemes d’avortements spontanés,

d’accouchements précoces ou dystociques qui révelent cette pathologie.

V. Complications des TRR :

La découverte d'une lésion Kkystique rétro rectale implique une exérése
chirurgicale en raison des risques dystociques ou autres symptémes causés par la
compression des organes de voisinage, mais c’est surtout a cause des risques évolutifs
qui peuvent mettre en jeu le pronostic fonctionnel et vital du patient En effet, ces

tumeurs kystiques peuvent se compliquer par :

A.La surinfection :

Le risque de surinfection est I’apanage des formations kystiques vestigiales ou
elle est notée dans prés de 30% des cas. En effet, I'infection est plus fréquente lorsqu'il
s'agit d'un kyste de développement [70] surtout les duplications rectales

communicantes ou non avec le rectum. Se manifeste souvent selon un tableau
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trompeur d'abcés ou de fistules périnéales, récidivant malgré des interventions

itératives. [110]

B.L’hemorraqgie intra-tumorale :

Est tres rare, se voit surtout dans les duplications rectales en raison de la

présence d'hétérotopies gastriques intra-kystiques [110]

C.La dégénérescence :

Au cours de I'évolution, toute modification locale rapide est le témoin d'une
dégénérescence, et le signe le plus évocateur de la malignité est la présence de
douleurs et de destruction du sacrum. [110]

Le risque de malignité des kystes de développement se voit entre 7 a 10% [141].
Ce risque passe a 60% si ces kystes ont un contenu a prédominance solide. [102-110]

Si la dégénérescence maligne est exceptionnelle dans les kystes de
développement, elle se voit dans 9,3% des cas de tératome sous forme de
tératocarcinome. [142]

Dans la littérature, on retrouve 5 cas de dégénérescence des kystes de l'intestin
caudal et 7 cas a partir des duplications rectales dont la plupart communiquent avec la
lumiere intestinale ; la dégénérescence s'effectue essentiellement sous forme
d'adénocarcinome. [143][144][145]

Le pronostic de ces transformations malignes est trés mauvais, puisque la survie
moyenne apres exérese est inférieure a un an, et le potentiel de malignité de ces

Iésions n'est définitivement évalué que par I'examen anatomopathologique de la piece

d'exérése [102-110]
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D. Complications mécanigues :

Ces complications sont secondaires a la compression des organes de voisinage :

La compression du rectum entraine une augmentation de la fréquence de
la défécation ou au contraire I'apparition d’une constipation ou d’un
ténesme.

La compression de I’appareil urinaire entraine une dysurie, une rétention
urinaire ou une pollakiurie.

La tumeur peut étre responsable d’une dystocie mécanique. Elle constitue

alors un obstacle praevia lors de I’accouchement.

Elle peut étre également responsable d’une dyspareunie d’intromission.

V. Traitement :

A.Introduction :

Pour des raisons carcinologiques, infectieuses et mécaniques, seule I’exéréese

chirurgicale précoce large, en bloc, en zone saine, permet un traitement curatif [146].

par :

Toute TRR, méme asymptomatique, doit étre enlevée, cette attitude s’explique

le risque de dégénérescence maligne qui est de 10% a 30% en moyenne
chez I’adulte [148] et pres de 10% des lésions kystiques et 60% des lésions
solides sont malignes [110].

les complications septiques de ces tumeurs en |’absence de traitement
sont trés fréquentes (30% lors du diagnostic [147] [148]), allant de la

fistule périnéale au déces par méningite purulente par rupture de MSA.
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les complications mécaniques graves sont surtout obstétricales et peuvent
entrainer le décés de la mére et/ou de I’enfant lors d’un accouchement
dystocique.

La chirurgie d’exérése des tumeurs rétro-rectales est une chirurgie difficile en
raison des rapports anatomiques de I’espace rétro-rectal exposant ainsi a la survenu
de complications per et postopératoire. La découverte d’une tumeur maligne, lors de
I’examen histologique extemporané ou de I'examen définitif, peut conduire a une
exérese élargie dans I’espace rétro- et latéro-rectal préservant toutefois les ailerons
sacrés.

L’envahissement du rectum ou des organes de voisinage impose une stratégie
d’exérése adaptée, au mieux planifiece par les examens morphologiques

préopératoires.

B.Préparation du malade :

Une préparation adéquate est nécessaire chez tous les patients candidats a une
chirurgie rétrorectale :

Le patient doit étre bien informé avec consentement écrit si possible.
Un état nutritionnel correct doit étre obtenu, notamment chez des patients
alités ou une nutrition parentérale s’avere nécessaire.
Une préparation mécanique colique est systématique pour éviter le risque
d’une effraction rectale, liée a la difficulté technique (tumeur enchassée
dans la paroi rectale) ou au caractere méme de la tumeur (duplication
rectale qui peut avoir une communication avec la lumiére digestive).
Une consultation pré anesthésique est obligatoire ; elle comporte :
Une anesthésie générale est effectuée; aucune publication n’a décrit

I’anesthésie locorégionale.
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Une antibioprophylaxie est systématique.
Une Thrombo-prophylaxie.
Une transfusion devrait étre envisagée du fait du risque hémorragique de

I’intervention.

C.Les voies d’abord chirurgicales :

Dans le traitement chirurgical des tumeurs rétro-rectales, trois voies d'abord
sont préconiseées fig 37:
La voie d'abord postérieure (périnéale)
La voie d'abord antérieure (abdominal)

La voie combinée ; abdomino-périnéale
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Figure 37: Les voies d’abord des tumeurs rétro-rectales. 1 : voie périnéale trans-anale
; 2 . voie périnéale rétro-ano-rectale ; 3 : voie postérieure trans- ou para-sacrée ; 4 :

voie antérieure, abdominale, pure ou combinée avec la voie postérieure. [151]
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1) Voies d’abords postérieures :

Le patient est installé en décubitus ventral, cuisses fléchies sur le bassin, tronc
incliné en avant, fesses écartées par de larges bandes adhésives, effacant le pli inter
fessier. Les genoux peuvent étre fléchis, les jambes reposant a I'horizontale.

Ainsi la tumeur rétrorectale est abordée soit le plus souvent par voie de Kraske,
soit par voie trans anale, soit par la voie retro-ano-rectale. [148] [149] [150]

a) Voie trans-sacrée de KRASKE :

Technique :

Incision cutanée sacrée au choix : longitudinale, curviligne para-sacrée, en «V»
inversé ou de type Mercedes, transversale arquée vers le haut qui est la plus utilisée

Le lambeau de peau est écarté, exposant le sacrum, les ligaments sacro-iliaques,
I'origine du muscle grand fessier et l'attachement médiane du ligament sacro-
tuberositaire

Ces ligaments et les muscles sont sectionnés sur les deux cotés a proximité de
leur attachement sacré. Cela permet l'exposition des racines inférieures des nerfs

sciatiques, des muscles piriformes, et le bord postérieur de la tumeur (Fig. 38).

Figure 38: L'apparition du sacrum aprés section du muscle grand fessier et des
ligaments sacro-sciatiques. Les ligaments sacro-épineux sont vus ainsi que les racines

nerveuses S2 [152].

A un niveau plus profond, on trouve le muscle piriforme et les ligaments sacro-
épineux et honteux internes qui sont sectionnés.

Le rectum est Iégérement détaché de la lamina pré-sacrée et de la tumeur.
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Le plus simple plan de clivage est habituellement entre le sacrum et le fascia
pré-sacré, mais ce plan doit étre évité parce que le fascia pré-sacré est souvent infiltré
par la tumeur.

Le niveau supérieur de la section du sacrum a été décidé a l'avance sur la
radiographie standard et la TDM. Ce niveau, aussi bas que possible, mais en prévoyant
une excision radicale de la tumeur, n'a jamais été plus élevé que la plaque inférieure

de la premiére vertébre sacrée (Fig. 39).

Figure 39: Pour montrer le niveau de dissection les doigts sont introduits sous la face

antérieure du sacrum juste au-dessus de la tumeur [152].
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La volumineuse tumeur reste généralement bien couverte par le périoste.
Lorsque les deux index du chirurgien sont en contact sous la face antérieure du

sacrum, celui-ci est coupé avec un ostéotome (Fig. 40).

Figure 40: L'utilisation d'un ostéotome avec grand soin afin de préserver les racines

nerveuses S2 [152].

Ainsi la piéce de résection est rendu relativement mobiles et les racines
nerveuses supérieures, qui sont conservées, sont facilement Vvisualisées et

soigneusement sépareées de la tumeur.
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Les racines inférieures (Sauf S1 et S2 qui sont préservées) sont enlevées en bloc
avec la tumeur. La piéce d’exérése comprend le sacrum, le coccyx, les racines sacrées

inférieures et les tissus mous environnants (Fig. 41).

Figure 41: La piece d’exérese comprend le sacrum, le coccyx, les racines sacrées
inférieures et les tissus mous environnants, tandis que les racines nerveuses S1 S2 et

le rectum sont préservés [152]

Indications :
C'est la voie d'abord la plus utilisée dans la littérature [76]. Elle est indiquée pour
les kystes bas situés (les dix cm inférieurs du sacrum et du coccyx) et dont le diametre

n'‘excéde pas 8 cm.
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Avantages et limites :

La voie d'abord de Kraske permet un bon acces a l'espace rétro rectal, par la
dissection osseuse, et parce qu'elle permet une dissection aisée en particulier sur le
canal anal et la paroi rectale, permettant ainsi I'extirpation totale et facile de la tumeur.
[135][25]

Néanmoins, elle présente quelques inconvénients : [110]

@ La section osseuse expose a des douleurs résiduelles en position assise,
en rapport avec une éventuelle ostéite.

@ Trouble de motricité rectale et de I'exonération par lésion des racines
ventrales des 3émes et 4émes nerfs sacrés.

@ Ne permet pas de contrdler les vaisseaux iliaques, les ureteres et les
structures nerveuses qu'apres l'exérése sacreée.

b) Voie périnéale : trans-anale ou transrectale :

Apres préparation colique et antibiothérapie prophylactique, installation en
position de la taille. Dilatation sphinctérienne. Rectotomie postérieure longitudinale
[153] ou transversale [154]. Exérese de la tumeur. Fermeture de la paroi rectale en
plusieurs plans et drainage de I’espace rétro-rectal.

Indications :

La voie trans-anale est indiquée dans le traitement TRR bas situées ne dépassant

pas 4 cm de diameétre, surtout en présence d’un kyste rompu en transrectal [154].

Avantages et limites :

Pour pallier le risque des complications causées par la section osseuse dans la
technique de Kraske, certains auteurs préconisent la voir trans-anale.
Mais elle présente l'inconvénient de nécessiter un chirurgien expérimenté avec

un matériel adapté, de laisser en place d'autres formations kystiques plus petites, en
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raison de la faible exposition de l'espace rétro rectal. Et elle est incommode pour le
traitement des gros kystes[110].

c) Voie retro-ano-rectale :

- Technique :

Le malade peut étre installé en position de Kraske ou le plus souvent en position
de la taille. Cette derniere est largement utilisée en France pour la chirurgie
proctologique [110] [155], le malade est installé en décubitus dorsal, en léger
Trendelenburg, les cuisses fléchies sur le bassin largement écartées, les fesses
dépassant le rebord de la table d'opération.

L'incision cutanée est longitudinale médiane postérieure, s'étendant du bord
supérieur de lI'anus au coccyx.

Indications :

La voie d'abord périnéale rétro-ano-rectale est indiquée pour les tumeurs rétro-

rectales de petites tailles et bas situées, et qui ne remontent pas jusqu'au sacrum.

Avantages et limites :

Elle permet d'éviter la section du sacrum, dénudée de risque d'ostéite, et de
séqguelles douloureuses.
Mais la position de la taille présente quelques inconvénients : [135-155]
@ Elle est incommode des qu'une résection coccygienne est nécessaire.
@ La position déclive, gu’il faut lui associer, approfondie le kyste et
risque d'en rendre I'excision malaisée au pdle supérieur.
@ Elle crée une mise en tension des tissus périnéaux et risque de collaber
la cavité rectale.
@ Elle est inconfortable pour le malade, et ne peut étre pratiquement

qu'associée a lI'anesthésie générale.
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d) Autres voies d’abords postérieures décrites :

Voie transvaqginale :

Pour les Iésions médianes pré-rectales

Figure 42: tumeur rétro-rectale bombante a la paroi postérieure du vagin
Voie trans et inter-sphinctérienne.

Voie endoscopique trans-anale. [109]

2) La Voie D'abord Antérieure : Abdominale Avec Mobilisation Du Rectum : (Fig 43)

a) Technique :

L'intervention sera précédée d'une courte préparation colique, dans I'hypothese
d'une éventuelle blessure colique et pour ne pas étre géné par un rectum plein. Une
montée de sonde urétérale en préopératoire est préférable pour rendre les uretéres

plus repérables et minimiser ainsi le risque de leur atteinte per opératoire. [156]
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L'opéré est mis en position de Trendelenburg et I'opérateur se place a gauche.
On réalise une incision médiane sous-ombilicale, plus au moins prolongée vers le haut
si besoin. L'intervention commence par une exploration manuelle de la tumeur par
I'intermédiaire du tube rectal, des relais ganglionnaires et du foie. Les anses gréles
sont refoulées et protégées.

La mobilisation antérieure du rectum consiste a mobiliser en bloc le bas
sigmoide et le rectum avec leurs mésos et vaisseaux. Elle débute par la mobilisation du
sigmoide. Le péritoine pariéto-coligue gauche est incisé, le méso sigmoide est décollé
en refoulant les vaisseaux génitaux. L'incision péritonéale descend jusqu'au pied du
méso sigmoide pour rencontrer l'uretere gauche qui doit étre soigneusement
recherché et éventuellement isolé sur un lac (Fig.43)

Pour mobiliser le rectum, l'incision péritonéale est poursuivie vers le bas, jusqu'a
la partie latérale du cul-de-sac de Douglas.

En soulevant le sigmoide, on voit se tendre la corde de I'hémorroidale
supérieure. Derriére laquelle, il y a un tissu lache et avasculaire qu'on effondre en se
méfiant de deux éléments : l'uretéere gauche et la veine iliaque primitive gauche.

Pour cliver le rectum, on rencontre encore un léger obstacle : le nerf pré-sacré
que l'on sectionne aprés ligature. Ensuite, le décollement en tissu avasculaire est
poursuivi au doigt jusqu'au coccyx. On obtient une cavité en entonnoir.

Ainsi, le rectum est largement mobilisé, et peut, alors, étre basculé soit vers la
droite, soit vers la gauche exposant la tumeur rétro-rectale. L'intégrité de ses
vaisseaux est respectée, ceux-ci ayant été uniquement décollé du plan postérieur. Il
existe, cependant, des difficultés particuliéres en fonction du siege de la tumeur et de
ses adhérences.

La corde de I'némorroidale supérieure peut étre moulée sur la tumeur, et devra

en étre séparée avec précaution.
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Le plan de clivage entre rectum et tumeur peut étre difficile a trouver, et il faut

rester au plus prés de la tumeur et non du rectum.

Figure 43: LA VOIE ABDOMINALE : rectum et sigmoide mobilisés, uretéres isolés,

artéres sacrées moyennes ligaturées [156]

L'uretére droit devra étre repéré et isolé si la tumeur est développée a droite.
Une tumeur basse peut imposer l'effondrement de la partie supérieure, le plus
souvent avasculaire, des ailerons latéraux du rectum, et éventuellement, le sacrifice

d'une lame sacro rectale. Enfin, et ceci ne concerne pas la mobilisation antérieure mais
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uniquement I'exérése tumorale, la dissection de la tumeur en arriere, pour la séparer
du sacrum, doit étre prudente, car ce temps est particulierement hémorragique. En
effet, les veines pré sacrées et sacrées latérales sont souvent turgescentes, et une fois
sectionnées elles se rétractent et sont difficiles a pincer. Leur hémostase doit étre
préventive par ligature. En outre, a ce niveau, il peut exister un ou plusieurs pédicules
tumoraux, a lier au plus prés du sacrum, et qu'il ne faut pas méconnaitre.

L'exérese de la tumeur peut nécessiter un morcellement de celle-ci lorsqu’elle
est difficilement clivable

La tumeur enlevée, une hémostase soigneuse ayant été faite, un drainage sous-
péritonéal est mis en place. Le rectum prend sa place dans la concavité sacrée et les
incisions péritonéales sont suturées. On obtient, ainsi, une reconstitution de I'anatomie
pelvienne.

b) Indications :

Elle trouve son indication dans les limites de la voie postérieure, et donc
indiguée dans le traitement des grosses tumeurs rétro-rectales de diameétre dépassant
8 cm quel que soit leur nature histologique, n’envahissant pas le sacrum et dont le
pble supérieur dépasse la troisieme piece sacrée, parce gu'elle donne un excellent jour
et permet une meilleure exploration de la masse, de ses prolongements, et de
I'ensemble du pelvis et de I'abdomen, permettant ainsi une exérése compléete de la
tumeur en protégeant les uretéres, les vaisseaux et les racines sacrées.

Le recours a la voie abdominale est soit d'emblée soit secondaire lorsque
I'extirpation totale de la tumeur parait impossible par la seule voie périnéale [135].

c) Avantages et limites :

La voie d'abord abdominale avec mobilisation antérieure du rectum permet :
@ La résection compléte de gros kystes, inextirpable par la voie postérieure,

parce gu'elle donne un excellent jour a I'espace rétro rectal.
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@ La dissection facile de la TRR malgré son gros volume.

@ Le controle des uretéres, des vaisseaux et des racines sacrées de la
région rétro rectale.

@ Voie permettant un bilan lésionnel sans effraction du fascia pré-sacreé.
C’est une voie peu délabrante, peu hémorragique, qui ne contrindique
pas une voie postérieure dans le méme temps opératoire si celle-ci
s’avérait indispensable a I’exérése tumorale.

@ Cependant elle ne permet pas une résection compléte des tumeurs bas
situées, étendues avec des ramifications. D'ou la combinaison avec la voie
périnéale. [135]

3) La voie d’abord combinée : abdomino-sacrée

a) Technique :

Le patient est installé en décubitus latéral droit ; cette position permet
I'association de la voie abdominale et de la voie sacrée, et permet une bonne flexibilité
pour I'exérese des tumeurs bénignes.

Le 1er temps est abdominal :

Se fait selon une incision oblique parallele au ligament inguinal allant de la créte
iliaque gauche a la marge costale (fig 44-A). Le colon gauche, le sigmoide et le rectum
sont mobilisés et déplacés vers lI'avant et la droite. La limite supérieure de la tumeur et
I'uretére gauche sont ainsi repérés. Des lacs sont placés autour des vaisseaux iliaques
pour une ligature temporaire (Fig44-B). La dissection de la face postérieure du rectum
de la tumeur s'étend jusqu'au niveau des releveurs de l'anus. Les vaisseaux sacrés

moyens et la veine sacrée latérale sont ligaturés.
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Figure 44: Voie d’abord abdomino-sacrée (ler temps)

Le 2eme temps est sacré :

Une incision postérieure transverse en regard du sacrum est réalisée (Fig44-C.).
Les muscles fessiers sont décollés de leur insertion sacrée. Le raphé ano-coccygien est
sectionné : l'espace rétro-rectal est ainsi dégagé, et l'incision postérieure rejoint la
dissection antérieure.

Les vaisseaux iliaques sont temporairement clampés par une traction sur les
lacs préalablement placés. Les ligaments sacro tubérositaires, sacro spinaux et sacro
iliaques inférieurs sont sectionnés (fig 44), le muscle piriforme est décollé, les
articulations sacro-iliaques sont scindées a hauteur d'un niveau déterminé par la
dissection abdominale et le sacrum est sectionné transversalement. Les racines sacrées

se trouvant au-dela de la section sacrée, ne sont pas préservées. La tumeur est ainsi

enlevée et la paroi est fermée sur un drain aspiratif.
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Figure 45: A- Abord postérieur et dissection du nerf sciatique B- Les racines sacrées

C- ligne de résection du sac [160]

L'abord abdomino-sacré combiné autorise une résection large des tumeurs
localisées dans cette région difficilement accessible :
@ La voie abdominale permet une protection du rectum, des ureteres et

des vaisseaux sanguins.
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@ Le clampage provisoire des vaisseaux iliaques minimise la déperdition

sanguine au cours de la résection sacrée. [158]

b) Indications :

Tumeur de gros diamétre (supérieur a 4 cm) dont le pble supérieur dépasse

S3, solide ou kystique, et présentant des signes de malignité (destruction osseuse).

c) Avantages et limites :

Cette voie permet une large exposition permettant un traitement curatif ainsi
que la ligature des vaisseaux sacrés et iliaques internes d’ou une chirurgie beaucoup
moins hémorragique que la voie de Kraske isolée.

Mais c’est une chirurgie hémorragique, trés délabrante, associée a des
complications fonctionnelles majeures orthopédiques (instabilité de la ceinture
pelvienne) et neurologiques (troubles sphinctériens urinaires et ano-rectaux, déficits

sensitivomoteurs du périnée et des deux membres inférieurs) [157,159,160].

D. Complications de la chirurgie :

1) Complications peropératoires :

Le choc hémorragique :

Il est lié a la taille et I’hyper-vascularisation tumorale. C’est la complication la
plus grave, et la cause majeure de mortalité opératoire.

Dans la série d’Altman et al. [27], 9 parmi 63 cas de déces de patients ayant des
TSC sont dus a I’hémorragie peropératoire.

Murphy et al. [161] rapportent deux déces secondaires a I’lhémorragie massive,
I’'un est décédé pendant I'intervention chirurgicale. L’autre, chez qui la tumeur s’est

rompue pendant I’accouchement, est décédé avant I’intervention.
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- L’arrét cardiaque :

Il est secondaire au déséquilibre électrolytique, en particulier a I’hyperkaliémie,
et a I’hémorragie massive peropératoire. L’hyperkaliémie résulte de la manipulation
tumorale lors de la résection, ou d’une transfusion sanguine massive. De plus,
I'acidose métabolique et respiratoire, I'hnypocalcémie, I'hypothermie et I'oligurie 180
peuvent aggraver I'hyperkaliémie. L'hypoxémie et I'hnypovolémie contribuent aussi a

I'arrét du cardiaque [162].

- Perforation rectale :

Izant et Felston [163] ont rapporté le cas d’une perforation rectale nécessitant

une colostomie pendant 3 mois.

2) Complications post-opératoires :

En relation avec la plaie :

- Infection de la plaie
- Déhiscence de la plaie
- Cicatrice inesthétique : C’est la complication la plus fréquente

- Les complications fonctionnelles :

- La constipation
- L’incontinence urinaire
- La rétention urinaire
- les infections urinaires récurrentes
- L’incontinence anale
- La faiblesse des membres inférieurs, par atteinte du nerf sciatique.
Ces séquelles peuvent étre dues a I’effet compressif exercé par la tumeur sur les

nerfs et plexus pelviens, comme elles peuvent étre secondaires au traumatisme

Mr. HAIDAR Maojil 116



Les tumeurs rétrorectales de I’enfant Thése N° : 194/15

chirurgical. La constipation est la complication la plus fréquente, elle peut étre

expliquée par la lIésion des nerfs afférents pendant le décollement du rectum [164].

E. Moyens adjuvants :

1) Radiothérapie :

Elle a été proposée pour le traitement palliatif des récidives des tumeurs

malignes [9] et en préopératoire pour réduire le volume tumoral.

2) Chimiothérapie :

Elle est utilisée a titre palliatif pour traiter les récidives de certaines tumeurs
malignes. Elle utilise différents protocoles selon le type histologique de la tumeur
[165].

3) Cryochirurgie a I’azote liquide :

Selon la technique de Marcove et Miller [166] , a été proposée , soit pour traiter
les tumeurs malignes récidivantes non résécables, soit comme traitement de premiére
intention des tumeurs ayant envahi massivement le sacrum.

Cependant, et vu la taille habituellement grande de ces tumeurs, la cryochirurgie

n'a pas permis de donner de bons résultats.

F.Cas particuliers de certaines tumeurs :

1) Tératomes sacro-coccygiens :

La résection tumorale en « bloc » est réalisée de facon systématique, associée a
une coccygectomie totale, en raison du risque de transformation adénocarcinomateuse
d’un composant mature qui augmente avec I’age (7 % a la naissance et jusqu’a 50 % a

2 ans [104,167]). La mortalité péri-opératoire est de 5 % dans la série de Rescorla et al
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[38] et elle est principalement due aux problémes d’immaturité respiratoire et aux
troubles de I’hémostase spécifiques aux prématurés.

Radiothérapie :

Dewan et al. [168] ont rapporté une série de 57 patients avec TSC, traités entre
1948 et 1986. Avant 1975, les tératomes malins ont été traités par chirurgie ou par
radiothérapie, et chez quelques patients par mono-chimiothérapie. Mais aucun patient
n’a survécu. En 1976, une poly-chimiothérapie intensive a été introduite, suivie d’une
exérese chirurgicale, associée ou non a une radiothérapie postopératoire, 3 parmi 5
patients ont survécu et sont presque guéris. Les thérapies ultérieures étaient avec des
protocoles contenant le cis platine, les résultats initiaux étaient impressionnants.

De méme pour Shanbhogue et al. [169], ils ont rapporté une survie moyenne de
deux mois pour les patients traités par chirurgie +/- radiothérapie, tandis que les
patients qui ont bénéficié d’une chimiothérapie avaient une survie moyenne de 11
mois. Ainsi, la radiothérapie n’est plus indiquée que pour les résidus post-
chimiothérapiques qu’on ne peut pas réséquer.

Chimiothérapie :

Depuis l'introduction de la poly-chimiothérapie dans le traitement des TSC
malins, le pronostic s’est nettement amélioré. Son efficacité est clairement démontrée
dans la littérature.

En 1987, Dewan et al. [168] ont utilisé plusieurs protocoles chimiothérapiques

Le 3¢éme protocole était le plus encourageant avec un taux de survie de 75%.

La premiére cure associe :
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Tableau 13: Le 3éme protocole chimiothérapique utilisé par Dewan et al. [168]

La molécule La dose Le schéma
Cyclophosphamide 600 mg/m?2 all
Vinblastine 4 mag/m?2 alil
Actimomycine D 1 mg/m?2 a]l
Bléomycine 20 U m2 de J1 a7
Cisplatine 100 mg/m?2 ]8

Puis alterner la Vinblastine, la Cisplatine et I’Adréamycine (30 mg/m2) avec la
Vinblastine, I’Actinomycine D et la VP-16 (100mg/m2 de J1 a J5) avec une intervalle de
3 semaines entre les cures.

Les patients avec récidive locale ont arrété la chimiothérapie apres la résection
secondaire, tandis que les patients qui avaient des métastases ont continué la
chimiothérapie pour une durée de 12 mois.

Ultérieurement, le protocole JEB (Tab.14): Carboplatine (JM8), Etoposide (VP-16)

et Bléomycine est devenu le protocole de choix [170].

Tableau 14: Le protocole JEB utilisé dans les TSC malins [170].

La molécule La dose Le schéma
Carboplatine - 600 mg/m2* all
Etoposide 120 mg/m? de 1 a3
Bléomycine 15 mg/ m2 ajl,]8 et 15

L'intervalle entre deux cures est de 21 jours. La durée de traitement dépend de
la date de négativation des marqueurs : 2 cures supplémentaires sont administrées
aprés normalisation des marqueurs biologiques. Ce protocole semble avoir la méme

efficacité que les protocoles a base de Cisplatine, mais avec beaucoup moins de
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néphro-toxicité et d’oto-toxicité. De plus, il permet d’éviter I'utilisation des alkylants
et des anthracyclines.

Idem pour la Société Francaise d'Oncologie Pédiatrique (SFOP), dans son

protocole TGM90, elle a remplacé le Cisplatine donné dans le protocole TGM85,

par le Carboplatine a la dose de 400 mg/m2/j. Mais, un protocole de rattrapage par le
Cisplatine a été prévu en cas de réponse insuffisante au Carboplatine. A partir de
1995, le protocole TGM 95 élaboré par la SFOP [171] a choisi :

- Pour les tumeurs sécrétant I’AFP, prise en compte du niveau de sécrétion
initiale d’AFP pour déterminer 2 groupes de patients de risque différents qui
recevront des chimiothérapies d’intensité différente :

= Patients a risque standard : AFP <15 000 ng/ml.
= Patients a haut risque : AFP > 15 000 ng/ml et/ou avec métastases.

- Retour a I'utilisation du Cisplatine en raison de sa meilleure efficacité et ceci
malgré sa toxicité potentielle.

- Abandon de la cure Actinomycine-D, Cyclophosphamide de facon a ce que les
patients recoivent du Cisplatine toutes les trois semaines.

- L’utilisation du VP-16 et de I’'lfosfamide a été limitée au groupe a haut risque.

- Pour les patients de risque standard, la Vinblastine dont la toxicité est nulle
chez I’enfant, et la Bléomycine dont I’administration sur 6 heures et avant le
Cisplatine ne s’est pas accompagnée de toxicité majeure, ont été conservées

(Tab.15).
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Tableau 15: Protocole TGM 95 [171]

Le protocole | Les molécules Les doses Le schéma L'indication
Vinblastine 3 mg/m?*/j 1, ]2
Patients &
VEBFP Bléomycine 15 mg/m2/j I, ]2
risque standard
Cisplatine 100 mag/m2/] 13
VP-16 75 mg/m2/] 1,]2
Patients & haut
VIP Ifosfamide 3 mg/m/] J1als
risque
Cisplatine 100 mg/m2/] 11 aJ5

L’intervalle entre deux cures est 3 semaines. La durée de la chimiothérapie est
adaptée a la date de négativation des marqueurs: 2 cures supplémentaires aprés
négativation des marqueurs biologiques.

L’efficacité du traitement est évaluée par les dosages des marqueurs tumoraux
aprés chaque cure. Un malade n’ayant pas négativé ses marqueurs en 3 cures
maximum pour un risque standard et 4 cures maximum pour un haut risque est en
non-rémission, et doit donc recevoir un traitement de rattrapage [171] :

- Si la chimiothérapie initiale était VBP, il faut passer au protocole VIP.

- Si la chimiothérapie initiale était le VIP, il faut passer a une  chimiothérapie
de rattrapage associant : Bléomycine (15mg/m2/j) a J1 et J2, Adriamycine (60
mg/m2/j) et Carboplatine (60 mg/m2/j) a J3, avec un intervalle de 21 jours entre les
cures. Suivie d’une intensification thérapeutique par chimiothérapie lourde.

Dans notre étude, on a un seul cas de TSC malin, métastatique au niveau
pulmonaire et ganglionnaire, qui a bénéficié d’une chimiothérapie palliative, & base de

Cyclophosphamide (Endoxan) par voie orale a raison de 10mg/kg/jr, une semaine/2.
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2) Chordomes :

L’exérése en bloc en tissu sain sans effraction de la capsule est le seul
traitement curatif . Le respect du fascia pré-sacré lors de la mobilisation rectale et de
la sacrectomie est capital, puisque le taux de récidives est de 28 % sans effraction et
de 68 % avec effraction du fascia [172]. La cryothérapie et le curetage endolésionnel
par voie postérieure sont des moyens palliatifs. La chimiothérapie n’a pas prouvé son
efficacité dans le traitement du chordome. La radiothérapie a fortes doses a un effet
antalgique, retarde les récidives, mais n’a aucune indication dans le traitement curatif
sans association a la chirurgie. La protonthérapie semble une perspective intéressante.

3) Méningocéle antérieure :

Le traitement chirurgical des méningoceles retro-rectales est sujet a une
controverse. La discussion est centrée par le risque infectieux de I'ouverture méningée
et la nécessité d'extirper le diverticule méningé ou simplement l'isoler des méninges.

Ainsi, certains préconisent la voie postérieure trans-sacrée, pour fermer le canal
de communication de la méningoceéle avec les méninges, et laisser en place la poche
rétro-rectale apres l'avoir vidée de son contenu [173]

D'autres auteurs ont utilisé la voie antérieure pour lier le canal de
communication au raz du rectum et extirper la Iésion. D'autres ont lié le pédicule par
voir latéro-coccygienne [174].

Quant a la voie périnéale, elle est a exclure. Donnant peu de jour, elle expose

encore a l'infection méningée et aux fistules [175]

4) Duplication rectale :
Les voies postérieure, trans-anale sont limitées aux tumeurs de petite taille,
situées sous la 3eme piéce sacrée. Elles sont réservées aux duplications Kkystiques

simples [176,177].
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A l'opposé, la voie abdominale seule est habituellement réservée aux petites
tumeurs haut situées, ou a l'inverse, aux volumineuses tumeurs affleurant le
promontoire [177].

Les petites Iésions sous muqueuses peuvent étre excisées par voie endorectale,
par une incision périnéale limitée (fig.46a). Pour les duplications larges, on fait une
incision postérieure sagittale pour mieux exposer I’espace rétro-rectale (fig.46b).

Pour les duplications rectales tubulaires longues sans ectopie muqueuse
gastrique, I'incision longitudinale du septum entre la duplication et le rectum a la

pince automatique, a été proposée.

Figure 46: A : incision périnéale limité [77]. B :Abord sagittal postérieur [97]

Pour notre duplication rectale kystique le traitement chirurgical a été abordé par
voie périnéale postéro-sagittale, il consistait en I’exérese subtotale de la Iésion suivi

d’un pelage de la muqueuse de la collerette restante. Pour la série de Y.TEKLALI [97],
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une des duplications rectales (50%) a bénéficié d’une colostomie puis d’une
mucoclasie, la seconde (50%) ; associée a une malformation ano-rectale basse; a
bénéficié de la mucoclasie lors de la proctoplastie.

5) Syndrome de Currarino :

La prise en charge des patients atteints de syndrome de Currarino est
multidisciplinaire. Les différents spécialistes doivent collaborer dans le but d’améliorer
la qualité de vie de ces patients. Cette atteinte nécessite un traitement particulier en
fonction de la gravité potentielle de I'anomalie. La prise en charge de certaines
malformations est codifiée.

Martuciello propose un traitement en fonction du degré de sévérité du syndrome

de Currarino. (Tab 16)
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Tableau 16: traitement chirurgical du syndrome de Currarino selon le degré d'atteinte,

selon Martuciello et al. 2004 [178]

Classification Malformations Trattement
: oo 1) Colostomie
Syndrome de Currarino - Hémisacrum ) 7 s g
S ; 2) Neurochirurgie de la méningocéle
complet avec ménmngocéle - Malformation ano-rectale -
. e 3) PSARP
antérieure - Masse pré-sacrée

4) Fermeture de la colostomue

- Hémusacrum
- Malformation ano-rectale avec
imperforation anale ou fistule

1) Colostomie
2) PSARP
+ Exérése de la masse pré-sacrée

' recto-vestibulaire :
Syndrome de Currarino : PR 3) Fermeture de la colostomie
complet sans méningocele - Tératome ou duplication
antérieure

- Hémusacrum
- Malformation ano-rectale avec 1) PSARP

fistule recto-périnéale ou sténose | + Exérése de la masse pré-sacrée
- Tératome ou duplication

1) Colostomue s1 besoin
2) PSARP
3) Fermeture de la colostomie

- Hémusacrum
- Malformation ano-rectale

Syndrome de Curranino modéré

- Hénusacrum g : i
; . 1) Exérése de la masse pré-sacrée
- Masse pré-sacrée (toutes BN
; . avec ou sans neuro-chirurgie
histologies)
Syndrome de Currarino minime | - Hémisacrum Abstention thérapeutique

En cas de malformation ano-rectale, on pratique une ano-rectoplastie sagittale
postérieure (PSARP). Cette intervention est soutenue par une colostomie provisoire en
cas d’imperforation anale ou de fistule recto-vestibulaire.

Lorsqu’une maladie de Hirschsprung a été mise en évidence, une résection
digestive est associée.

Pour cet auteur, I’exérese de la masse pré-sacrée est toujours indiquée mais le
mode opératoire dépend de sa nature. En effet, hormis le cas de méningocele, la
résection de la masse pré-sacrée peut se faire dans le méme temps opératoire que le

traitement de la malformation ano-rectale.
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En revanche, les risques de méningite post-opératoire étant importants, la
méningocele doit étre reséquée avant la cure de la malformation ano-rectale.

En appliguant ces mémes critéres, Lee a observé que 73% des patients atteints
de syndrome de Currarino ne subissaient qu’une seule intervention combinant la cure
de la malformation ano-rectale et la résection de la masse pré-sacrée.

Les indications opératoires sont en effet discutées. Pour Crétolle, les indications
chirurgicales sont les suivantes: la masse pré-sacrée a cause du risque de
dégénérescence, les complications infectieuses et la moelle attachée.

Dans ce dernier cas, elle conseille une approche périnéale et trans-sacrée

sagittale postérieure, qui permet de traiter en méme temps les anomalies intestinales,

tumorales et neurologiques.

G. Suivi :
L’intérét essentiel du suivi est de détecter précocement une récidive. Il doit étre
clinique, biologique et radiologique.

1) Surveillance clinique :

Un examen clinique complet, incluant un toucher rectal, doit étre effectué
régulierement, a la recherche d’un syndrome tumoral (masse palpable, signes de
compression urinaire ou digestive).

Le toucher rectal peut étre alterné avec une échographie pelvienne afin d’éviter
un éventuel traumatisme psychique induit par des touchers rectaux répétitifs.

2) Surveillance biologique :

La surveillance périodique postopératoire des marqueurs tumoraux (AFP et
BHCG) permet souvent le diagnostic précoce d’une récidive ou d'une métastase parfois

méme avant tout signe clinique.
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3) Surveillance radiologique :

Le diagnostic de récidive doit faire pratiquer un bilan radiologique comportant
une radiographie du thorax a la recherche de métastases pulmonaires, une
échographie et surtout une TDM qui permet de détecter une récidive tumorale
infraclinique, d’évaluer les rapports de la récidive tumorale avec les structures
adjacentes et de rechercher les adénopathies rétro-péritonéales. L’IRM permet surtout
de rechercher un envahissement intrarachidien.

4) Rythme de la surveillance :

Le bilan de contrble doit étre réalisé chaque 3 mois pendant les 2 années suivant
la chirurgie, puis chaque 6 mois pendant 2 autres années. Toutefois, les cas rapportés
de récidives a I’age adulte incitent a ne pas lacher définitivement ces patients méme

apres ce délai.

VI. Evolution-pronostic :

L’évolution et le pronostic des TRR de I’enfant dépend du type histologique de la
masse tumorale et du degré de malignité.

En cas de tératomes sacro-coccyqgiens :

Les récidives peuvent étre secondaires a plusieurs facteurs :
o Une résection tumorale incompléte ou n’emportant pas le coccyx.
0 Une dissémination des cellules malignes.
0o Un défaut de détection des composantes malignes lors de I’'examen
anatomo-pathologique initial.
Selon les différentes études, la fréquence des récidives varie entre 2 et 22% . Ce
taux augmente de facon significative lorsque la résection initiale n’a pas emporté le

COCCYX.
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Dans notre série, tous les patients opérés ont subi une coccygectomie. Aucun
cas de récidive n’a été noté.

La principale cause de mortalité dans les TSC diagnostiqués apres la naissance,
est la transformation maligne. Le taux de malignité de ces tumeurs augmente avec
I’age .

Dans notre étude, on a enregistré un cas de décés chez une fille de 18 mois, qui
s’est présentée avec un tératome métastatique au niveau pulmonaire et ganglionnaire
avec envahissement vasculaire. Une chimiothérapie palliative a été instaurée, mais
I’enfant est décédée deux mois apres.

Toutefois, I’évolution de la médecine, particulierement en oncologie, a permet
une nette amélioration du pronostic. Selon I’étude de De Backer et al. [39], La mortalité
dans le sous-ensemble des patients traités pendant la période entre 1989 et 2003,
c’est-a-dire depuis que la Cisplatine était devenue disponible, était de 2,5%. Ceci
suggérerait que les enfants ayant un TSC (quel que soit son type histologique)

pourront de nos jours avoir un bon pronostic.

- En cas de duplication rectale :

L’évolution est généralement bonne aprés un traitement chirurgical radical bien
conduit.

La mortalité est en constante régression et est actuellement inférieure a 5%
[179], elle ne s’observe que dans les formes étendues [180], ou associées a des
malformations séveéres, ou lors du retard diagnostique.

Dans notre série, on a noté une bonne évolution chez la patiente présentant une
duplication rectale avec une absence de récidive avec un recul de 8 mois.

- En cas de syndrome de Currarino :

Chez les patients atteints de syndrome de Currarino, le pronostic vital peut étre

engagé des la période néonatale.
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Une malformation ano-rectale, essentiellement une imperforation anale, peut
étre responsable d’une occlusion digestive néonatale dont le traitement est urgent.

Sur le plan infectieux, une méningite aigue fatale peut survenir soit dés la
période néonatale, soit a un age beaucoup plus avancé . La mortalité dans cette
affection est estimée a 53% dans I’article de Haga en 2003 [181].

Enfin, la dégénérescence de la masse présacrées est estimée a 1% pour le
tératome. Cette complication menace le pronostic vital des patients atteints de
syndrome de Currarino deés la période néonatale. Son diagnostic est parfois difficile car
elle peut étre secondaire a une récidive de la tumeur alors méme que I’exérese initiale

a été complete .
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CONCLUSION
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Les tumeurs rétrorectales de I'enfant, de par leur localisation, constituent une
entité rare.

Elles passent souvent inapercues; leur découverte peut étre fortuite ou a
I'occasion d'une complication mécanigue ou infectieuse.

Ces tumeurs peuvent se traduire par une symptomatologie fonctionnelle discréete
sous forme de douleur, des troubles compressifs, d'infection et/ou des signes
neurologiques.

Le diagnostic positif est basé sur le TR qui met en évidence une masse rénitente
dans l'espace rétro rectal, la confirmation se fait par I'échographie endorectale, TDM,
et I''RM. Alors que le diagnostic lésionnel précis ne se fait qu'a I'examen
anatomopathologique aprés exérese chirurgicale compléte de la tumeur.

La ponction biopsie est un geste a proscrire puisqu'il n'a pas un grand intérét
dans le diagnostic positif et parce gqu'elle est responsable d'infection, de récidive, et de
dissémination néoplasique en cas de kyste dégénéré; sauf en cas de contre-indication
chirurgicale.

En dehors d'une contre-indication majeure, l'exérese chirurgicale la plus
compléte possible de la tumeur, méme chez les patients asymptomatiques, s'impose
pour les raisons suivantes:

Eviter le risque de récidive.
Obtenir un résultat histologique précis.
Risque de malignité.
Risque de surinfection.
Plusieurs voies d'abords sont proposées:
- La voie d'abord postérieure (périnéale):
De Kraske : largement utilisée dans la littérature

Trans-anale.
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Et retro-ano-rectale: la voie qui a été utilisée pour notre malade.
- La voie d'abord antérieure (abdominale).
- Et la voie d'abord combinée; abdomino-périnéale.
Le choix est en fonction de la taille, de la nature histologique du Kkyste, et
surtout de la pratique de chaque chirurgien.
Le pronostic des TRR reste bon lorsqu'elles sont bénignes, alors que les tumeurs

malignes sont réputées d'avoir un mauvais pronostic.
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RESUME
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RESUME

Nous rapportons 17 cas de TRR colligés au service de Chirurgie Pédiatrique du
CHU Hassan |l de Fes, durant une période de 6 ans allant du Janvier 2009 au Décembre
2014.

Le but de notre étude rétrospective est d'étudier et de comparer les différents
aspects épidémiologiques, histologiques, cliniques, biologiques, radiologiques,
thérapeutiques, et évolutifs des tumeurs rétrorectales de notre étude avec ceux de la
littérature.

Dans cette étude, on a noté une légére prédominance féminine (70% des filles
pour 30% des garcons).

Le diagnostic a été évoqué en anténatal pour un seul patient, grace a
I’échographie obstétricale du 3éme trimestre. Pour les autres patients, la masse a été
découverte a la naissance. Toutefois, deux patientes n’ont été vues que tardivement (la
premiére a I’age de 18 mois et la 2eéme a I’age de 20 mois) vu que les familles n’ont
pas consulté plutot.

Aucun de nos patients ne présente des antécédents familiaux de TRR ni de
gémellité. L’accouchement a été effectué par voie basse chez 13 patients (77%), et par
voie haute chez 4 patients (23%).

La masse tumorale était le motif de consultation dans tous les cas, avec la notion
de constipation dans un cas.

L’examen clinique a objectivé des masses sacrococcygiennes, dont les tailles
variaient entre 4 et 25 cm avec une moyenne de 14,5 cm. La consistance était ferme
dans 10 cas. L’anus était refoulé en avant dans 47% des cas. L’examen malformatif a
noté un pied bot varus équin bilatéral chez un cas (14%).

Les radiographies standards réalisées chez tous les malades, ont révélé des

malformations rachidiennes dans 2 cas. Les calcifications ont été mises en évidence
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chez un cas (14%). L’échographie abdomino-pelvienne réalisée chez 14 patients, a
objectivé une masse sacrococcygienne d’échostructure hétérogene, avec une dilatation
urétéro-pyélocalicielle sans retentissement parenchymateux, chez un cas.

L’IRM a été réalisée chez 15 patients, permettant de mettre en évidence un TSC
dans 10 cas, un Syndrome de Currarino dans 2 cas, une méningoceéle antérieure dans 2
cas, et une duplication rectale dans 1 cas. Une TDM thoraco-abdomino-pelvienne a été
pratiquée chez une patiente de 18 mois, dans le cadre du bilan d’extension, elle a mis
en évidence un TSC métastatique au niveau pulmonaire et ganglionnaire avec
envahissement vasculaire.

Le dosage des marqueurs tumoraux a été effectué chez 10 patients ; le taux
d’AFP est revenu élevé dans 6 cas, et normal dans 4 cas. Le taux de B-HCG est revenu
négatif dans les 10 cas.

Un bilan de retentissement et préopératoire a été réalisé chez tous les patients,
objectivant une anémie dans 3 cas.

Tous les patients opérés ont subi une intervention par voie périnéale, consistant
a I’exérése compléte de la tumeur associée a une coccygectomie. Le diagnostic a été
confirmé par I’étude anatomo-pathologique chez 16 malades ; revenant en faveur d’un
tératome mature dans 11 cas, une méningocele dans 4 cas et une duplication rectale
dans 1 cas.

L’enfant ayant le tératome métastatique a recu une chimiothérapie palliative, a
base de Cyclophosphamide par voie orale.

L’évolution postopératoire a été marquée par la surinfection de la plaie dans
deux cas. L’évolution au long cours a été bonne pour 14 patients avec un recul de 24
mois et demi en moyenne. Deux patients sont perdus de vue. Un cas de déces a été

enregistré chez une patiente de 18 mois ayant un TSC métastatique.
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ABSTRACT

We report 17 cases of retrorectal tumors, collected in pediatric surgery service of
CHU Hassan Il of Fez, for a period of six years from January 2009 to December 2014.
The purpose of this retrospective study is to analyze and to compare the various
epidemiological, histological, clinical, biological, radiological, therapeutic and evolutive
aspects of retrorectal tumors in our study to the literature.

In our study, we noted a slight female predominance (2,4 girls for 1 boy).

Prenatal diagnosis was made for one patient by ultrasonography in the third
trimester of pregnancy. For others patients, the mass were discovered at birth.

However, two patients were seen later (at the age of 18 months for the first one,
and at the age of 20 months for the second) because their families did not consult
earlier.

None of our patients has a family history of retrorectal tumor.

13 patients (77%) were delivered vaginally, and four patients (23%) were
delivered by cesarean section.

The tumor was the motive of consultation in all cases, with a notion of
constipation in one case.

Clinical examination objectified sacrococcygeal masses whose sizes varied
between 4 and 25 cm with an average of 14,5 cm, with anterior deviation of the anus
in 47% of cases. The consistency was firm in 10 cases. A bilateral talipes equinovarus
was noted in one case (14%).

Standard radiography was performed for 16 patients and revealed a spinal
deformations in 2 cases. Calcifications were objectified in one case (14%).

The abdominopelvic ultrasonography realized for 14 patients, objectified a

sacrococcygeal mass with heterogeneous echo pattern evoking sacrococcygeal
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teratoma. An Uretero-pyelo-calyceal dilatation without parenchymal repercussions was
noted in one case.

Magnetic resonance imaging was performed for 15 patients, allowing to evoke
the diagnosis of teratoma in 10 cases, a Currarino syndrom in 2 cases, ana anterior
sacral méningocéle in 2 cases, and a rectal duplicity in one case. For one patient, 18-
month-old, a thoracic-abdominal-pelvic computed tomography objectified a
sacrococcygeal teratoma with lung and ganglionic metastases, and vascular invasion.

The dosage of tumor markers was made for 10 patients, AFP level was high in 6
cases, and normal in 4 cases. R-HCG levels were negative in the 10 cases.

The preoperative assassement objectified anemia in three cases.

The perineal approch was performed for all patients who were operated; it
consists in the complete excision of the tumor associated with coccygectomy.

The diagnosis was confirmed by the histological examination for 16 cases; 11 of
them had mature teratoma, 4 had méningocéle and one rectal duplicity. The child
having the metastatic teratoma received a palliative chemotherapy by
Cyclophosphamide per os.

The immediate postoperative evolution was marked by wound infection in two
cases. The long-term evolution was good for 14 patients, while the child having
metastases died two months after the beginning of chemotherapy. Two patients are

lost to follow-up.
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