CONFRONTATION ANATOMO-CLINIQUE :
duplication caecale

I. ScagnoL (1), O. DeTRy (2), L. De LevAL (3), F. MasY (4), J. BONIVER (5)

RESUME : Les duplications intestinales et plus particuliére-
ment caecales sont des malformations congénitales rares et
généralement bénignes pour lesquelles la mise au point diagnos-
tique est difficile du fait qu’elles miment d’autres pathologies
digestives. Une intervention chirurgicale est le traitement de
choix, suite a laquelle le diagnostic peut étre posé ou confirmé
par examen anatomopathologique.
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CAECAL DUPLICATION CYST

SUMMARY : Enteric duplication cysts, and particularly caecal
duplication cysts, are rare and generally benign congenital ano-
malies for which a diagnosis is difficult to make because they
mimic other surgical diseases. A surgical management is the
treatment of choice. The diagnosis can then be made or confir-
med by histopathologic analysis.
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INTRODUCTION Il a comme antécédent, une appendicectomie.

Les duplications du tube digestif sont des ano-
malies congénitales rares. Elles peuvent survenir
n’importe ou dans le tube digestif, toujours sur
le versant mésentérique (Fig. 1). Elles partagent
la méme paroi musculaire et le méme réseau
vasculaire que le segment digestif concerné (1,
6). Leur détection peut se faire a tout age, le plus
souvent avant 2 ans (7). Elles sont plus fréquen-
tes chez les sujets masculins, sauf pour la loca-
lisation gastrique ou les sujets féminins sont les
plus touchés. On décrit des anomalies associées
notamment vertébrales au niveau lombo-sacré
(duplication, hémivertébre, fusion, spina bifida
et scoliose) et génito-urinaires (double vessie,
extrophie, appareil génital anormal).

Aucune prédilection familiale ou raciale n’a
été décrite (8).
Bien que rare et touchant essenticllement les

enfants, cette anomalie peut aussi se rencontrer
chez des adultes (9).

CAS CLINIQUE

Un jeune homme agé de 18 ans, de retour
d’un voyage en Turquie, est admis au service
des urgences suite a des douleurs abdominales
basses persistant depuis environ 5 jours. Ces
douleurs sont continues et crampiformes. Elles
sont soulagées par la position en décubitus laté-
ral droit. Elles s’accompagnent de constipation,
nausées, et vomissements bilieux.

Cet épisode fut précédé de diarrhée sans rec-
torragie, ni glaire, avec lourdeur abdominale,
mictalgie et pollakiurie durant 15 jours. Le
patient ne présentait aucune perte pondérale et
gardait un bon appétit.

Il ne bénéficie d’aucun traitement et ne présente
aucune allergie. L’examen clinique démontre un
abdomen contracté, une sensibilité diffuse et un
tympanisme. Le transit est maintenu. La biologie
ne montre qu’une élévation des globules blancs
a 15.960/mm?3 avec une CRP normale.

Une radiographie abdominale est réalisée et
montre une dilatation intestinale gréle haute,
avec multiples niveaux hydro-aériques corres-
pondant a une occlusion haute (Fig. 2).

Suite a ce bilan, une tumeur intestinale est
suspectée et une laparotomie est réalisée.

La laparotomie exploratrice permet la
découverte d’une masse caecale accompagnée
d’adénopathies satellites le long des vaisseaux
iléo-coliques. Une iléo-colectomie droite est
réalisée et envoyée pour analyse au laboratoire
d’anatomie pathologique.
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chez 455 patients.

Figure 1 : Répartition des duplications le long du tube digestif (7)
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Figure 3 : Duplication cacale sous la forme d’un nodule d’allure
kystique dans la lumiére caecale
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Figure 2 : Abdomen a blanc, niveaux hydro-aériques

Figure 4a : Paroi du kyste tapissée d’un éphytélium glandulaire et Figure 4 b : Caecum et kyste partageant la méme paroi musculaire
dont la musculeuse est commune avec la paroi caecale sus-jacente (Hye x 25)
(Hye x 25)

Figure 4d : Revétement épithélial du kyste, de type artérique

Figure 4 ¢ : Caecum et kyste dont la muqueuse renferme quelques unistratifié (Hye x 200)

cryptes au niveau supérieur droit de I’image (Hye x 50)
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1. SCAGNOL ET COLL.

La piece d’iléocolectomie droite est regue
fixée. Elle est constituée d’un segment colique
de 12,5 x 8 cm, d’un segment iléal de 5 x 2 cm
et d’un méso de 9,5 x 6 x 2,2 cm. L’appendice
n’est pas retrouvé.

Une fois la piéce ouverte, on note dans le fond
caecal, une masse nodulaire de 4 cm de diamétre,
d’aspect brunatre et granité, située sur le versant
mésentérique, responsable de 1’occlusion intes-
tinale (Fig. 3). A l’incision, le nodule apparait
kystique. Il renferme un liquide translucide. Sa
face interne a un aspect trabéculé blanc-grisa-
tre.

L’examen histologique montre un kyste
tapissé d’un épithélium entérique unistratifié
avec tres focalement quelques cryptes associées.
11 est sous-tendu par une mince bande de chorion
lache, focalement légérement inflammatoire
sous lequel on note une couche musculaire pro-
pre d’épaisseur variable apparaissant commune
a la paroi caecale. On ne trouve ni dysplasie, ni
malignité (Fig. 4 a, b, ¢, d).

Vingt ganglions sont isolés dans le méso; tous
sont bénins. Le diagnostic posé est celui d’une
duplication caecale.

DISCUSSION

Les duplications intestinales sont des anoma-
lies congénitales rares, présentes depuis 1’en-
fance jusqu’a I’age adulte, mais les deux tiers
se déclarent dans la premicre année. Elles se
présentent classiquement dans 1’intestin, du coté
mésentérique, avec qui elles partagent la méme
musculature et la méme vascularisation (2). La
localisation caecale n’est pas la plus observée;
on la décrit dans moins de 1 % des cas (5, 6).

Quatre théories principales sont avancées
pour tenter d’expliquer la survenue de ces dupli-
cations intestinales. La premiére est la théorie
de scission notochordale via une adhésion entre
I’ectoderme et I’endoderme lors de la phase
embryonnaire, ce qui expliquerait 1’association
a des anomalies vertébrales dans 15 % des cas.
La deuxiéme suggere un défaut de régression du
diverticule embryonnaire, ce qui permettrait de
comprendre la survenue de cette anomalie sur
différents segments de ’intestin. La troisieme
évoque la formation d’un septum médian qui
induit un aplatissement de la paroi intestinale
adjacente par compression extrinséque qui pro-
voquerait adhérence et fusion et, ensuite, dédou-
blement de la lumiére. La derniére évoque la
présence paralléle de 2 structures fonctionnelles
avec peu ou sans malformation externe. Toute-
fois, aucune de ces théories n’explique, a elle
seule, 1’origine des duplications (3, 8).

Par ailleurs, les duplications intestinales peu-
vent aussi étre associées, a des anomalies génito-
urinaires dans environ 50% des cas. On décrit
également des cas de malrotation intestinale et
d’atrésie associées surtout dans les duplications
de I’intestin gréle.

Certains auteurs ont, en outre, constaté une
diminution de I’innervation au niveau de la par-
tie kystique de la duplication pour laquelle ils
évoquent deux explications : un développement
anormal du plexus au niveau de la partie kystique
ou une diminution de I’innervation secondaire a
la distension de la région terminale de la dupli-
cation. La présence de cellules nerveuses dans
la duplication suggere que celle-ci surviendrait
lors de la phase embryonnaire, avant la 12¢éme
semaine de gestation (5, 6).

Les duplications peuvent varier en taille et en
forme. Elles sont soit sacculaires, soit tubulaires.
Elles peuvent se situer dans la couche muscu-
laire, la sous-muqueuse ou la sous-séreuse de la
paroi intestinale et sont placées sur le versant
mésentérique, contrairement au diverticule de
Meckel qui se trouve sur le bord antimésenté-
rique (9). Les formes sacculaires, contrairement
aux tubulaires, ne communiquent en général pas
avec la lumiére de I’intestin adjacent (3).

La présentation habituelle des duplications
caecales se fait par une obstruction intestinale
aigué€ accompagnée d’une vague douleur. Une
masse est palpée au niveau de 1’abdomen, qui
peut cependant disparaitre lors de 1’examen cli-
nique en fonction du degré de communication
avec la lumicére intestinale. Celle-ci n’est décou-
verte que dans environ 20 % des cas, le plus sou-
vent avec des duplications tubulaires.

Parfois, on observe des saignements digestifs
intermittents qui sont dus a la présence d’une
muqueuse gastrique ectopique, plus fréquente
dans la portion haute du tube digestif, des nau-
sées avec vomissements, une distension abdomi-
nale et de la constipation (2, 6).

L’échographie est une excellente méthode
diagnostique. Elle montre 1’aspect typique d’une
duplication sous la forme d’une triple couche.
La duplication intestinale peut aussi étre dia-
gnostiquée par CT-scan et RMN (2).

Le bon diagnostic préopératoire n’est cepen-
dant posé que dans moins de 25 % des cas.

Les erreurs incluent le plus souvent un
diagnostic d’appendicite, d’ulcére peptique,
d’intussusception, de kyste omental, de lym-
phangiome kystique, de kyste du cholédoque, de
kyste hépatique exophytique, de pseudo-kyste
pancréatique, de kyste dermoide, de kyste ova-
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rien, rénal, surrénalien et de malrotation intes-
tinale (2).

Les duplications sont des lésions habituelle-
ment bénignes; toutefois chez les adultes une
dégénérescence maligne a été rapportée. Une
revue de la littérature a ce sujet n’a pas permis
d’évaluer ce risque quantitativement. Toutefois,
une trentaine de cas de cancer développé sur
une duplication intestinale peut &tre retrouvée
(10). Ces cancers sont le plus souvent observés
au niveau colique (36 %) et rectal (28 %) et se
présentent, dans la grande majorité des cas, sous
la forme d’un adénocarcinome (6). Toutefois, 4
carcinomes épidermoides et 4 carcinomes car-
cinoides ont également été décrits (11, 12). Le
taux de déces suite a ces cancers n’est pas men-
tionné, car ces articles intéressent guasi toujours
des cas cliniques ne rapportant pas I’évolution a
moyen ou long terme des patients.

Le traitement de choix est la chirurgie qui
ne doit pas étre plus radicale que nécessaire et
qui est indiquée pour 3 raisons : la levée des
symptomes, la prévention du risque permanent
de perforation et d’hémorragie, et le risque de
cancérisation (4, 9). Elle consiste en I’exérése de
la duplication ou d’une résection intestinale seg-
mentaire dans les cas de duplication non com-
municante ou d’hémorragie (8).

Pour les duplications tubulaires étendues, une
résection extensive est nécessaire ce qui réduit
la longueur de I’intestin restant. Dés lors, une
excision muqueuse sélective serait une bonne
alternative.

Idéalement, une exérése compléte est souhai-
table, entre autres pour éliminer tout risque de
transformation maligne. Mais, ce risque doit €tre
pesé en tenant compte de la rareté de la mali-
gnité et le risque d’une chirurgie excessive.

En cas d’exérése incompléte, notamment
pour les formes tubulaires, la duplication peut
étre 6tée en divisant les vaisseaux mésentériques
pour conserver 1’intestin normal (7).

Les complications chirurgicales sont liées a
la taille et au site de la duplication, a I’existence
d’une communication avec ’intestin ou le canal
vertébral, a la présence d’ectopie gastrique et a
I’atteinte des vaisseaux mésentériques.

Une excision incompléte peut induire une
méningite en cas de malformation vertébrale
associée, des saignements intestinaux, une per-
foration et le déces.

CONCLUSION

Ici, comme dans de nombreuses autres obser-
vations, la duplication caecale a fait ’objet d’un

Rev Med Liege 2007; 62 :2 : 118-121

diagnostic clinique erroné, puisqu’elle a été
interprétée comme une masse tumorale respon-
sable de 1’occlusion intestinale.

Bien que les duplications caecales soient
rares, elles doivent entrer dans le diagnostic dif-
férentiel en cas d’obstruction intestinale aigué
ou subaigué, plus particuliérement, chez les
enfants.

Le traitement de choix est la chirurgie, méme
pour les formes asymptomatiques et de décou-
verte fortuite.
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