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Mise au Point

ROLE DU MEDECIN DANS LA PROTECTION DES INCAPABLES MAJEURS
EN DROIT TUNISIEN

Z. KHEMAKHEM*, N. AYADI**, Z, HAMMAMI*, S. MAATOUG*

* service de médicine légale. EPS Habib Bourguiba de Sfax
*% service de psychiatrie « A ». EPS Hédi Chaker de Sfax

Résumé

L’incapable majeur est toute personne ayant acquis 1’dge légal de la majorité, mais qui du fait d’une
altération de ses capacités physiques ou psychiques, doit étre protégée contre tout abus.

Le droit tunisien a affirmé la nécessiter de la protection de cet incapable majeur, a travers la mise
en place de plusieurs textes de loi.

L’objectif de ce travail est de rappeler les conditions et les mesures judiciaires de protection des incapables
majeurs en Tunisie et de souligner le réle du médecin, a travers 1’établissement des certificats médicaux,
dans toutes les étapes de la procédure judiciaire.

Dans toutes les mesures en cause, le médecin a un réle important, voire décisif lors de la rédaction des
certificats médicaux, lorsque ceux-ci intéressent une telle catégorie de personnes.

Par cet acte grave et sérieux, qui est le certificat médical, le médecin peut voir sa responsabilité médicale
engagée. D’ou, prudence et conscience sont requises avant d’accepter de le rédiger.

MOTS-CLES : Incapable majeur — Certificat — Psychiatrie — Médecine 1égale — Responsabilité médicale

1-INTRODUCTION

En droit tunisien, la capacité juridique de chaque
citoyen pour les actes de la vie civile est la regle.
Cependant, certains sujets ne peuvent bénéficier de
cette liberté, sans s’exposer a des dangers (capacité
de discernement altérée). Il est ainsi paru
nécessaire de déclarer de tels sujets « incapables »,
non pas pour les nuire, en leur privant de liberté,
mais au contraire pour les protéger des éventuels
abus et exploitation de la part de gens peu
scrupuleux. D’ou [D’apparition de la notion
d’«incapable majeur », terme auquel certains
auteurs préferent celui de « majeur protégé » [1].
L’incapable majeur est toute personne qui, ayant
acquis la majorité 1€gale, devrait donc jouir de ses
droits et faire face a ses devoirs sociaux, mais qui
du fait d’une altération de ses facultés physiques ou
psychiques, n’est pas 8 méme de pourvoir seule a la
sauvegarde de ses intéréts ni de faire face seule a
ses obligations sociales [1, 2,3]. Il y a donc une
nécessité de sa protection juridique. Toutefois,
cette incapacité devrait étre médicalement établie, a
travers la délivrance de certificats médicaux, d’ou
la nécessiter de I’intervention du médecin.

Les certificats médicaux sont des actes médicaux,
officieux, effectués par écrits, pour interpréter des
faits d’ordre médical [4]. Le médecin ne doit les
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établir qu’a bon escient, pour éviter la multiplicité
des certificats, souvent mal rédigés, parfois inutiles
voire nuisibles pour le patient et pouvant Etre
préjudiciables pour le médecin.

De ces impératifs, les responsabilités pénale, civile,
disciplinaire et administrative du médecin peuvent
étre engagées chaque fois qu’il accepte de rédiger
un certificat médical, car il peut se retrouver en
situation de dépassement ou de manquement dans
sa rédaction. Les objectifs de ce travail sont de
rappeler les conditions et les mesures judiciaires de
protection des incapables majeurs en Tunisie et de
souligner le réle du médecin, dans toutes les étapes
de la procédure judiciaire de protection. Il doit étre
a méme de diagnostiquer les situations nécessitant
des mesures de protection, mais aussi suffisamment
averti de ses devoirs de signalement et bien
maitriser les regles de rédaction des certificats
médicaux appropriés.

2-BASES LEGALES

2-1- Textes de loi régissant la rédaction des
certificats médicaux :

La délivrance des certificats médicaux est une
obligation déontologique a laquelle le médecin ne
peut se dérober, chaque fois qu’il estime que leur
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rédaction s’avere utiles pour le patient (alinéa
premier de l’article 27 du Code de Déontologie
Meédicale CDM) [5]. Cependant, cette rédaction
doit étre faite a bon escient, car toute complaisance
ou fausse certification est punie, aussi bien par la
loi pénale (art. 197 nouveau, du CPT) [6], que par
le pouvoir disciplinaire de I’Ordre des Médecins
(art. 28 du CDM) [5].

Sur le plan administratif, aussi bien la
complaisance que la négligence, dans la rédaction
d’un certificat médical, constituent une faute et
exposent le médecin fonctionnaire a une sanction
disciplinaire administrative (article 8 de la loi n°
83-112 du 12 décembre 1983 modifiée par la loi n°
97-83 du 20 décembre 1997 et la loi n® 2003-20 du
17 mars 2003.) [7].

2-2-Cas particulier de la protection de I’incapable
majeur

La Ilégislation tunisienne a prévu différentes
mesures possibles d’assistance et de représentation
juridique, en cas d’incapacité d’un sujet majeur,
pour n’importe qu’elle raison. Les différents textes
juridiques, régissant la protection des incapables
majeurs, sont représentés essentiellement par le
Code du Statut Personnel (CSP), promulgué par
décret du 13 aotit 1956 [8] (art.160-quiart.170), et
la loi 92-83 du 3 aoit 1992, relative a la santé
mentale et aux conditions d’hospitalisation en
raison de troubles mentaux [9].

Le CSP a répertorié les causes d’incapacité
chez les sujets majeurs en matiere de droit civil et a
prévu les conséquences juridiques. Il a défini les
différents types d’incapables majeurs comme suit :

- «Le dément : celui qui a perdu la raison; sa
démence peut étre continue ou coupée d’intervalles
lucides » (art. 160)

- « Le faible d’esprit : celui qui ne jouit pas de la
plénitude de sa conscience, qui conduit mal ses
affaires, ne connait pas les transactions courantes et
est 1ésé dans ses actes d’achat et de vente » (art.
160)

- «Le prodigue: «celui qui ne gere pas
convenablement ses biens, s’y livre a des
prodigalités » (art. 164).

Concernant la loi 92-83 du 3 aolit 1992, relative a
la santé mentale et aux conditions d’hospitalisation
en raison de troubles mentaux, elle stipule dans son
article 3 que « toute personne atteinte d’un trouble
mental doit étre protégée contre toute exploitation,
tout abus ou tout traitement inhumain ou
dégradant. Elle doit pouvoir bénéficier d’une
tutelle qualifiée, lorsque cela est indispensable a la
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protection de sa personne et de ses biens.
L’hospitalisation des personnes en raison de
troubles mentaux ne peut constituer de plein droit
une cause de restriction de la capacité juridique du
patient. Toutefois, lautorité décidant
I’hospitalisation doit veiller a ce que, au besoin, les
mesures appropriées soient prises, en vue de
sauvegarder les intéréts matériels du patient » [9].
D’autres textes de loi sont venus renforcer et
compléter ces mesures de protection, tant sur le
plan procédural que sur le plan moral. Il s’agit du
décret du 18 juillet 1957, relatif a I’organisation de
la nomination des tuteurs et le contrdle de leur
administration et leurs comptes de gestion (inséré
dans le CSP) [8], du Code des Obligations et des
contrats (COC) [10], et du Code de Déontologie
Médicale (CDM) [5].

3- COMMENTAIRES

Pour mieux expliciter nos propos, nous allons
exposer, en premier lieu, 1’aspect légal de la
protection de I’incapable majeur visant le domaine
civil, avant d’aborder 1’aspect médico-1égal visant
la procédure de mise en place du régime approprié
de protection.

3-1- La protection juridique de D’incapable
majeur :

Contrairement a une idée largement répandue dans
notre société, un malade mental hospitalisé en
psychiatrie, méme sous contrainte (d’office ou a la
demande d’une tierce personne, selon les termes de
la loi de santé mentale 92-83), ne signifie pas
forcément qu’il est incapable majeur, ni mis
d’office sous tutelle, bien que ce concept était
appliqué en France, avec 1’ancienne loi du 30 juin
1838, relative a la protection juridique du malade
mental [11]. Ceci renforce le principe du maintien
de la capacité juridique du patient, méme s’il est
hospitalisé contre son gré.

Sur le plan civil, sont considérés comme
absolument incapables, les majeurs atteints
d’aliénation mentale qui les prive complétement de
leurs facultés mentales (art.5. du COC) [10].

Par contre, la capacité est limitée pour les interdits,
a cause d’une faiblesse d’esprit ou d’une
prodigalité, non assistés par leurs conseils
judiciaires, dans les cas ou la loi requiert cette
assistance (art.6 du COC).

Les actes accomplis par 1’incapable majeur, seront
nuls, a moins d’autorisation du tuteur (art.162 du
CSP). La démence ou la faiblesse d’esprit seront
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statuées sur un jugement judiciaire, et ce, apres avis
des experts médicaux, sur la base de la production
de certificats médicaux ; alors que la prodigalité
n’est prononcée qu’apres un jugement judiciaire.
Pour le dément, tous les actes qu’il accompli sont
nuls.

Pour le faible d’esprit, les actes accomplis avant
I’interdiction sont annulables, si la cause de
I’interdiction existait notoirement a 1I’époque ol ces
actes ont été faits (art.163 du CSP).

Pour le prodigue, tous les actes accomplis avant le
jugement d’interdiction sont valables et non sujets
a annulation. Leur validité apres le jugement, sera
subordonnée a I’homologation du tuteur (art.164 du
CSP.). La reconnaissance du prodigue est nulle et
non avenue en mati¢re financiere (art.165 du CSP),
par conséquent, toute transaction matérielle qu’il
effectue, sera juridiquement rejetée et considérée
comme non valable.

En Tunisie, le seul régime de protection qui existe
pour eux, est la Tutelle, qui aura pour
conséquences la représentation du sujet dans tous
les actes de la vie civile, et ce, d’une facon
continue, ce qui entraine la décharge entiere de la
gestion de ses biens et la perte de ses capacités
civiles et civiques (entre autres, il n’a plus le droit
de vote) [11]. Elle est donc réservée a des sujets
ayant une altération profonde de leurs facultés
intellectuelles.

D’autres régimes de protection, moins lourds, sont
en vigueur dans certains pays occidentaux, mais
n’existent pas en Tunisie. Ils méritent d’&tre
définis [1, 2, 3], dans un but d’inspiration et de
perspective de promulgation. Il s’agit de :

- La Sauvegarde de justice: Elle est destinée au
majeur qui a besoin d’étre protégé de fagon urgente
dans les actes de la vie civile. C’est une mesure
provisoire, qui n’empéche pas un individu d’agir,
mais elle I’empéche de se 1éser en agissant.

- La Curatelle: Le sujet en curatelle n’est pas
représenté, mais assisté dans les actes de la vie
civile. Il peut faire seul les actes d’administration
mais pas les actes de disposition. Elle est destinée a
des sujets n’ayant qu’'une altération partielle de
leurs facultés mentales.

3-2- Role du médecin

Sur le plan médico-judiciaire, apprécier
I’incapacité de quelqu’un est un acte médico-légal,
qui a une portée judiciaire ou sociale parfois de
lourdes conséquences sur l’intéressé ou sur les
ayants droit, comme cela était exposé.

Pour cela le médecin certificateur doit s’entourer de
toutes les garanties, afin d’établir correctement de
tels certificats.
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Ce certificat doit remplir tant des conditions de
fond (étre précis, complet, mesuré, loyal,
s’appuyant sur des caractéristiques symptomatiques
du patient et démontrant la justesse de 1’analyse
[12]), que des conditions de forme (examen
préalable et effectif du patient, en s’assurant de son
identité, rédaction sur un papier a entéte, écriture
lisible et claire.) (art. 28 du CDM).

Le médecin traitant (neurologue, psychiatre ou
gériatre) peut avoir pour missions de conseiller du
juge pour son malade, d’indiquer la nécessité de
protection du majeur ou de ses biens. Par la suite,
chaque fois que cela s’avere nécessaire, il doit
rédiger un certificat médical, visant la suppression
de la mesure de protection.

Quant au médecin expert, son rdle est de controler
I’avis donné au juge par le médecin traitant et
d’intervenir a tous les niveaux de la procédure de
protection, depuis son ouverture jusqu’a la
cessation.

Lorsqu’il s’agit d’un médecin hospitalier, médecin
traitant généraliste ou spécialiste (psychiatre ou
gériatre), il doit en faire une déclaration au
Procureur de la République, avertir le Directeur de
I’établissement, informer la famille de la situation,
adresser le certificat au juge de la famille (daté et
signé), donner un diagnostic précis et un pronostic
a long terme et répondre par écrit aux
renseignements du juge, tout en respectant le secret
médical.

En principe, il n’existe pas de modele rédactionnel
précis de ces certificats, toutefois, il est souhaitable
de suivre le modele suivant :

« Je soussigné, Docteur X..., spécialiste en ...
Certifie avoir examiné Monsieur ou Madame...,
domicilié(e) a...

Ce malade me parait avoir besoin d’étre
représenté d’une maniére continue dans les
actes de la vie civile et dans ces conditions
I’ouverture d’une procédure de Tutelle serait
justifiée » [3].

La requéte se fait aupres du juge des tutelles du
Tribunal de Premiére Instance, soit a la demande de
la personne elle-méme qu’il y a lieu de protéger,
soit a la demande de sa proche famille (conjoint,
ascendants, descendants, fréres et sceurs), soit a la
demande du Procureur de la République, soit a la
demande du tuteur en cas de nécessité de
modification du régime.

Le certificat médical ou le certificat d’expertise
médicale, piece maitresse de la procédure en
question, a pour mission essentielle d’attester
I’incapacité du majeur, a travers son état de santé
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actuel, de sorte qu’il ne puisse convenablement
gérer ses biens personnellement.

La délivrance du certificat ne se fait qu’au
demandeur lui-méme [13]. En cas de demande
émanant de la famille, le médecin peut refuser de
délivrer de tels certificats, s’il lui parait qu’ils sont
inutiles, malintentionnés ou contre les intéréts de la
personne a protéger. Par contre, s’il s’agit d’une
expertise médicale, émanant d’une autorité
judiciaire, 1’expert médical ne peut pas refuser de
répondre, mais doit se limiter a la juste réponse de
la mission, afin d’éclairer la justice et doit remettre
le rapport d’expertise médicale a 1 autorité
requérante.

Les modalités procédurales de mainlevée sont les
mémes que celles qui ont concouru a la demande
de la mesure de protection. Cette demande de
mainlevée nécessite aussi 1’avis d’un médecin, a
travers un certificat médical, aprés examen de la
personne elle-méme.

Normalement, il existe une bréche dans le
fondement du secret médical, étant donnée que le
médecin est amené a donner des renseignements
médicaux concernant son patient. Néanmoins,
selon des criteres qu’il doit justifier par écrit, dans
les certificats médicaux, permettant de dire que la
personne n’est pas en mesure de se protéger, le
médecin peut passer au signalement de telles
personnes  particulierement  vulnérables aux
autorités judiciaires[13].

En pratique, le médecin ne viole pas le secret
professionnel au cours de la rédaction de tels
certificats médicaux, dans la mesure ou il vise a
faire profiter au malade, le bénéfice de
I’application d’une loi de protection. Aussi, méme
cette révélation a wune autorité susceptible
d’intervenir efficacement, constitue t-elle déja
I’action attendue par la loi pénale dans le cadre de
I’obligation de porter secours a une personne en
danger [14,15].

L’objectif de la protection de I’incapable majeur,
au sens juridique, est essentiellement son assistance
éducative et sa tutelle aux prestations sociales [16].
Il ne faut pas, non plus, oublier que le majeur a
protéger doit étre globalement protégé tant dans ses
biens que dans sa personne [17], chose
remarquablement regrettable sur le plan pratique,
car .

3-3- Responsabilité du médecin certificateur :

Tout au long de ces opérations médico-légales, le
médecin doit prendre a la méfiance les déclarations
de la famille, concernant 1’état psychique d’un
malade, et ne pas céder aux pressions d’une
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famille, dont I’argumentation habile peut viser a
masquer 1’état réel du patient. En effet, le sujet qui
sera soumis a l’acte de tutelle peut se retrouvé
coincé entre des conflits d’intéréts familiaux
(classiquement, sa propre famille et la famille de
son époux). De ce fait, le médecin certificateur, et
au-dela des conditions de garantie et de science,
doit s’entourer des criteres  d’honnéteté,
d’impartialité et de crédibilité, afin qu’il ne lese
personne.

Par conséquent, le médecin peut engager sa
responsabilité médicale, chaque fois que ces
certificats n’attestent pas les faits réels et exacts de
la personne en cause. En effet, cette responsabilité
peut s’inscrire sous plusieurs cadres :
Responsabilité Déontologique:

En fait, «La délivrance d’un rapport tendancieux
ou d’un certificat de complaisance constitue une
faute grave » (art.28 du CDM) [5], ce qui entraine
des sanctions disciplinaires ordinales, prononcées
par le conseil de discipline de 1’ordre des médecins.
Responsabilité Administrative:

En cas de médecin hospitalier qui commet une
faute (certificat de complaisance ou négligence
dans sa rédaction), il sera poursuivi sur le plan
administratif (Art.8 de la loi n° 83-112 du 12
décembre 1983, portant statut général des
personnels de [1’état) [7] par une sanction
administrative disciplinaire.

Chaque fois que la faute est jugée lourde et
détachable du service, la responsabilité de 1’agent
public devient personnelle et doit, par conséquent,
supporter personnellement les actions pénales et/ou
civiles si elles sont intentées contre lui.
Responsabilité Civile:

La personne peut demander des dommages et
intéréts a ’encontre du médecin fautif, qui a fait
perdre au patient la possibilité de faire valoir ses
droits [10].

Responsabilité Pénale:

Tout médecin attestant un certificat de
complaisance ou des faits matériellement inexacts
concernant 1’état de santé d’une personne, une
maladie, une infirmité, un état de grossesse ou la
cause de déces est passible de sanctions pénales
(article 197nouveau du Code Pénal Tunisien) [6].

4-CONCLUSION

Tout praticien peut étre confronté a certains sujets
vulnérables, nécessitant leur protection juridique,
tant sur le plan médical que social. Il doit étre a
méme de les diagnostiquer et de faire preuve de
discernement et de perspicacité, pour ne pas violer
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inutilement la régle du secret médical, mais aussi
pour ne pas manquer a son devoir de protection de
ces malades. En effet, face a de telles situations,
aussi bien I’action maladroite ou imprudente, que
I’inaction passive, peuvent étre préjudiciables non
seulement pour le patient, mais aussi pour le
médecin. Ce dernier doit veiller a protéger
I’incapable majeur des abus, exploitations ou
négligences, dont il peut étre victime, tout en
respectant ses libertés fondamentales.

L’intervention du médecin est prépondérante dans
la mise en place ou la suppression d’un régime de
protection juridique, dont la seule forme en vigueur
en Tunisie est la tutelle. Il nous parait souhaitable
de réfléchir a introduire d’autres mesures de
protection, plus souples et plus adaptés aux
différentes formes d’incapacité, a I’instar des textes

légaux occidentaux.
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Résumé

Dans certaines situations cliniques, la compatibilité rhésus n’est pas respectée. Le but de notre étude est
d’évaluer le taux d’alloimmunisation chez les patients rhésus D négatif (RH :-1) transfusés par des
concentrés de globules rouges (CGR) rhésus D positif (RH : 1) et étudier quelques facteurs influencant cette
allo immunisation.

Il s’agit d’une étude rétrospective qui a concerné 301 patients RH :-1. Le bilan a comporté un groupage
sanguin ABO-RH: 1, une recherche de 1’antigene D faible, une recherche d’agglutinines irrégulieres (RAI)
et un test de Coombs direct.

Les patients ont recu 1118 CGR RH: 1, soit une moyenne de 3,71 CGR / patient (extrémes: 1 a 28
CGR).La RALI post transfusionnelle a concerné seulement 159 patients. Le taux d’alloimmunisation anti
RH: 1 aété de 3,14%. Le délai moyen de révélation de I’allo immunisation était de 27,36 jours (extrémes :
6 a 60 jours). La relation entre I’apparition de 1’allo immunisation érythrocytaire anti RH:1 n’était pas
significative avec 1’age (p=0,5), ni avec le sexe (p=0,86), ni avec le nombre de CGR recgus par patient
(p=0,9), ni avec I’existence ou non de pathologie cancéreuse chez le patient (p=0,1).

Méme s’il s’agit d’une entorse aux regles de compatibilité les plus élémentaires, I’utilisation de CGR RH : 1
incompatibles peut rendre d’énormes services pour passer un cap difficile. Le faible taux d’immunisation
chez nos patients nous conforte dans notre choix.

MOTS CLES : Alloimmunisation — Transfusion de concentrés de globules rouges rhésus D incompatibles —
Facteurs influencant 1’alloimmunisation anti D.

Cette stratégie entre dans le cadre d’une vision
globale qui privilégie 'utilisation des CGR RH :-1
chez les patients jeunes, essentiellement de sexe
féminin en Age de procréation, et les
polytransfusés.

Le but de notre étude est de :

- Evaluer le taux d’allo immunisation dans le
systeme rhésus chez les patients RH :-1 transfusés
par des CGR RH :1.

- Etudier quelques facteurs influengant 1’allo
immunisation.

1/- INTRODUCTION

Le role de la transfusion sanguine était longtemps
limité a la « sauvegarde de vie » au cours des
hémorragies importantes. Aujourd’hui et grice a
I’essor technologique, la transfusion sanguine a
beaucoup évolué permettant, entre autre,
d’améliorer la qualité de vie et d’autoriser des actes
et des gestes de soins intensifs (chirurgie lourde,
transplantation et greffe,...).

Toute cette activité requiert une bonne gestion du
stock sanguin pour répondre au besoin des patients
et éviter les pénuries. En effet, la disponibilité des
concentrés de globules rouges (CGR) rhésus D
négatif (RH : -1) reste un probleme dans la plupart

des établissements de transfusion. Ainsi, on se 1l sacit d° ‘ude 16 Ve fai CRTS
trouve parfois dans 1’obligation de transfuser des § aglt d'une ctude retrospective faite au

. . ) ) de Sfax sur une période de 12 ans (Janvier 1996 -
ts RH :-1 des CGR RH: 1 (rh D
;lg:i;ﬂ parces (thésus Avril 2008) et qui a concerné 301 patients RH :-1

transfusés par des CGR RH :1. L’indication a été
posée, a I’occasion d’un stock limité, pour un age

2/- PATIENTS ET METHODES

2-1/Patients :
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avancé et/ou une atteinte tres grave du patient avec
pronostic réservé comme, par exemple, les
accidents graves de la voie publique.

Pour chaque patient, nous avons relevé les
informations suivantes : dge, sexe, groupe sanguin
(GS) ABO-RH:1, et pathologie.

2-2/-Méthodes :

- Le groupage sanguin ABO-RH:1 a été réalisé par
la technique sur plaque et en microplaque utilisant
des hématies bromélinées. La recherche de
I’antigéne D faible par la technique de Coombs
indirect (CI) en tube et, a partir de 2005, par la
technique en gel (Diamed), a été réalisée chez tous
les patients.

- La recherche d’agglutinines irrégulieres (RAI) a
été réalisée en pré et post transfusionnel par les
techniques de CI basse force ionique (BFI) et
enzymatique utilisant le support microplaque et, a
partir de 2005, par la technique en CI- BFI utilisant
la micro colonne en gel comme support (Diamed).
Un panel de dépistage de 02 a 04 hématies portant
les 20 antigenes réglementaires [1] a été utilisé
(produit par le centre). L’identification, qui a fait
suite a tout dépistage positif, a été faite par la
méme technique au moyen d’un panel de 12 a 20
hématies portant les 20 antigenes réglementaires
(produit par le centre).

- Enfin, 70 patients ont bénéficié d’un test de
Coombs direct (TCD) en plus de la RAI post
transfusionnelle. Le TCD a été fait par la technique
en tube et, depuis 2005, par la technique en gel.
Chaque TCD a été systématiquement suivi d’une
élution a I’acide et a 1’éther.

3/- RESULTATS
3-1/-Résultats globaux

Notre étude, rétrospective, a concerné 301 patients
RH:-1 répartis en 182 hommes et 119
femmes (sexe ratio = 1,52). L’dge moyen a été de
65,95 ans (extrémes: 11 a 100 ans). Les
pathologies  chirurgicales étaient les plus
concernées: chirurgie abdominale y compris
gynécologique et urologique 46,46%, chirurgie
orthopédique 22,49%, chirurgie cardio-vasculaire
8,41%, hématologie 4,04%, divers 18,18%. Enfin,
23,2% des patients avaient une pathologie
cancéreuse.

Durant la période d’étude, les patients ont été
transfusés par 1118 CGR RH:1, soit une moyenne
de 3,71 CGR / patient (extrémes : 1 a 28 CGR).
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Dans la majorité des cas, soit 290 patients, il y’a eu
un seul épisode transfusionnel. Pour les autres, soit
11 patients, ils ont été réexposés une seconde fois
aux CGR RH :1 (taux de réexposition = 3,65%).
La RAI pré transfusionnelle, qui a concerné tous
les patients, était négative dans 100% des cas. En
post transfusionnel, seuls 159 patients, soit 52,82%,
ont eu une RAI (58, soit 19,26%, étaient décédés
par leur maladie et 84, soit 27,9%, n’ont pu avoir
un 2°™ prélevement pour cause de non retour). Ces
RAI ont été pratiquées dans un délai moyen de
21,27 jours apres I’épisode transfusionnel
(extrémes : 6 a 265 jours) : 49,68% ont eu leur RAI
post transfusionnelle dans un délai inférieur a 14
jours (15,68% avant 8 jours et 34% entre 8 et 14
jours). Parmi les 159 RAI réalisées, 11 (6,9 %)
étaient positives : 7 hommes parmi les 101 ayant
bénéficié d’une RAI, soit 6,93 %, et 4 femmes
parmi les 58 ayant bénéficié d’une RAI, soit 6,89
% .Concernant la spécificité des anticorps retrouvés,
4 patients ont été immunisés contre 1’antigéne D
(RH:1), 1 contre I'antigtne E (RH:3) et 1 a
présenté une association anti-D+C (RH :1+2). Chez
les 5 autres patients, la RAI était positive sans
possibilité d’identification (selon le panel utilisé).
Le délai moyen de révélation de [Iallo
immunisation était de 27,36 jours (extrémes: 6 a
60 jours) (Tableau 1).

Pour les 11 patients réexposés aux CGR RH:1
(transfusion de 8,18 CGR /patient), 5 ont bénéficié
d’une RAI post transfusionnelle qui était négative.
Pour les 6 autres: 1 est décédé et 5 n’ont pu étre
prélevés a nouveau.

Le TCD a été fait chez 70 patients, soit 23,33% de
I’effectif total, et trouvé positif dans 1 cas (1,43 %).
L’élution a été négative dans 100% des cas.

3-2/-Résultats spécifiques

Parmi les 11 patients immunisés apres transfusion
de CGR RH :1 incompatible, seuls 5 (soit 3,14 %
de I’ensemble des patients ayant eu une RAI post
transfusionnelle) ont développé 1’anti RH :1 dont
un a présenté une association anti RH :1+2.

Ces patients ont été répartis en 3 hommes et 2
femmes, leur 4ge moyen a été de 67,2 ans avec des
extrémes de 43 a 80 ans. Le nombre moyen de
CGR RH:1 transfusés a été de 3,2 par patient.
L’allo immunisation de ces patients a été détectée
apres un délai moyen de 25,8 jours (extrémes de 6
a 60 jours).

Un TCD a été pratiqué chez un seul patient parmi
eux et s’est révélé négatif (Tableau 2).
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Tableau 1 : répartition des immunisations observées chez les patients transfusés
en RH : 1 incompatible.

Sexe | Age Pathologie Groupe CGR RAI post | Délai de | TCD
(ans) sanguin transfusés transfusionnelle révélation
du (jours)
patient
M 43 AVP (0] 4CGR O Anti D+C 9 Non Fait
RH: -1 RH : 1
F 26 CIVD du post | O 9CGR O Anti E 25 Non Fait
partum RH: -1 RH: -1 et
6CGR O
RH : 1
M 80 Hémorragie (0] 5CGR O Positive 40 Non Fait
digestive RH : -1 RH : 1 Non spécifique
F 80 Eventration B 2CGR B Anti D 6 Non Fait
étranglée RH : -1 RH : 1
M 62 Poly traumatisme (0] 8CGR O Positive 6 Négatif
RH: -1 RH : 1 Non spécifique
F 70 Carcinose (0] 2CGR O Positive 28 Non Fait
péritonéale RH : -1 RH : 1 Non spécifique
M 72 Abces sous | A 5CGR A Positive 33 Non Fait
phrénique RH : -1 RH : 1 Non spécifique
F 80 Maladie de | O 2CGR O Anti D 34 Non Fait
Waldenstrom RH: -1 RH : 1
M 55 Tumeur vésicale A 6CGR A Anti D 20 Négatif
RH: -1 RH : 1
M 75 Néoplasie de la | A 2CGR A Positive 40 Non Fait
prostate RH : -1 RH :1 Non spécifique
M 78 Leucémie aigue | A 2CGR A Anti D 60 Non Fait
myéloide RH : -1 RH : 1

Tableau 2 : Caractéristiques des patients (ayant bénéficié d’une RAI pré et
post-transfusionnelle) et des séries transfusionnelles

Anti-D Autres patients Total
-Sexe
Hommes 3 98 101
Femmes 2 56 58
Sexe ratio 1,5 1,75 1,74
-Age
Moyenne d’'age 67,2 63,69 63,80
Hommes 58,66 63,08 62,95
Femmes 80 64,78 65,3
Extrémes
Hommes 43-78 11-94 11-94
Femmes 80 26-94 26-94
-Nombre de CGR RH 1
transfusés
Moy de CGR /patient 3,2 3,58 3,59
Moy de CGR /homme 4 3,65 3,66
Moy de CGR/femme 2 3,46 3,41
-Délai de RAI
Extrémes 6-60 jours 6-265 jours 6-265jours
Moyenne 25,8jours 21,12jours 21,27jours
-TCD 1 69 70
Négatifs 1 68 69
Positifs 0 1 1
Elution 100% 100% 100%
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Autres patients : non immunisés ou immunisés contre d’autres antigénes.

D’un point de vue statistique, la relation entre 1’apparition de I’allo immunisation érythrocytaire anti RH:1
n’était pas significative avec 1’age (p=0,5), ni avec le sexe (p=0,86), ni avec le nombre de CGR RH :1 regus
par patient (p=0,9), ni avec I’existence ou non de pathologie cancéreuse chez le patient (p=0,1) (Tableau 3).

Tableau 3 : Facteurs influencant ’immunisation chez les patients transfusés

Immunisation anti RH : 1 Indice de Fisher
Sexe
Hommes 2,.97% P=0,86
Femmes 3,44%
Age
<70 ans 2,29% P=0,5
>70 ans 4,16%
Nombre de CGR
<4CGR 3,17% P=0,9
> 4CGR 3,03%
Pathologie cancéreuse
Oui 6,8% P=0,1
Non 1,73%

4/- DISCUSSION

Plusieurs études ont montré que le taux d’allo immunisation anti RH :1 apres transfusion de volontaires
RH:-1 par des CGR RH :1 est estimé entre 80 et 95 % [2,3]. Méme de petites quantités de globules rouges
RH :1 (0.5 a 1ml) sont suffisantes pour la formation de I’anticorps anti-RH :1, comme c’est le cas chez la
femme enceinte [4] ou les sujets transfusés par des concentrés plaquettaires [5]. Notons que, dans notre
étude, le taux d’allo immunisation anti RH :1 est estimé a 3,14%. Ce taux est considéré tres bas par rapport
ace qui a été rapporté dans la littérature :

Auteurs Notre étude Gonzalez JR Frohn C Yazer HH
(6] [7] [3]
Taux 3,14% 21.4% 20,5% 22%
d’alloimmunisation

Ce taux bas d’allo immunisation peut étre expliqué
par I’4ge moyen avancé de nos patients RH:-1
ayant recu des CGR RH :1 méme si on n’a pas
trouvé de relation significative entre 1’age avancé et
le taux d’allo immunisation. Dans son étude,
Gonzalez JR a trouvé une relation significative
entre I’dge et I'immunisation; cette dernicre
diminuant avec 1’dge [6]. En effet, 1’4ge avancé
pourrait étre associé a un état d’immunodépression
physiologique [9].

Le taux d’allo immunisation s’abaisse, également,
en cas d’immunodépression non physiologique.
C’est le cas chez les greffés de moelle osseuse avec
un taux d’immunisation, selon Asfour M, a 0%
[10]. Chez les sidéens, ce taux est de 0% selon
Boctor FN [11] et chez les transplantés de foie, il
est de 0% selon Casanueva M [12]. Chez des

J.I. M. Sfax, N°17/18 ; Juin/Déc 09 : 6 -11

patients cancéreux, Badwin ML a trouvé un taux
d’immunisation a 18% [13]. Dans notre série, le
taux de cancéreux est élevé (23.2%). Ce qui
pourrait expliquer, du moins en partie, le taux bas
d’allo immunisation anti RH :1. Cependant, aucune
relation significative n’a été trouvée entre la
pathologie cancéreuse et I’immunisation.

Par ailleurs et concernant la quantité de CGR RH :1
transfusés, nous n’avons pas trouvé de relation
significative entre le taux d’allo immunisation et le
nombre de CGR RH incompatibles transfusés par
patient. D’apres Jose R Gonzalez, 88% des patients
s’immunisent apres la transfusion de 4 CGR [6]. 1l
a montré que les patients qui n’ont pas développé
un anti-RH:1 durant la transfusion des 4 premiers
CGR ont une faible probabilit¢ pour former
I’anticorps anti-RH:1.
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Concernant la réexposition a la transfusion de CGR
RH :1 , la majorité de nos patients n’ont eu qu’un
seul épisode transfusionnel (taux de réexposition =
3.65%). D’ailleurs, aucun des patients réexposés
n’a été immunisé. D’aprés Gonzalez JR, la
réexposition n’éleve pas le taux d’allo
immunisation  anti-RH:1[6]. Néanmoins, dans
I’étude de Archer GT faite sur des volontaires
sains, cette incidence d’allo immunisation pour
I’antigéne s’éleve apres injections répétées de sang
RH :1 incompatible [14].

Dans notre série, le taux bas d’allo immunisation
peut étre expliqué, en partie, par le délai court entre
la transfusion et la RAI post transfusionnelle. En
effet, pres d’un patient sur 2 (49,68%) a eu sa RAI
post transfusionnelle dans un délai inférieur a 14
jours (15,68% avant 8 jours et 34% entre 8 et 14
jours). Pour la plupart des auteurs, les réponses
immunologiques les plus précoces étaient
enregistrées dans un délai supérieur ou égal a 14
jours :

Auteurs Notre | Frohn Baldwin | Yazer
série | C ML HH
[71 [13] [8]
Période d’observation
Moyenne (jours) 21,27 | 167 192 182
Extrémes (jours) 6-265 | 14-360 | 14-1275 10-685

Gunson HH [2], qui a étudié 1’allo immunisation
anti RH:1 chez des volontaires sains qui ne
présentaient aucun facteur d’immunodépression
pouvant retarder la réponse immune, a pratiqué la
recherche d’une séroconversion au-dela de 14
jours apres les premieres injections de CGR RH :1.
Le TCD n’a été fait, dans notre étude, que chez
environ 1 patient sur quatre (70/301) et il n’a été
positif que chez un seul patient, avec une €lution
négative. Ce faible taux de positivité va de pair
avec le faible taux d’immunisation retrouvé, mais
la négativité de 1’élution pourrait étre liée au faible
nombre d’hématies sensibilisées en circulation chez
le patient.

Enfin, la prévention de I’immunisation contre
I’antigene RH:1 apres la transfusion de CGR RH :1
incompatibles ne peut étre envisagée dans les
conditions de notre étude puisqu’il s’agit d’un
choix délibéré et que les hématies transfusées ne
doivent pas étre éliminées. Une telle prévention
n’est envisagée que lorsque la transfusion se fait
par erreur chez des sujets de sexe féminin en dge de
procréation [15] ou apres transfusion de concentrés
plaquettaires RH :1 incompatibles [16].
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5/- CONCLUSION

Méme s’il s’agit d’une entorse aux regles de
compatibilité les plus élémentaires, 1’utilisation de
CGR RH incompatibles peut rendre d’énormes
services pour passer un cap difficile. Elle permet,
par ailleurs, une rationalisation dans la gestion
globale des stocks disponibles en vue de réserver
les CGR RH :-1 aux patients les plus "indiqués"
(femmes en Age de procréer et polytransfusés,
essentiellement). Le faible taux d’immunisation
chez nos patients nous conforte dans notre choix,
méme si le sujet reste un peu polémique, par
moment, avec le refus de coopération des praticiens
les moins habitués.
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Résumé

La transfusion de plaquettes représente un outil thérapeutique incontournable chez certains patients. La
contamination des concentrés plaquettaires par des érythrocytes expose au risque d’immunisation aux
antigenes érythrocytaires. Sur une période de 13 ans, 108 patients ont été transfusés par des concentrés de
plaquettes Rhésus 1 incompatible. Au total, 3230 concentrés de plaquettes ont été transfusés en 121 séries
transfusionnelles, dont 3155 concentrés plaquettaires standards et 75 concentrés plaquettaires d’aphérese-
déleucocytés. La majorité des patients, soit 89,81%, avaient recu une seule série transfusionnelle. Le suivi
immuno-hématologique a permis de trouver un taux d’alloimmunisation de 14,06%, dirigée essentiellement
contre ’antigene RH1 (88,89%). Le respect de la compatibilité Rhésus dans la transfusion des plaquettes
n’est pas toujours possible. Le seul moyen de prévention est I’immunoprophylaxie anti- Rhésus 1.

Mots Clés : Transfusion de plaquettes — incompatibilité Rhésus — Antigéne RH1 — Immunoglobuline anti-

RHI.

INTRODUCTION

Les Concentrés de plaquettes (CP) occupent une
place  trés  importante en  thérapeutique
transfusionnelle. Le recours a la transfusion de CP
concerne fréquemment des patients présentant des
pathologies graves et souvent dans une situation
d’urgence, comme en hématologie ou en oncologie
[1].

Comme pour tout produit sanguin labile, Ia
transfusion des plaquettes expose le patient a des
risques infectieux et immunologiques. Parmi ces
risques, figure I’ allo-immunisation anti-
érythrocytaire, en particulier dans le systeme
Rhésus en raison de la contamination des CP par
des globules rouges lors de la préparation.

Les difficultés d’approvisionnement (nombre et
s€lection des donneurs, courte durée de
conservation des CP...) et la multiplication des
circonstances cliniques rendent 1’établissement de
protocoles transfusionnels illusoire pour les CP
(compatibilit¢ ~ ABO, compatibilit¢ = Rhésus,
compatibilité HLA, absence d’hémolysines...). De
ce fait, les établissements de transfusion sanguine
n’arrivent pas toujours a respecter les différentes
exigences dans la transfusion des plaquettes et, tout
particulierement, la compatibilité Rhésus. Le but de
notre étude est d’évaluer le taux d’allo-
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immunisation dans le systeme Rhésus suite a la
transfusion de CP Rhésus incompatibles.

PATIENTS ET METHODES

Il s’agit d’une étude rétrospective portée sur 108
patients (sexe ratio: 1,7) RH 1 négatifs (RH-1)
ayant été transfusés en plaquettes RH1 durant la
période allant de Mai 1995 a Mai 2008. Pour
chaque patient, on a relevé: 1’age, le sexe, le
groupe sanguin (GS) ABO, le phénotype
érythrocytaire  Rhésus-Kell, 1la pathologie a
Iorigine de l’indication de la transfusion de
plaquettes, la quantité et le type de CP transfusés et
le nombre de série(s) transfusionnelle(s).

Le suivi immuno-hématologique des patients a été
assuré :

-En pré-transfusionnel par une double
détermination du GS ABO- RHI1 avec recherche
de [lantigetne RHI1 faible, un phénotype
érythrocytaire  Rhésus-Kell, une recherche
d’agglutinines irrégulieres (RAI) par la technique
de Coombs indirect en basse force ionique (BFI)
associée a la technique enzymatique en tube puis, a
partir de I’année 2000, par la technique de Coombs
indirect BFI en gel (cartes Diamed) utilisant une
antiglobuline humaine polyvalente.

-Et en post-transfusionnel : par une RAI associée,
si la durée entre la transfusion et la RAI post-
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transfusionnelle est inférieure a 7 jours, a un test de
Coombs direct (TCD). Ce dernier a été destiné a la
recherche d’anticorps fixés sur les hématies. Il a été
suivi d’une élution a I’éther en cas de positivité.
Les CP préparés et utilisés sont de deux types :
concentrés plaquettaires d’aphérese déleucocytés
(CPA-D) et concentrés plaquettaires standards
(CPS) issus d’une unité de sang total apres double
centrifugation. La procédure de préparation des CP
répond aux normes tunisiennes et le contrdle de
qualité du produit fini se fait de facon régulicre et
prévoit une quantification des hématies résiduelles
[2].

Une étude statistique a été menée afin d’étudier la
liaison entre l'immunisation anti-RH1 et le sexe ou
le nombre de séries transfusionnelles ou le statut
immunologique. L'analyse statistique a été
effectuée par le test exact de Fisher au seuil de 5 %.

RESULTATS

L’age moyen des patients était de 31,96 ans
(extrémes : 7 mois - 80 ans). La majorité des
patients  (78,70%) était suivie au service
d’Hématologie Clinique de Sfax. Au total, 121
séries transfusionnelles étaient réalisées, soit 1,12
série par patient (extrémes : 1 - 3). Quatre vingt dix
sept patients (soit 89,81% des cas) avaient eu une
seule série transfusionnelle et 11 patients (soit
10,19% des cas) avaient eu plus d’une série
transfusionnelle (2 ou 3 séries) (tableau 1).

Durant la période d’étude, 3230 CP RH1 ont été
transfusés dont 3155 CPS (moyenne: 29,21
CPS/patient, extrémes : 0 - 158 CPS) et 75 CPA-D
(moyenne: 0,69 CPA-D /patient, extrémes : 0 - 11
CPA-D) (tableau 1). La majorité des séries
transfusionnelles (98,34%) ont été précédées par
une RAI qui était négative dans tous les cas. Deux
patients, seulement, n’ont pas bénéficié d’une RAI
pré-transfusionnelle en raison du manque de sérum.
Le suivi des patients transfusés était assuré par la
réalisation d’une RAI post-série transfusionnelle
+/- TCD :

- 77 RAI post-série transfusionnelle (63,64% des
séries transfusionnelles) ont été faites chez 64
patients (39 hommes et 25 femmes).

- 44 séries (36,36% des séries transfusionnelles)
n’étaient pas suivies d'une RAI  post-
transfusionnelle en raison, soit du déces des
patients (9,92% des séries transfusionnelles), soit
d’une  impossibilit¢ = d’avoir un  nouveau
prélevement lié a un non retour des patients
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concernés (26,45% des séries transfusionnelles)
(tableau 1).

Au total, 9 cas d’allo-immunisation ont été
observés avec mise en évidence de 15 allo-
anticorps (allo- Ac):

- Allo-Ac anti-RH1 dans 8 cas (88,89%
patients immunisés).

- Allo-Ac anti-RH2 dans 6 cas (66,67% des
patients immunisés) tous associés a I’anti-RHI,
d’emblée dans 5 cas et secondairement dans un
cas.

- Allo-Ac anti-RH3 dans 1 cas (11,11% des
patients immunisés).

Ces allo-immunisations ont concerné 9 patients
(soit 14,06% (9/64) des patients ayant eu une RAI
post-transfusionnelle ) : 2 femmes [soit 8% (2/25)
des femmes et 3,12% (2/64) des patients ayant eu
des RAI post-transfusionnelles] et 7 hommes [soit
17,95% (7/39) des hommes et 10,94% (7/64) des
patients ayant eu des RAI post-transfusionnelles].
Un des patients de sexe masculin, ayant bénéficié
de 2 séries transfusionnelles, avait développé un
allo-Ac anti-RH1 qui a été associé ultérieurement a
un allo-Ac anti-RH2 (tableau 2).

L’enquéte immuno-hématologique a été complétée
par un TCD dans 15 cas, soit 12,39% des séries.
Deux TCD étaient positifs suivis d’une élution
négative chez deux patients non allo-immunisés
(tableau 1). Aucun de nos patients n’a bénéficié
d’une prévention par I’immunoglobuline anti-RH1.
Statistiquement, la survenue d’une immunisation
dans le systtme Rhésus n’était liée ni au sexe
(p=0,62), ni au nombre de séries
transfusionnelles (p=0,90), mais fortement liée au
statut immunologique du patient (p<0,001). En
effet, elle était plus importante chez les patients

des

immunocompétents que ceux atteints d’une
hémopathie maligne (tableau 3). Enfin et
concernant les hémopathies malignes, 1’allo

immunisation était plus importante chez ceux ayant
une hémopathie lymphoide que chez ceux ayant
une hémopathie myéloide (p=0,02) (tableau 3).

DISCUSSION

Les plaquettes portent a leur surface plusieurs
antigenes. Certains sont spécifiques, comme les
antigenes HPA  (humain platelet antigens) ;
d’autres ne le sont pas comme les antigenes ABO
portés par les globules rouges et d’autres tissus de
I’organisme. Les plaquettes n’ont, par contre, pas
d’antigénes du systtme Rhésus a leur surface.
Cependant, la contamination des CP par de faibles
quantités de globules rouges RH1
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(normes tunisiennes : 0,2 a 1.10"" GR / CPS ou
CPA [2]) peut engendrer une allo- immunisation
chez les receveurs RH :-1 [3, 4, 5]. L’idéal serait
donc de transfuser en CP iso-Rhésus [6]. Mais, en
réalité, ceci est généralement impossible du fait de
la difficulté de gestion de ce type de produit : stock
limité de CP RH-1, durée de conservation réduite,
contrainte du GS ABO et fréquence de 1’urgence
transfusionnelle [7,8].

L’allo-immunisation  anti-Rhésus, que peut
engendrer la transfusion de CP Rhésus
incompatibles, est plus fréquente pour I’antigene
RHI1. Ce dernier est, en effet, le plus immunogene
des antigenes érythrocytaires [9,10]. Ce qui a
amené plusieurs auteurs a discuter 'utilité de
I’'immunoprophylaxie anti-RH1. Certaines équipes
préconisent 1’utilisation de I’immunoglobuline anti-
RHI1 & la dose de 20 pg/ml de globules rouges
transfusés [2,3]. D’autres équipes ont recommandé
I’utilisation de I’immunoglobuline anti-RH1 a la
dose totale de 100 pug dans les 72 heures qui
suivent la transfusion surtout chez les filles et les
femmes en age de procréer [7,8]. Cette attitude
permet de protéger le receveur pour 10 CPA sur
une période maximale de 10 semaines. Heim MU
et al [9] ont montré I’efficacité de la prévention par
I’'immunoglobuline anti-RHI1. En effet, dans leur
étude menée sur 37 patients RH-1 ayant regu
simultanément des plaquettes RHI1 et de
I’immunoglobuline anti-RH1, il n’a été relevé
aucun cas d’allo-immunisation. Dans son étude sur
67 patients, Chamouni a trouvé un taux
d’immunisation a 5,97% et aucun cas
d’immunisation parmi les 16 patients qui ont
bénéficié d’une d’immunoprophylaxie anti-RH1
[7] (tableaud).

La survenue d’une allo-immunisation apres
transfusion de plaquettes Rhésus incompatibles est
tributaire de plusieurs autres facteurs: type de
traitement, quantité et type de CP transfusés et
surtout du statut immunologique des patients. Le
risque d’allo- immunisation chez les patients
relevant des secteurs d’oncologie et d’hématologie
et / ou ayant un statut immunodéprimé est de loin
plus faible que chez les immunocompétents [11,
12, 13, 14].
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Ce faible risque a été attribué a la pathologie en
question et au traitement immunosuppresseur [6].
Ceci a été confirmé dans notre série qui a montré
une forte relation entre le statut immunitaire et le
risque d’allo-immunisation. En effet, elle était plus
importante chez les patients immunocompétents
que ceux atteints d’'une hémopathie maligne méme
si ses derniers ont recu moins de CP RHI
incompatibles que les premiers (tableau 3). A noter
que, dans notre série, parmi les patients atteints
d’hémopathies malignes, 1’allo-immunisation était
plus importante chez ceux ayant une hémopathie
lymphoide que chez ceux ayant une hémopathie
myéloide  malgré  I'importante  différence
quantitative de CP RHI1 incompatibles transfusés
entre les deux groupes (p=0,02) (tableau 3).

En revanche, Mc Leod BC et al ont montré que,
malgré une profonde immunodépression associée a
une autogreffe de la moelle osseuse, une réponse
allo-immune peut étre rencontrée [15]. Haspel et al
ont montré que le nourrisson peut développer un
allo-Ac  malgré I'immaturité de son systeme
immunitaire [16]. D’autres études ont rapporté des
taux tres variables d’immunisation en relation avec
le statut immunitaire des patients étudiés [4, 17, 18,
19] (tableau4).

Le risque d’allo-immunisation doit prendre en
considération le type de CP transfusés [20,21]. En
effet, la contamination de CPA par les globules
rouges est inférieure a 0,001 ml/unité alors que
celle de CSP est de 0,3 ml/unité quand la coloration
vire au rose [21, 22]. Une étude, menée par Monlar
et al, ayant concerné 42 patients, a montré
I’absence  d’allo-immunisation en cas de
transfusion par des CPA issus du méme donneur
[22]. Dans notre série, le faible nombre de
transfusions par des CPA seuls ne permet pas de
rechercher une relation entre I’immunisation et le
type de CP transfusés.

Enfin, nous avons réalis€ des TCD chez 15 de nos
patients dans I’objectif de mettre en évidence une
immunisation éventuelle du receveur avec une RAI
négative, c'est-a-dire une quantité d’anticorps faible
et entierement fixée sur les hématies incompatibles.
Le résultat a été positif dans 2 cas mais 1’élution
n’avait rien donné. Un second prélevement des
mémes patients apres quelques semaines aurait pu
nous éclairer davantage.
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Tableau 1 : Caractéristiques des patients et des séries transfusionnelles.

Une seule série transfusionnelle Plusieurs séries transfusionnelles Total

Nombre de patients (%) 97 (89,81 %) 11 (10,18%) 108 (100 %)
Hommes 61 (89,7 %) 7 (10,3 %) 68 (100 %)
Femmes 36 (90 %) 4 (10 %) 40 (100 %)
Age moyen 33,65 ans 17 ans 31,96 ans

Extrémes 7 mois - 80 ans 2 -46 ans Tmois - 80 ans
Mode de sortie
Vivant 53 11 64
Décédé 12 0 12
Perdu de vu 32 0 32

RALI pré-transfusionnelle

95/121 (78,51%)

24/121 (19,83%)

119/121 (98,34%)

RAI post-transfusionnelle

Négative 49 (40,50%) 18 (14,88%) 67 (55,37%)
Positive 7 (5,78%) 3 (248%) 10 (8,26%)
Non disponible 40 (33,05%) 4 (3,3%) 44 (36,36%)
TCD post-transfusionnelle

Négatif 8 5 13

Positif 2 0 2

Elution éther

Négative 2 0 2

Positive 0 0 0
Allo-anticorps 12 3 15

Anti -RH1 6 2 8

Anti -RH2 5 1 6

Anti -RH3 1 0 1

CP RH1 2295 935 3230

CPS 2237 918 3155

CPA 58 17 75

J.I. M. Sfax, N°17/18 ; Juin/Déc 09 : 12 -18



H. KHEMAKHEM et al.

Tableau 2 : Répartition des immunisations observées chez les patients
transfusés en CP rhésus incompatibles

Patients sexe Age (ans) Pathologie CP transfusés RAI PT*

1 M 33 LAL 21 CPS +1 CPA Anti-RH 1

2 M 9 BS 31 CPS Anti-RH 1
15 CPS Anti-RH 1

3 M 10 MF 50 CPS Anti-RH 1+2

4 M 14 MF 4 CPS Anti-RH 1+2

5 M 13 MF 4 CPS Anti-RH 1+2

6 F 1 TG 41 CPS Anti-RH 1+2

7 M 6 TG 36 CPS Anti-RH 1+2

8 M 9 TG 15 CPS Anti-RH 1+2

9 F 26 CIVD 40 CPS Anti-RH 3

*: RAI post-transfusionnelle.

Tableau 3 : Facteurs influencant I'immunisation chez les patients transfusés par
des plaquettes RH1 incompatibles.

Immunisation  Fisher Moyenne des
anti -RH 1 CP RHI1 incompatibles transfusés/patient
Sexe
Homme 7/39 28,82 CPS + 0,76 CPA
p=10,62
Femme 1/25 29,87 CPS + 0,57 CPA
Nombre de
séries 6/53 23,87 CPS + 0,5 CPA
1 série p=0,90
2/11 53,44 CPS + 2,11 CPA
>1 série
Hémopathie 7/14 48 CPS + 1,42 CPA
bénigne p< 0,001
1/34 64 CPS + 1,05 CPA
Hémopathie
maligne
Hémopathie 0/15 85 CPS + 0,93 CPA
myéloide p=0,02
1/19 47,5 CPS + 1,15 CPA
Hémopathie
lymphoide

J.I M. Sfax, N°17/18 ; Juin/Déc 09 : 12 - 18 16



TRANSFUSION DE PLAQUETTES RHESUS INCOMPATIBLES ETUDE A PROPOS DE 108 PATIENTS

Tableau 4 : Taux d’alloimmunisation aprés transfusion de plaquettes RH1
incompatibles selon les équipes

Année Pathologie prédominante  Prévention par Allo-immunisation
Anti RH 1
N %
Goldfinger D[20] 1971 Immunosuppresseurs Non 8/102 7,8
Lichtiger B[13] 1983 Cancéreux Non 0/30 0
Baldwin[21] 1988 Pathologies hématologiques Non 9/73 12,3
Leod BCJ[15] 1990 Autogreffe de MO Non 3/16 18,7
Heim MU[9] 1992 Pathologies malignes Oui (100%) 0/37 0
Zeiler[22] 1994 Cancéreux Oui (100%) 0/20 0
Atoyebi[11] 2000 Cancéreux Non 0/24 0
Cid J[12] 2002 Pathologies malignes Non 0/22 0
Asfour MD[4] 2004 Autogreffe de MO Non 3/78 4
Chamouni P [7] 2005 Pathologies variées Oui (23.88%) 4/67 5,97
Notre série 2008 Pathologies variées Non 9/64 * 14,06
*Pour notre série, parmi les 108 patients étudiés, 64 seulement ont bénéficié d'une RAI post-

transfusionnelle.

CONCLUSION

Malgré les efforts renouvelés, il ne sera pas
possible de transfuser des CP a 100% Rhésus
compatibles. Toutefois, I'intérét des CPA incite les
utilisateurs a les utiliser préférentiellement aux
CPS. Ce qui permettra de bénéficier d’une sécurité
infectieuse (agents transmissibles) et
immunologique (HLA) supplémentaires. De plus,
Pefficacit¢ de I’immunoprophylaxie anti-RHI
montre I'intérét de la prescrire chez les fillettes et
les femmes en age de procréer. Il reste a évaluer le
colit d’un tel choix.
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DIVERTICULE PHARYNGO- OESOPHAGIEN DE ZENKER
APROPOS DE CINQ CAS

H. DHOUIB, M. MNEJJA, M. SELLAMI, S. KALLEL, AD. CHAKROUN, A. GHORBEL
Service ORL, CHU Habib Bourguiba, SFAX

Résumé

Le diverticule pharyngo-cesophagien de Zenker (DPO) est une hernie acquise de la muqueuse postérieure de
la jonction pharyngo-cesophagienne. C’est une pathologie rare. Sa symptomatologie est une dysphagie qui
peut entrainer progressivement une perte pondérale et des fausses routes menacant le pronostic vital.

Son traitement est soit chirurgical associant une diverticulectomie et une myotomie du muscle crico-
pharyngien soit endoscopique, par confection d’une oesophago-diverticulostomie

Nous rapportons une série de 5 cas de DPO de Zenker en étudiant les modalités thérapeutiques et les
caractéristiques évolutives.

Etude rétrospective a propos de 5 patients porteurs de DPO de Zenker, colligés dans le service ORL CHU
Habib Bourguiba Sfax de 2000 a 2009.

Il s’agissait de 4 femmes et d’'un homme dont I’dge moyen était de 65 ans (54 et 79 ans). La
symptomatologie clinique était dominée par la dysphagie haute dans tous les cas et la régurgitation dans 4
cas. Trois malades avaient un amaigrissement important et 2 malades avaient une symptomatologie
respiratoire a type de bronchites a répétition.

L’examen cervical et I’endoscopie hypopharyngée n’ont pas révélé d’anomalies dans tous les cas. Le transit
pharyngo-cesophagien a montré une image d’addition a la jonction pharyngo-cesophagienne en faveur d’un
DPO.

Le scanner cervical a été réalisé dans 2 cas objectivant une formation cervicale de contenu hydro-aérique
communiquant avec 1’cesophage.

Tous nos patients ont été opérés par voie cervicale externe. Ils ont bénéficié¢ d’une diverticulectomie associé
a une myotomie du muscle cricopharyngien.

Les suites opératoires étaient simples sauf pour deux patientes qui ont présenté une surinfection de la plaie
opératoire ayant nécessité la mise sous une antibiothérapie large dans les 2 cas et un drainage chirurgical
chez une patiente avec une bonne évolution ultérieure.

Le diverticule de Zenker est une entité rare qui touche essentiellement le sujet 4gé de sexe masculin.

Il se manifeste par une dysphagie, des régurgitations, et moins fréquemment par des manifestations
respiratoires (toux, infections bronchopulmonaires).

L’amaigrissement qui s’observe dans 20% des cas peut aboutir jusqu’au déces. Le transit baryté permet de
porter le diagnostic.

Son traitement peut étre chirurgical — résection du diverticule avec myotomie du cricopharyngien — ou
endoscopique, par confection d’une oesophago-diverticulostomie..

Les suites opératoires sont plus simples apreés un traitement endoscopique, cependant I’amélioration des
signes est moindre. Pour les sujets agés, la myotomie extra-muqueuse et le traitement par voie endoscopique
semblent les plus adaptés.

Mots clés : Diverticule de Zenker — Diagnostic — Traitement
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INTRODUCTION

Les diverticules pharyngo-oesophagiens (DPO)
sont rares. Le plus fréquent d’entre eux est le
diverticule dit de Zenker, développé
postérieurement a 1’cesophage au niveau d’un point
de faiblesse de sa musculeuse.

Les DPO de Zenker sont des hernies acquises de la
muqueuse pharyngée postérieure développées au
niveau de la jonction pharyngo-cesophagienne,
entre les fibres du muscle constricteur inférieur et
du muscle cricopharyngien (MCP).

IIs touchent 1la population agée et leur
symptomatologie est celle d'une dysphagie
progressive marquée par des régurgitations. Les
fausses routes et la perte pondérale secondaire
menacent le pronostic vital des patients.
Traditionnellement la chirurgie a ciel ouvert
(cervicotomie) est préconisée. Actuellement, les
techniques endoscopiques prennent une place
considérable dans la prise en charge des DPO du
fait de la voie d'abord naturelle qu’elles offrent.

PATIENTS ET METHODES

N

Il s’agit d’une étude rétrospective a propos de 5
patients présentant un DPO colligés au service sur
une période de 6 ans (2002-2008).

RESULTATS

L’age moyen des patients était de 65 ans
(extrémes 54-79 ans).Le sex-ratio était de 0,25.
Les patients se présentaient pour une dysphagie
haute dans tous les cas, une régurgitation dans 4
cas, mauvaise haleine dans 2 cas, et
amaigrissement dans 3 cas. Le délai diagnostique
variait de 1 a 17 ans.

L’examen ORL et particulierement
I’hypopharyngoscopie  ainsi que 1’examen
somatique étaient normaux chez tous les patients.

le diagnostic a été posé dans tous les cas par un
transit oeso-gastro-duodénal (TOGD) qui a montré
une image d’addition siégeant au niveau de la
jonction pharyngo-oesophagienne, postérieure dans
3 cas , gauche dans un cas et droite dans un autre(
Fig 1 — 2). Un scanner cervical (Fig 3) a été
pratiqué pour deux patients, a confirmé alors le
diagnostic.

Tous les patients ont été opérés par voie de
cervicotomie permettant la dissection du divertule
(Fig 4) puis sa résection avec une myotomie du
sphincter inférieur de 1’cesophage et du muscle
crico-pharyngien inférieur.

Les suites opératoires €taient simples sauf pour
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deux patientes qui ont présenté une surinfection de
la plaie opératoire ayant nécessité la mise sous une
antibiothérapie large dans les 2 cas et un drainage
chirurgical chez une patiente avec une bonne
évolution ultérieure.

Aucun patient n’a eu de récidive de la
symptomatologie clinique avec un recul moyen de
8 mois (3-18). Une patiente a été décédée par une
pathologie intercurrente.

DISCUSSION

Décrit pour la premiere fois par Ludlow en 1769, le
DPO est mieux connu sous le nom de diverticule
de Zenker depuis que [I’anatomo-pathologiste
Frederick Albert Von Zenker a publié en 1877 une
série de 27 patients porteurs de cette pathologie
(1,2). Ainsi Zenker n’était pas le premier a décrire
cette entité, mais il avait le mérite de démontrer
que la pathogénie de ce diverticule consistait en
une augmentation de la  pression intra-
pharyngienne. Un siecle plus tard, le rdle du
sphincter  supérieur de 1’esophage dans
I’hyperpression intra-pharyngienne lors de la
déglutition a été démontré par des études
manométriques(3).

Le diverticule de Zenker est une hernie de la
portion médiane et inférieure de la muqueuse de la
paroi postérieure de 1’hypopharynx. Il apparait dans
une zone de « faiblesse anatomique originelle »
limitée en dehors par les fibres obliques du muscle
constricteur inférieur du pharynx propulsant le bol
alimentaire et en bas par les fibres horizontales du
muscle crico-pharyngien jouant le role de sphincter
supérieur de 1’cesophage (4).

Les diverticules de I’oesophage sont rares : 1 % des
maladies de I’cesophage (5). Les DPO constituent
la forme la plus fréquente : 54 a 82 % selon les
auteurs. Ils touchent les patients apres 50 ans avec
une acmé entre 60 et 80 ans (6, 7,8).

Le sex-ratio hommes/ femmes varie de 2,6/1 a
3,4/1 et il s’observe presque exclusivement chez
des individus de race blanche (9).

La symptomatologie est dominée par les
manifestations digestives, surtout la dysphagie et
les régurgitations qui se rencontrent dans plus de
70 % des cas (10). La dysphagie est une dysphagie
haute se manifestant d’abord par I’impression
d’une « boule dans la gorge », puis sous forme de
simples impressions de blocages alimentaires
augmentant en fréquence et en intensité. Au cours
de [D’évolution surviennent des blocages vrais
intéressant les solides puis les liquides, pouvant
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conduire a une aphagie avec un amaigrissement qui
s’observe dans 20 % des cas secondaire a la
malnutrition qui peut aboutir jusqu'au déces
(11,12).

A la dysphagie s’y associe souvent des renvois
d’aliments non digérés et de salive survenant de
facon précoce apres la déglutition et des
borborygmes cervicaux (13).

Les manifestations respiratoires sont moins
fréquentes et se rencontrent dans 17 a 60 % des
cas(14). Elles sont a type de toux, de
bronchopneumopathies d’inhalation, d’asthme,
d’abces du poumon et d’insuffisance respiratoire
chronique.

L’infection du diverticule est exceptionnelle et peut
provoquer une hématémese, donner naissance a un
abces cervical, a une médiastinite ou a une fistule
oesotrachéale (15) .

En dehors des signes cliniques caractéristiques de
l'affection, 15 a 20 % des diverticules sont de
découverte fortuite radiologique (16).

L’examen clinique est le plus souvent pauvre
révélant parfois a l’inspection une tuméfaction
latérale au tiers inférieur du cou en extension, qui
suit les mouvements du larynx et se gonfle apres
les repas. La palpation peut retrouver une
tuméfaction cervicale, gauche, molle, pseudo-
fluctuante. Elle peut provoquer la vidange partielle
ou totale de la poche diverticulaire marquée par des
bruits  hydroaériques  caractéristiques, avec
I’affaissement de la tuméfaction (signe du
gargouillis). Ce signe peut étre retrouvé apres le
repas ou apres 1’ingestion d’eau ou d’air.

La laryngoscopie indirecte, associée
éventuellement a la nasofibroscopie, recherche une
laryngite banale, une immobilité d’un hémilarynx
et une stase salivaire dans les sinus piriformes
(signe de Chevalier Jackson), signe non spécifique
mais évocateur d’une pathologie oesophagienne
sous-jacente.

La panendoscopie et la fibroscopie
cesogastroduodénale permettant en méme temps le
diagnostic positif et parfois le traitement des DPO,
mais peuvent étre parfois dangereuses responsables
de perforations du diverticule et de 1’cesophage.
L’examen de référence est le transit baryté en
double contraste, réalisé en orthostatisme afin de
dépister précocement un éventuel DPO.

Des clichés de face, de profil et obliques sont
réalisés apres tapissage baryté au repos et en
inspiration bloquée (manoeuvre de Valsalva) qui
révelent une image d’addition arrondie, de taille
variable, dont le collet est en regard de la sixieme
vertebre cervicale le plus souvent a gauche.
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La classification de Van Overbeek (tableau 1) est
relativement précise et simple d’utilisation en
pratique clinique.

L’échographie cervicale transcutanée permet
d’analyser la jonction pharyngo-oesophagienne,
ainsi que 1’oesophage cervical, et donc de déceler
une éventuelle 1ésion a ce niveau (17).

La mise en évidence de diverticules oesophagiens
ne releve habituellement pas de la TDM. Le
scanner est surtout utile pour déceler les
complications éventuelles des diverticules : abces,
médiastinite, fistules, infection pulmonaire.

Le scanner est réalisé sans absorption orale de
contraste, sauf indication particuliere, mais avec
injection de contraste endoveineux apres une étude
sans contraste (18).

L’imagerie par résonance magnétique (IRM)
permet une étude satisfaisante du médiastin
postérieur et donc de 1’oesophage. Cette technique
est tres exceptionnellement appliquée pour
I’exploration des diverticules oesophagiens (19).

Le traitement du DPO est chirurgical, réalisée soit
a ciel ouvert, soit a I’endoscopie.
I ne faut traiter que
symptomatiques.

Les techniques chirurgicales consistent en une
myotomie seule pour les petits diverticules (< 4
cm) ou associé a une diverticulectomie pour des
diverticules plus larges ou a une diverticulopexie
(20, 21).

La diverticulectomie consiste a réaliser une
résection du DPO et fermeture de son collet par des
fils résorbables ou mieux par une pince a agrafe. La
myotomie du cricopharyngien peut étre réalisée
avant ou apres la diverticulectomie , effectuée sur
la ligne médiane postérieure pour éviter le risque
récurrentiel des myotomies latérales. Elle doit
s’étendre sur 2 a 3 cm et intéresser de part et
d’autres les fibres transverses du crycopharyngien,
1 a 2 cm des fibres du constricteur inférieur du
pharynx au-dessus et 1 cm des fibres circulaires de
la musculeuse oesophagienne au-dessous.(22)

La diverticulopexie, décrite pour la premiere fois
par Schmid et par la suite popularisée par Belsey et
Skinner (23, 24, 25), ne nécessite pas d’ouverture
muqueuse, supprimant le risque de fistule et de
sténose, mais inclut la  myotomie du
cricopharyngien. La pexie doit étre réalisée le plus
haut possible car le diverticule doit étre déclive. Le
fond du diverticule est en général fixé au muscle
sterno-cléidomastoidien, plus exceptionnellement a
la mastoide. Cette technique permet une reprise de
I’alimentation le lendemain de 1’intervention (26)

les diverticules
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Une sonde nasogastrique est placée
systématiquement, ou seulement en cas de
diverticulectomie ou de plaie accidentelle de la
muqueuse.

L’inconvénient de cette chirurgie est la nécessité
d’une anesthésie générale et d’une
hospitalisation d’au  moins 5 jours. (27)
Les complications postopératoires sont: les fistules
(1,8 %), les paralysies récurrentielles, I’hémorragie,
les abces, les médiastinites (22, 28).

Le traitement endoscopique des diverticules
pharyngo-oesophagiens est fondé sur la mise en
communication large du diverticule et de
I’oesophage en sectionnant le mur mucomusculeux
séparant le diverticule et la lumiére cesophagienne.
Cette technique laisse la poche diverticulaire en
place et réalise une myotomie du cricopharyngien.
Le traitement endoscopique permet une anesthésie
courte, une reprise de I’alimentation per os a la
48°™ heure de I’intervention et une hospitalisation
de trois jours. (29)

Mais il est irréalisable en cas d’arthrose cervicale
majeure ou de difficultés d’ouverture buccale et
elle expose a un taux de récidive de 12 % (30) ;

Par ailleurs, I’amélioration des signes fonctionnels
est moindre apres traitement endoscopique
qu’apres traitement chirurgical (22).

Pour les sujets 4gés la myotomie extra-muqueuse et
le traitement par voie endoscopiques semblent les
plus adaptés alors que la chirurgie a ciel ouvert
associant une myotomie et une diverticulectomie
est conseillé pour les sujets jeunes (31, 32).

Le succes du traitement est jugé sur la disparition
de la symptomatologie initiale avec une reprise
d’une alimentation normale, prise du poids et
amélioration de 1’ état général.

Les taux de récidives semblent plus élevés par voie
endoscopique (12%) que par voie cervicale (0 a 5
%), probablement en rapport avec un geste
incomplet. (33)

Par voie cervicale, les échecs sont aussi plus
fréquents en l'absence de myotomie (16 % des
cas dans 1'étude d'Aggerholm), confirmant la
pathogénie de ces diverticules de pulsion. (34)

Le taux de cancérisation n’excede pas 1%. (35)
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Figure 1 et 2 : TOGD avec et sans maneuvre de
valsalva: image d’addition a la jonction

pharyngo-esophagienne latéralisée a droite

TDM
volumineuse poche eesophagienne débutant a la

Figure 3 : cervico-thoracique :
hauteur de la bouche @sophagienne et
s’étendant sur environ 9 cm jusqu’au niveau de
la crosse de I’aorte
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Fleche noire : le diverticule
Fleche blanche : cesophage

Figure 4 : Aspect per-Opératoire

Tableau 1: Classification de Van Overbeeck.

Diameétre maximal inférieur a la hauteur d’un
corps

vertébral de vertébre thoracique.

Petit diverticule inférieur a 2 cm.

Grade I

Grade II | Diametre maximal compris entre une et trois

hauteurs de corps vertébraux de vertebre thoracique.

Diverticule moyen compris entre 2 et 4 cm.

Grade
III

Diametre maximal supérieur a la hauteur de trois
corps

vertébraux de vertebre thoracique. Large diverticule
supérieur a 4 cm.
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Cas Clinique

LES SYNDROMES PARANEOPLASIQUES
ASSOCIES AU CANCER AU CAVUM : 4 PROPOS DE 3 CAS

H. DHOUIB, J. MOALLA, M. MNEJJA, S. KALLEL, M. SELLAMI, A. GHORBEL
Service ORL, CHU Habib Bourguiba, SFAX
Résumé

Le cancer du nasopharynx (CNP) est une affection relativement fréquente en Tunisie (1,8/100.000).Cette
tumeur, particulierement évolutive, est rarement associée a des syndromes paranéoplasiques (SPN)
changeant ainsi complétement le pronostic.

Nous rapportons 2 observations de dermatomyosite (DM) et une observation d’ostéoarthropathie
hypertrophiante de Pierre Marie, associées a un cancer du cavum, colligées entre 1996 et 2006.

Les patients étaient agés respectivement de 55, 59 et 62 ans. Dans tous les cas, le cancer du cavum était un
carcinome épidermoide indifférencié & un stade avancé. Le SPN a précédé la maladie dans un cas (DM).
Dans les 2 autres cas, il s’est révél€ lors d’une récidive métastatique apparue un an apres la fin du traitement.
La fréquence du SPN est probablement sous estimée du fait de 1’absence de recherche systématique.

Le SPN est le plus souvent associé a un carcinome de type indifférencié. Il se voit surtout chez le sujet jeune,
cependant la DM apparait le plus souvent apres la quarantaine

L’évolution du SPN suit celle du cancer, s’améliore lors du controle de la maladie et s’aggrave lors de la
rechute.

Mots clés : Syndromes paranéoplasiques — Dermatomyosite — Carcinome Nasopharyngé

I- INTRODUCTION sur le visage, les membres supérieurs et inférieurs

et une diminution de la force musculaire  (fig
1,2,34). Le bilan enzymatique, I'E.M.G. et la
biopsie neuro-musculaire ont conclu a une
dermato-polymyosite.

La corticothérapie par voie générale a entrainé
une récupération de la force musculaire et une
régression des lésions cutanées.

Dix mois plus tard, le malade a présenté des
métastases hépatiques, pulmonaires et osseuses.
Devant cet aspect polymétastatique, un traitement
palliatif a été entrepris. Cependant, le patient
décédait au cours du traitement.

Les syndromes paranéoplasiques (SPN) sont
définis comme I’ensemble des manifestations
cliniques, radiologiques et/ou  biologiques
indirectes qui accompagnent une maladie
cancéreuse. C’est une pathologie rare, mais sa
fréquence parait largement sous-estimée. Plus de
360 cas de SPN associés au CNP ont été rapportés
dans Ia littérature (1). Les mécanismes qui unissent
ces syndromes paranéoplasiques au processus
néoplasique restent mal connus. Classiquement, ils
apparaissent apres le cancer mais peuvent parfois le
précéder. L’évolution de ces SPN est le plus

souvent parallele a celle de la tumeur maligne. Observation N°2

Nous rapportons deux  observations de

dermatomyosite (DM) et une autre Une femme, agée de 55ans, aux antécédents d’une
d’osteoarthropathie hypertrophiante ~ pneumique dermatomyosite  traitée  par  corticothérapie
(OAHP) colligés parmi une série de 350 patients entrainant la récupération totale de la force
porteurs de CNP dans une période de 8 ans (1996- musculaire et la régression partielle des 1ésions
2006) cutanées. Deux ans plus tard, la patiente a présenté

une hypoacousie et des adénopathies cervicales
bilatérales. L’examen du cavum a révélé une
tumeur de la paroi latérale gauche du cavum dont

II- OBSERVATIONS

' o
Observation N°1 la biopsie a conclu & un UCNT du cavum.
Un patient de sexe masculin, agé de 56 ans, est L’examen cervical a trouvé des adénopathies
traité d’'un UCNT du  cavum (T3NOMO) par une cervicales bilatérales de 3cm a 5 cm de diameétre
radiothérapie exclusive en Avril 2000. 9 mois avec atteinte du creux sus-claviculaire. Aprés un
apres la fin du traitement, il a présenté des lésions bilan d’extension local et a distance comportant un
érythématosquameuses et prurigineuses étendues scanner cervical et du cavum, une échographie
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abdominale et une scintigraphie osseuse la tumeur
a été classée T2bN3MO. le comité de carcinologie
ORL a décidé un traitement par chimiothérapie
premiere puis une radiothérapie. La DM que
présentait la patiente a été considérée un SPN
précessif du cancer du cavum. Apres 2 cures de
chimiothérapie, la patiente a présenté un état
septicémique entratnant son déces.

Observation N°3

Un Homme agé de 60 ans, porteur d’un U.C.N.T.
du cavum classé TANIMO traité par radiothérapie
exclusive. Six mois apres la fin du traitement, le
patient a présenté des arthralgies au niveau des
membres inférieurs. L’examen a montré un
hippocratisme digital (HD).

L’exploration radiologique du squelette a montré
une hyperostose des diaphyses fémorales avec un
aspect hétérogene des extrémités supérieures des
tibias (fig 5,6). Le diagnostic d’O.A.-H. P. a été
posé.

Le bilan d’extension locorégional et a distance du
cancer du cavum a été entrepris et a montré une
évolutivité métastatique  pulmonaire. Un
complément par une chimioradiothérapie a été
indiqué. Apres deux cures de chimiothérapie, le
patient a refusé de terminer son traitement et a été
perdu de vue.

III- DISCUSSION

La fréquence des SPN dans les cancers de la téte et
du cou est difficile a évaluer. Sa fréquence est
diversement appréciée: de 2,4 a 18 % selon les
auteurs (2,3).

Dans notre série, parmi 350 cas de CNP, il existe
7% de SPN (12 cas d’hippocratisme digital (HD), 2
cas DM, 1 cas d’OAHP).

Le SPN est associé le plus souvent a I’'UCNT, un
peu moins fréquemment au type peu différencié et
jamais au cancer bien différencié (2). Son
mécanisme pathogénique reste encore mal élucidé.
Deux théories ont été avancées: hormonale et
immunoallergique. Dans la premiere hypothese,
c’est la tumeur qui secrete des polypeptides
hormonaux actifs sur le plan biologique mais
inappropriés sur le plan homéostatique. Ces
polypeptides seraient responsables des différents
syndromes cliniques de type endocrinien. Dans la
théorie immuno-allergique, les SPN seraient le
résultat de réaction croisée des anticorps produits
contre les antigénes tumoraux, avec les tissus
normaux ayant une similitude de structure (4).
L’apparition du SPN est indépendante du stade
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évolutif. Dans les 3 observations rapportées par
Boussen, le diagnostic de DM a précédé celui de
CNP dans un cas, il a été concomitant dans un cas
et postérieur a celui du CNP dans le troisieme cas
(5).

Habituellement, 1’évolution du SPN suit celle du
cancer : régressent ou disparaissent avec la
régression de la tumeur, et réapparaissent en cas de
récidive (4).

Le CNP est responsable de diverses manifestations
paranéoplasiques dont les plus fréquentes sont
I’HD, ’OAHP, la fievre d’origine indéterminée, la
réaction leucémoide, I’hypercalcémie et la DM (1).
Le syndrome ostéo-articulaire est le SPN le plus
fréquent (1). En 1904 schlagen Haufer (6) a décrit
le premier cas d’OAHP secondaire au CNP, par la
suite d’autres auteurs ont publié des observations
similaires (7,8,9,10). En 1985, Maalej a rapporté
dans sa série 17 cas d’OAHP et 13 cas d’HD (2).
L’OAHP affecte le plus souvent le sexe masculin
supérieur a 40 ans. La forme compléte associe :

- Un syndrome articulaire a type d’arthralgie
simple ou d’arthrite sub-aigue ou chronique.

-Un syndrome morphologique fait essentiellement
d’un HD, de troubles vasomoteurs et d’hyperplasie
cutanée.

-Une périostose radiologique qui
pathognomonique et indispensable au diagnostic.
Au stade de début, quand I’anomalie radiologique
n’est pas évidente, la scintigraphie  osseuse
pourrait contribuer au diagnostic (fixation le long
de la diaphyse).

Apres éradication de la tumeur, les symptomes
articulaires disparaissent rapidement, I’HD et
I’hypertrophie des extrémités régressent beaucoup
plus lentement et la périostose persiste dans la
majorité des cas (11). Pour certains auteurs,
I’apparition de ce syndrome n’influence pas le
pronostic (4). Cependant dans notre observation
N°3, I’apparition I’OAHP s’est rapidement
succédé d’une évolutivité métastatique.
L’association DM et CNP est plus rare, rapportée
surtout par les auteurs des régions de haute
endémicité de 1’affection (12,13). Boussen a
recensé€ une centaine de cas dans la littérature et a
rapporté 3 nouveaux cas de DM (5). La série la
plus importante était celle de Hu (12) : 61 cas de
DM sur une série de 70899 cas de CNP, entre
1964 et 1989. Teo(14) a rapporté 10 cas de DM sur
1154 cas de CNP. L’age moyen au moment du
diagnostic de DM paranéoplasique est en général
supérieur a 40 ans (16,17). Leow et al, ont rapporté,
cependant, dans leur série, qu’un tiers des malades
ayant une DM associée au CNP avaient moins de

est



LES SYNDROMES PARANEOPLASIQUES ASSOCIES AU CANCER AU CAVUM : A PROPOS DE 3 CAS

40 ans (18). Dans les pays du Maghreb, des cas de
DM apparaissant a un &age précoce ont été
rapportés. Ceci est expliqué, en partie, par la
distribution d’age bimodale du CNP (5, 19) dans
ces pays, plus basse que celle des pays asiatiques
(12,14).

De nombreux  facteurs étiologiques ont été
incriminés dans la genese de la DM, dont les virus
coxackie et de I’hépatite B (20). Le role de 'EBV
dans la genése de la DM reste encore controversé
(21). Dans le cas de 1a DM associée au CNP, le role
de ’EBV mérite d’étre discuté.

Dans la littérature, le diagnostic de DM précede
souvent celui du CNP permettant la découverte du
néoplasme nasopharyngé a un stade débutant (5).
Dans notre étude, la DM a précédé le CNP dans un
cas et lui était postérieure dans I’autre cas. Chez
ces deux patients, la tumeur était évoluée, soit au
niveau local (T3) soit au niveau ganglionnaire
(N3). Cette corrélation entre le volume tumoral et
I’existence d’une SPN a déja été notée dans la
littérature (5).

La corticothérapie (prédnisone 1-2 mg /Kg/j)
permet souvent le contrdle des symptomes de la
DM, comme nous 1I’avons constaté dans nos deux
observations. Cependant, la guérison ne peut étre
obtenue qu’apres traitement spécifique du cancer.
L’impact de la DM sur le pronostic du CNP reste
controversé. Hu et al (12) ont trouvé un impact
négatif sur la survie a 10 ans alors que le risque
métastatique semble plus faible en cas de DM
associée. Pour leur part, Teo et al (14) et Peng et Al
(22) n’ont trouvé aucun impact de la DM associée
sur le pronostic et la survie.

IV - CONCLUSION

Les  syndromes  paranéoplasiques,  parfois
révélateurs de certains UCNT, constituent alors un
élément aussi bien de diagnostic que de
surveillance des UCNT. Ils demeurent un domaine
de recherche ou les études par les techniques de
biologie moléculaire pourraient élucider leur
mécanisme.

J.I. M. Sfax, N°17/18 ; Juin/Déc 09 : 25 - 28

Figure 1 : Lesions érythémato-squameuses de
dermatopolymyosite au niveau du visage.

Figure 2 : Lésions de dermatopolymyosite au
niveau des mains

Figure 3 : Lésions cutanées de dermato-
polymyosite au niveau des coudes.
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Figure 4 : Lésions cutanées de dermato-
polymyosite au niveau des genoux.

Figure 5 : hyperostose des diaphyses fémorales.
Aspect hétérogene des extrémités supérieures
des tibias
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INTRODUCTION

Le cancer du cavum constitue une  entité
particuliere parmi les cancers des voies aéro-
digestives supérieures vu ses caractéristiques
épidémiologiques [5,6]. En Tunisie, comme dans
tout le bassin méditerranéen, ce cancer sévit sur un
mode épidémique bimodal [3,9]. En effet, en
Tunisie, dans une série publiée en 2003, 27% des
patients atteints de NPC étaient agés entre 5 et 30
ans avec un pic entre 15-20 ans [3]. Sa prévalence,
par rapport a sa distribution géographique mondiale
est moyenne (incidence 1-6/100 000)[8]. Dans
notre établissement, entre 1990 et 2003, 400 cas de
NPC ont été diagnostiqués (soit 30 cas par an).
Il est actuellement bien établi que I’EBV est un
facteur considérable favorisant la genese du cancer.
D’autres  cofacteurs  environnementaux et
alimentaires sont également incriminés [9-10]. Sur
le plan clinique, du fait de sa localisation, le
nasopharynx constitue un carrefour entre la région
cranio-encéphalique et les espaces profonds de la
face. 1l est situé en arriere des choanes, sous le
corps du sphénoide et en avant de 1’apophyse
basilaire de 1’occipital et de 1’atlas et I’axis [11].
L’expression clinique est alors formée par un
syndrome rhinologique, un syndrome otologique
et des signes neurologiques, associés a un
envahissement ganglionnaire loco-régional [6] et
parfois des métastases a distance.
Le cancer du nasopharynx, comme tous les cancers
des voies aéro-digestives supérieures, est
caractérisé par une agressivité locale importante.
Alors que 1’envahissement parapharyngé est
classiquement tres fréquent ( 80% des cas) [6],
I’extension antérieure est beaucoup plus rare ( 15%
des cas) [6]. Cependant, 1’extension postérieure en
particulier vers les premieres vertebres cervicale
(C1C2) n’ajamais été discutée dans la littérature.
Nous rapportons deux observations
d’envahissement  par contiguité de Cl et C2
développé chez un enfant et un adulte, colligés
parmi 400 cas de néoplasie nasopharyngée colligés
dans notre établissement pendant 14 ans (1990-
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2003). En effet, notre série comporte 7 cas
similaires. Ces observations sont particulieres par
leurs présentations cliniques et on discutera les
difficultés diagnostiques rencontrées ainsi que les
implications thérapeutiques.

OBSERVATIONS
Observation 1

Il s’agissait d’un enfant 4gé de 14 ans, adressé du
service de neurochirurgie pour une épistaxis droite
et un trismus évoluant depuis deux mois. En effet,
le patient a été hospitalisé en urgence pour
I’exploration d’une torticolis douloureuse évoluant
depuis sept mois d’aggravation progressive
associée a une hémicranie gauche, sans notion de
traumatisme cervical ni syndrome infectieux. La
radiographie du rachis cervical a montré une
fracture de la masse latérale gauche de C1 avec une
luxation rotatoire de C1C2. L’IRM cérébrale et du
rachis cervical n’a pas trouvé une origine centrale
au torticolis mais a découvert une tumeur du cavum
qui détruit la masse latérale de 1’axis et fuse dans le
canal médullaire ( figure 1). A ’examen ORL, la
palpation cervicale n’a pas trouvé des
adénopathies. La nasofibroscopie a montré une
tumeur ulcéro-bourgeonnante du toit du cavum
dont la biopsie était en faveur d’un carcinome
indifférencié de nature nasopharyngé (UCNT). Le
scanner du cavum a montré la tumeur du cavum qui
détruit C1 et s’étend en intra-médullaire, descend
vers 1’oropharynx et envahit latéralement la fosse
infra-temporale gauche mais respecte la base du
crane (figure 2). Le bilan d’extension a distance
comportant une échographie abdominale, une
radiographie du thorax et une scintigraphie osseuse,
était normal. Cette derniére a montré, en fait, une
fixation au niveau de la base du crane en rapport
avec la tumeur primitive sans pouvoir mettre en
évidence au sein de cette hyperfixation 1’ atteinte de
C1. La tumeur a été classée TANOMO et le patient
a été traité par une chimiothérapie premiere (3cures
de BFC: bléomycine, farmorubicine, cysplatyl)
entrainant une fonte de la tumeur nasopharyngée
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mais une persistance de la tumeur vertébrale. Une
radiothérapie sur le mode standard sur le cavum
et les aires ganglionnaires et 45 Gy sur C1 a été par
la suite délivrée. Ce traitement a permis une
rémission complete nasopharyngée  clinique,
radiologique et histologique. Au niveau rachidien,
la scintigraphie osseuse, faite apres un recul de huit
mois, a montré une fixation modérée au niveau de
C1. Sur le plan clinique, il y avait une disparition
du torticolis, persistance d’une cervicalgie modérée
mais fait important, il n’y avait pas de troubles de
la stabilité céphalique. Apres un recul de 4 ans, la
scintigraphie osseuse est devenue normale au
niveau du rachis cervical ainsi que dans le reste du
squelette. Actuellement, le patient est en rémission
complete locale et a distance, clinique et
radiologique avec un recul de 8 ans.

FIGURE 1 : IRM cavum, coupe axiale: Atteinte de
la masse latérale de C1 FIGURE 1: IRM cavum,
axial cut : attack of the side mass of C1

FIGURE 2: TDM du cavum, coupe axiale:
lyse de la base du crane et 1’arc antérieur de C1
avec extension endo-canalaire.
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Observation 2

Il s’agissait d’un homme &4gé de 45 ans, sans
antécédents pathologiques, a présenté brutalement
un torticolis sans autres signes associés. Le patient
a été hospitalisé en urgence en neurochirurgie.
L’examen des nerfs craniens était normal. Devant
ce tableau clinique, une étiologie centrale a été
suspectée. Le scanner cérébral pratiqué d’urgence
a montré un envahissement de la base du crane par
une tumeur nasopharyngée qui détruit en outre le
sinus sphénoidal et le corps vertébral de C1 et C2
sans extension endocanalaire. Pour chercher une
atteinte médullaire cervicale expliquant le
torticolis, une IRM du rachis cervical faite a
confirmé 1’absence d’envahissement médullaire en
regard de C1 C2. Le patient a été adressé alors a 1’
ORL ou [I’examen cervical a trouvé une
adénopathie du groupe II droit de 3cm de grand axe
et I’examen au nasofibroscope a montré une tumeur
du cavum dont la biopsie a conclut a un carcinome
épidermoide peu différencié. L’échographie
abdominale a trouvé 1’aspect de foie secondaire
alors que la radiographie du thorax et le scanner
thoracique ont montré un aspect en lacher de
ballon. La tumeur a été classée T4NIM+. Le
traitement a été alors une chimiothérapie selon le
protocole métastatique. Au cours du traitement, le
patient est décédé.

DISCUSSION

Le carcinome du nasopharynx nait le plus souvent
au niveau de la fossette de Rosen Muller. La
tumeur s’étend de proche en proche et peut envahir
la muqueuse ou croitre le plus souvent au niveau de
la sous-muqueuse envahissant les structures
adjacentes telles que les cavités nasales, les parois
latérales de I’oropharynx, I’espace
parapharyngé[6].

L’ atteinte vertébrale métastatique dans le cadre du
cancer cavum est bien connue [1,6,12]. Cependant,
I’atteinte par contiguité, particulierement au niveau
de C1 C2 n’a jamais été rapportée dans la
littérature. Une telle extension pose des difficultés
diagnostiques par 1’éventuelle symptomatologie
neurologique  périphérique associée, de
classification et thérapeutiques. Sur le plan
clinique, le diagnostic de cancer du cavum peut étre
dérouté par des signes fonctionnels neurologiques
cervico-brachiaux mis au premier plan par le
patient tel qu’il était le cas dans non deux
observations ou les malades ont été hospitalisés au
début au service de neurochirurgie pour torticolis.
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Le diagnostic de cancer du cavum a été redressé
par I'imagerie.

La deuxieme difficulté rencontrée était lors de la
classification TNM de la tumeur. Faut-il-
considérer I’atteinte de C1C2 comme métastatique
et traiter le patient selon le protocole métastatique
ou comme faisant partie de la tumeur primitive ?
Encore, dans la deuxieéme éventualité qui parait
plus logique, a quel stade T cette extension
vertébrale initiale va-t-elle appartenir ? En effet,
aucune classification du cancer du cavum (UICC
1997 et UICC 2002) n’a pris en compte 1’atteinte
de C1C2.

Concernant le statut ganglionnaire et métastatique a
distance, nos patients ont été classés NON1. Cette
pauvreté de [Datteinte ganglionnaire, associée a
I’étendue extension postérieure, témoignent de
I’agressivité locale particulierement importante de
ces tumeurs. L’imagerie basée sur la TDM et
I’IRM permet de découvrir ces atteintes rares et d’y
rattacher la symptomatologie cervicale. La TDM
permet de montrer une destruction de la corticale
vertébrale mais elle a des limites pour évaluer
I’extension médullaire. C’est ainsi, I'IRM est
essentielle pour la détection de I’envahissement des
tissus mous de 1’espace épidural [1], une atteinte a
chercher puisqu’elle expose ultérieurement &
I’apparition de métastases vertébrale sous-jacentes
[1]. De nos jours, les nouvelles techniques
d’imagerie, particulierement I’IRM en séquence cis
et en saturation de graisse peuvent offrir une
résolution meilleure du canal médullaire et des
structures nerveuses. Par ailleurs, de nos jours, le
PET-scan a révolutionné les explorations des
cancers de la téte et du cou. Il est fait, pour
certaines équipes, en premiere intension a la place
de la TDM ou I’IRM surtout en cas de cancer du
nasopharynx ayant un potentiel métastatique
important [12], tel qu’il est le cas de I’atteinte de
C1C2 quand elle associe une épidurite.

La prise en charge thérapeutique de ces patients est
difficile du fait du siege critique de C1 C2 et du
risque de toxicité médullaire post-radique. En effet,
la dose maximale tolérée au niveau de la moelle
cervicale est de 45 Gy, en étalement classique.

Cependant, cette dose ne permet qu'une
stabilisation de la maladie [1]. L’apparition
actuellement de nouvelles techniques de
radiothérapie telle que la radiothérapie de

conformation et la radiothérapie par modulation
d’intensité peuvent permettre une meilleure
irradiation locale avec moins de risque [2,4].
Dans 1’observation n°l, le cancer du cavum a été
traité par radiothérapie classique a partir d’un
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champ antérieur nasal incluant toute la tumeur
primitive et recevant 65 a70 Gy et deux champs
latéraux délivrant 45 Gy vers les plans postérieurs
du cavum y compris C1 avec un cache médullaire.
Une instabilité atloido-axiale peut se voir souvent
du fait de la destruction osseuse d’origine tumorale
ou secondaire a la radiothérapie. Une stabilisation
par des vis et matériel prothétique est proposée
pour les atteintes minimes des premieres vertebres
cervicales [2].

CONCLUSION

L’atteinte vertébrale initiale par contiguité en cas
de cancer du cavum est exceptionnelle. Cette
atteinte pose des difficultés a toute les étapes de
prise en charge depuis le diagnostic jusqu’au
traitement. Elle est la conséquence d’une
agressivité tumorale importante. Des séries plus
larges pourraient permettre de contourner les
problemes de classification et surtout de choix
thérapeutiques.
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RESUME

L’invagination intestinale aigué (ITA) de I’adulte est rare et souvent secondaire a une 1ésion organique. Elle
représente moins de 5% des OIA chez I’adulte. L’invagination colique pure sur lipome est exceptionnelle.

Nous rapportons le cas d’une invagination colo-colique sur lipome du colon droit survenue chez une femme
de 77 ans. La présentation clinique était celle d’un syndrome occlusif. L’échographie abdominale confirmait
I’occlusion, précisé son sieége et sa cause sous forme d’un masse tumorale colique. L’intervention a consisté
en une hémicolectomie droite avec stomie. L’examen anatomopathologique a confirmé le diagnostic d’une

tumeur bénigne type lipome.

Conclusion : I’occlusion intestinale aigue par une invagination colique secondaire a un lipome est rarement
rencontrée chez I’adulte. Sa symptomatologie est peu spécifique. Son diagnostic est facilité par la
tomodensitométrie abdominale. L’exérese chirurgicale constitue le traitement de choix.

Mots-Clés : Adulte — Invagination Intestinale — Colon — Lipome

INTRODUCTION

L’invagination intestinale aigue (ITA) est une
pathologie fréquente chez [I’enfant, rarement
rencontré chez I’adulte[1]. Elle représente moins de
5% des occlusions intestinales aigues chez 1’adulte.
Les invaginations concernent l'intestin gréle dans
75% des cas et le colon dans 25% des cas[1].
Contrairement a [’enfant, elle est souvent
secondaire a une lésion endoluminale de type
maligne, rarement une tumeur bénigne de type

adénome beaucoup plus qu'un lipome[l,2].
L’invagination colique pure sur lipome est
exceptionnelle. Nous rapportons un cas rare

d’occlusion intestinale aigue sur une invagination
colique secondaire a un lipome du colon ascendant
survenant chez une femme agée.

OBSERVATION

Une femme de 77 ans, sans antécédents
particuliers, admise en urgence pour syndrome
occlusif qui date de trois jours avec des douleurs
abdominales diffuses prédominante au niveau du
flanc et de I’hypochondre droit, des vomissements
et un arrét des matieres et des gaz. L’examen
physique avait trouvé une patiente fébrile a 38,5°c
avec une tension artérielle a 11/7mm/Hg et un
pouls a 82 battements/mn. Présence d’un
météorisme abdominale asymétrique avec une
douleur abdominale diffuse sans défense ni de
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masse palpable ni d’axite. Les orifices herniaires
étaient libres. Au toucher rectale, I’ampoule rectale
était vide. Le bilan biologique était sans anomalie
avec des leucocytes a 9600 éléments blanc/mm3,
une hémoglobine a 12,5g/100ml, une urée sanguine
a 5,5mmol/l et un taux de prothrombine a70%.
L’abdomen sans préparation montrait de niveaux
hydroaériquex sur le colon ascendant. Une
échographie abdominal montrait une image typique
d’invagination colo-colique avec une double paroi
digestive était visualisée dans la région de 1’angle
droit. Une image endoluminale de 3cm de grand
axe, bien limité était visible au contact du boudin
d’invagination. On a décidé d’opérer la patiente, en
urgence, avec  le diagnostic d’occlusion
intestinale aigue secondaire a une invagination
colo-colique droite sur tumeur. L’exploration
chirurgicale trouvait une dilatation du colon
ascendant et du gréle avec un colon transverse de
calibre normale. La palpation de 1’angle droit avait
trouvé la présence d’une masse de 6 cm de
diametre correspondant au boudin d’invagination
colo-colique. Aprés une déinvagination, on
découvre une tumeur bien arrondie du colon
ascendant (Fig 1,2). On a décidé de réaliser une
hémicolectomie droite avec un abouchement des
deux bouts colique et iléale en double stomie a la
Bouilly Wolkman au niveau de 1’hypochondre droit
étant donnée de I’importance de la dilatation
grélique. L’examen macroscopique de la piece
d’exérese montrait la présence dans le point
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d’invagination d’une tumeur ovoide jaune ulcéré en
surface sous muqueuse de consistance molle de 3
cm de grand axe (Fig 3). Histologiquement, il
existait une prolifération tumorale bénigne
d’adipocytes matures, siégeant dans la sous
muqueuse, refoulant une muqueuse ulcérée sans
aucun signe de malignité, le tout typique de lipome
colique bénin. Le diagnostic définitif était une
invagination colo-colique sur lipome. Les suites
opératoires étaient simples. Le rétablissement de la
continuité était fait deux mois plus tard.

FIG 1: VUE MACROSCOPIQUE DE LA PIECE
OPERATOIRE DE COLECTOMIE DROITE:
INVAGINATION COLO-COLIQUE.

FIG 2 : A L’OUVERTURE DE LA PIECE DE
COLECTOMIE : MASSE ARRONDIE, ULCEREE
EN SURFACE.
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FIG 3 : A LA COUPE : TUMEUR DE COULEUR
JAUNATRE, DE COMPOSANTE GRAISSEUSE,
BIEN LIMITE AVEC REMANIEMENT
HEMORRAGIQUE, MUQUEUSE ULCEREE
RECOUVERTE DE FAUSSES MEMBRANES

DISCUSSION

L’IIA constitue une cause rare de douleur
abdominale et représente 1 a 5% des occlusions
intestinales de 1’adulte[1]. Elle est le plus souvent
grélique (48 %-70 %), iléo-colique (25 %-40 %) et
rarement colique pure (5 %-18 %)[2,3]. Les formes
distales sigmoido-rectales ne représentent cause
d’invagination que 2,1 a 9,4%][1]. Contrairement a
I’enfant ou elle est souvent idéopathique, chez
I’adulte, elle souvent secondaire a une lésion
organique est ceci dans 85% dans les séries
occidentales[1]. Ces Iésions sont souvent des
carcinomes, rarement des tumeurs bénignes[2,3].
Le lipome constitue la 2°™ tumeur bénigne aprés
I’adénome[1,3]. Il représente 10% des tumeurs
bénignes du tube digestif et 2 a 4% des tumeurs
bénignes coliques[3]. L’invagination constitue
rarement le mode de découverte d’un lipome
intestinal[1]. Celui-ci siege le plus souvent sur le
cecum ou le colon ascendant [3,4] et beaucoup
plus rarement sur le co6lon gauche. Le lipome est
exceptionnellement responsable d’invagination [1,
2]. Ce risque apparait a partir d’'un diametre de
3cm[3,4]. Dans une série de Lebeau et al [2]
portant sur 20 cas d’invagination digestive chez
I’adulte, aucun cas de lipome n’est décrit. Dans un
autre sérire de Leon et al [1] portant sur 27 cas
d’invagination intestinale chez I’adulte, un seul cas
était du a la présence d’un lipome.

La symptomatologie est peut spécifique. Elle se
traduit par des signes d'occlusion intestinale
(douleur abdominale, arrét du transit des selles et
des gaz) [5] et peut prendre une allure chronique
(invagination incompleéte, pouvant régresser d'elle-
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méme et se manifester par épisodes) [1,2,3]. En
effet, elle peut se révéler soit par une douleur
abdominale  chronique, des nausées, des
vomissements, une sensation de pesanteur
abdominale, une diarrhée, une constipation [3]. En
réalité, les 1ésions de plus de 2 cm [3] peuvent étre
responsables de douleurs abdominales
intermittentes, de troubles digestifs, de rectorragie
ou d’anémie[4,5]. Notre patiente s’est présentée en
urgence pour un syndrome occlusif.

Sur le plan radiologique, le cliché d'abdomen sans
préparation peut montrer des niveaux hydro
aériques et précise le siege de I'occlusion[5].
L’échographie est performante pour faire le
diagnostic a la fois de l’invagination intestinale
(classique image en cocarde avec une double paroi
digestive) et de la 1ésion tumorale hyperéchogene
bien limitée entourée par une paroi intestinale
normale [2]. Cependant, ses performances sont
limitées par la distension et les gaz digestifs[3].
Seule la tomodensitométrie permet de mener d’une
facon indiscutable au diagnostic de certitude chez
I’adulte et de découvrir I’étiologie
éventuelle[3,4,5]. Dans les formes colo coliques ou
iléo coliques, il permet de montrer I'image
classique " en pince de homard " ou " en cocarde
"[3,5]. Le scanner en revanche, est une méthode a
la fois sensible et spécifique pour le diagnostic de
lipome en montrant un aspect caractéristique de
lésion graisseuse réguliere[3,4,5]. Le diagnostic
différentielle se pose avec le liposarcome qui
d’aspect  irréguliere et hétérogéne a la
tomodensitométrie.

Le traitement est toujours chirurgical et ne laisse
aucune place a la réduction par hyperpression sous
contrdle radiologique [2,3,5]. Une résection plus ou
moins étendue peut étre nécessaire[2,3]. La
colectomie segmentaire en urgence est la
regle[1,2]. L'exérese intestinale selon les regles
carcinologiques s'impose lors de la découverte
d'une tumeur a 1'évidence maligne[3]. Le pronostic
est 1i€ a la durée d'évolution, a I'étendue des 1€sions
et a la nature de la cause.
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CONCLUSION

I’invagination colique pure chez I’adulte est rare.
Le lipome est exceptionnellement la cause de cette
invagination. D’ou I’intérét du scanner dans Ia
prise en charge des occlusions intestinales
permettant le diagnostic, de préciser son siege et de
rechercher la cause.
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RESUME

La hernie de spiegel est rare et représente moins de 0,1% des hernies de la paroi abdominale. Elle est
souvent diagnostiquée au stade de complication. Nous rapportons une femme de 52 ans avait présenté une
occlusion intestinale aigue avec I’apparition d’une tuméfaction douloureuse de la fosse iliaque gauche. Les
données des examens morphologiques étaient en faveur d’une hernie de spiegel étranglée et 1’exploration
chirurgicale avait montré un sac herniaire a contenu grélique de bonne vitalitée avec un collet étroit. Il a été
réalisé une raphie simple apres réintégration du gréle en intra-abdominale. Les suites opératoires ont été
simples avec un recul de 2 ans. Les difficultés diagnostiques et thérapeutiques sont discutées a travers une

revue de la littérature.

Mots-clés : Diagnostic — Occlusion Intestinale — Hernie de Spiegel — Traitement

INTRODUCTION

Les hernies de Spiegel sont rares et représentent
0,1% des hernies [1]. La complication la plus
fréquente est I’étranglement herniaire a 1’origine
d’une occlusion intestinale aigué[2]. Nous
rapportons un cas de hernie de Spiegel compliquée
d’occlusion survenant chez une femme de 52 ans et
diagnostiquée par la tomodensitométrie
abdominale. A travers cette observation et une
revue de la littérature, nous essayons d’en soulever
les aspects diagnostics et thérapeutiques a travers
une revue de la littérature.

OBSERVATION

Femme de 52 ans, sans antécédents pathologiques,
consultait en urgence pour des douleurs de la fosse
iliaque gauche d’apparitions brutales évoluant
depuis 24 heures associées a des vomissements et
un arrét de matiere et de gaz. L.’examen physique
trouvait une patiente apyrétique, abdomen distendu
avec la présence d’une masse de 8 x 5cm localisée
en fosse iliaque gauche, mobile, ferme et sensible.
Absence de syndrome péritonéal. Le toucher rectal
objectivait une ampoule rectale vide. Le reste de
I’examen était sans particularité. Le cliché
d’abdomen sans préparation montrait des niveaux
hydro-aériques type gréliques. La biologie trouvait
une hyperleucocytose a 13000 globules blancs/ml.
Une tomodensitométrie abdominale objectivait une
solution de continuité au niveau de la ligne de
Spiegel avec la présence d’un sac herniaire en
situation interpariétale contenant une anse digestive
souffrante responsable d’une distension du gréle en
amont (Fig 1). Absence de pneumopéritoine ou
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d’épanchement intra-péritonéal. Le diagnostic
d’une hernie de spiegel étranglée était retenu.
L’exploration chirurgicale, par voie élective,
trouvait un sac herniaire de 8cm avec un collet
étroit de 2 cm situé a la réunification du bord
latéral du muscle grand droit et des muscles
transverses gauches de 1’abdomen. Le gréle ainsi
que I’épiploon étaient contenus dans le sac et de
bonne vitalité. Le sac péritonéal était réséqué puis
plicaturé. Le défect pariétal était réparé de facon
directe par des points en X de fil non résorbable.
Un drainage sous cutané a été installé et les suites
opératoires furent simples. La patiente mis sortante
au 4°™ jour postopératoire.

Fig 1: TDM Abdominale. Solution de continuité au
niveau de la ligne de Spiegel. Présence d’un sac
herniaire en situation interpariétale, en dedans du
muscle oblique externe et en dehors du muscle
oblique interne. Il contient une anse gréle souffrante.
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DISCUSSION

Les hernies de Spiegel sont rares [1,2]. Elles
correspondent a la protrusion d’un sac péritonéal a
travers un orifice anatomique acquis ou congénital
de la ligne de Spiegel[1]. Leur incidence est en
nette augmentation vu 1’amélioration des
techniques d’imagerie moderne[1]. Les hernies de
Spiegel surviennent a n’importe quel dge avec un
pic entre 40 et 70 ans[3]. Elles touchent aussi bien
la femme que ’homme[3,4]. 1l existe des facteurs
prédisposants telle qu’une hyperpression intra-
abdominale secondaire a 1’obésité morbide, les
grossesses multiples et la toux chronique. La perte
rapide de poids chez les patients obeéses peut
également jouer un role[1]. Notre patiente était une
femme de la cinquantaine qui ne présente aucuns
facteurs de risque. La hernie se développe en
situation interpariétale entre le muscle oblique
externe en avant et le muscle oblique interne et
transverse en arriere. Dans la plupart des cas, le sac
herniaire contient de 1’épiploon, du gréle, le
caecum, I’appendice ou le sigmoide[2,3,5]. Certains
auteurs retrouvent un contenu plus atypique tel que
I’estomac, la vésicule biliaire, le diverticule de
Meckel, un ovaire, un myome utérin ou un nodule
d’endométriose[1]. Le collet de la hernie est en
général étroit de 0,5 a 2 cm, et de ce fait, il est
responsable d’incarcérations et d’étranglements
avec syndrome occlusif[2,5].

Les signes cliniques sont peu spécifiques.
L’échographie et surtout la tomodensitométrie sont
utiles au diagnostic[1]. Elles objectivent le sac
herniaire entre les muscles obliques externe et
interne, ainsi que la solution de continuité au
niveau de la ligne de Spiegel [2,5].

L’examen TDM précise le contenu du sac. Dans le
cas clinique présenté, il s’agit de ’incarcération du
gréle qui était objectivé par le scanner abdominale.
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Le traitement de la hernie de Spiegel est chirurgical
[1], habituellement par une voie d’abord latérale.
La laparotomie médiane n’est indiquée qu’en cas
d’étranglement ~ herniaire,  permettant  une
manipulation plus facile du contenu herniaire et
une exploration compléte de la cavité
abdominale[2,5]. Notre patiente a été opérée par
voie élective dont 1’exploration chirurgicale avait
trouvé une anse gréle souffrante qui a pris une
coloration normale aprés leur réintégration dans
I’abdomen. Une raphie simple de la hernie a été
réalisée. Actuellement, 1'approche coelioscopique
est une nouvelle voie permettant de traiter la hernie
et de mettre une plaque si 1’état locale le permet[4].

CONCLUSION

La hernie de spiegel est rare, souvent méconnue,
diagnostiquée souvent au stade d’étranglement.
Grace au progres de I’imagerie médicale que le
diagnostique peut &tre porté en préopératoire
permettant une prise en charge adéquate. La voie
coelioscopique constitue une nouvelle approche a
la voie classique.
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RESUME

La vésicule biliaire a diaphragme est une tres rare anomalie de I’embryogénese vésiculaire. Elle constitue
une cause exceptionnelle de péritonite biliaire. Nous rapportons le premier cas d’un adulte de 54 ans
présentant des coliques hépatiques depuis deux ans et dont les données des examens morphologiques ont
conclu a une cholécystite alithiasique sur vésicule a diaphragme. L’exploration coelioscopique a confirmé le
diagnostic avec la présence d’une péritonite biliaire par diffusion. Une cholécystectomie avec une toilette
péritonéale coelioscopique a été réalisée. L’étude histologique affirme le diagnostic d’une cholécystite sur
vésicule a diaphragme. L’embryogenese, les caractéristiques histologiques et morphologiques ainsi que le

traitement sont discutées.

Mots clés : Diaphragme vésiculaire — Cholécystite — Péritonite — Scanner

INTRODUCTION

La vésicule biliaire a diaphragme est une
malformation congénitale tres rare de la vésicule
biliaire[1]. Cette anomalie anatomomique est
longtemps asymptomatique [1]. Parfois, elle est
responsable des douleurs abdominales chroniques
[1,2]. Dans de rare cas, elle peut étre la cause d’une
cholécystite lithiasique [3] ou alithiasique [2].
Grace au progres de 'imagerie moderne que le
diagnostic peut étre posé en pré opératoire[2,3]. La
cholécystectomie par voie laparoscopique constitue
le traittement de choix dans les formes
symptomatiques ou compliquées[3,4]. Nous
rapportons un cas de péritonite biliaire secondaire a
une cholécystite alithiasique sur vésicule a
diaphragme survenant chez un homme de 54 ans
diagnostiquée par la tomodensitométrie
abdominale. A notre connaissance, c’est le premier
cas rapporté dans la littérature. Nous essayons
d’étudier les particularités physiopathologiques,

diagnostiques et thérapeutiques de cette
malformation.
OBSERVATION

Patient agé de 54 ans, aux antécédents de colique
hépatique depuis deux ans, était hospitalisé pour
des douleurs de I’hypochondre droit associées a des
vomissements évoluant depuis quatre jours sans
fievre ni ictére. L’examen physique montrait un
malade apyrétique avec la présence d’une
sensibilité de I’hypochondre droit et de 1’épigastre
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sans défense. Absence d’hépato-splénomégalie ou
de masse palpable. Les aires ganglionnaires étaient
libres. Les examens biologiques, comportant une
numération formule sanguine, un bilan hépatique et
pancréatique, étaient normaux. La radiographie du
thorax et de 1’abdomen sans préparation étaient
sans anomalies. L’échographie = abdominale
montrait une vésicule biliaire distendue a paroi
épaissie par endroit, alithiasique avec la présence
en endoluminale d’une membrane séparant
transversalement la vésicule en deux segments
(fig. 1). Les voies biliaires intra et extrahépatiques
étaient fines. La tomodensitometrie abdominale
avait montré une vésicule distendue, alithiasique,
au sein de la quelle il y a un diaphragme séparent la
vésicule en deux parties. La paroi vésiculaire était
épaissie au niveau du fond (fig. 2). Les voies
biliaires intra et extra hépatiques étaient fines. Le
foie et le pancréas étaient d’aspects normaux. Le
malade a été opéré par voie coelioscopique avec le
diagnostic ~ d’une  cholécystite  alithiasique.
L’exploration chirurgicale trouvait une vésicule
biliaire distendue a paroi épaissi au niveau du fond
avec la présence d’un épanchement biliaire dans la
cavité péritonéale. 11 a été réalisé une toilette
péritonéale avec une cholécystectomie. La
cholangiographie per opératoire était normale.
L’ouverture de la piece opératoire trouvait une
vésicule alithiasique a diaphragme. L’étude
anatomopathologique montrait 1’aspect d’une
cholécystite chronique prédominant du coté du
fond (fig. 3). Les suites opératoires étaient simples.
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Le patient était asymptomatique avec un controle
échographique normal pour un recul de deux ans.

Fig 1 : I’échographie abdominale montre une vésicule
distendue a paroi épaissie par endroit et elle est
divisée en deux parties par une membrane.

Fig 2 : Tomodensitométrie abdominale montre une
vésicule biliaire alithiasique a paroi épaissie avec la
présence a sa partie moyenne un septum qui la divise
en deux
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Fig 3: schéma montrant le diaphragme séparant
transversalement la vésicule biliaire en deux
chambres dont ’une (fond) est a paroi épaissie

DISCUSSION

Les malformations de la vésicule biliaire sont rares.
Elles peuvent intéresser la forme, le nombre,
I’emplacement, ou la taille de la vésicule [1]. Elles
sont souvent asymptomatiques ou parfois étre la
cause de plusieurs complications biliaires[1].
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La vésicule biliaire a diaphragme est Ia
malformation la plus rare[1]. Bien que la majorité
d'auteurs rapporte que la vésicule biliaire a
diaphragme est une malformation congénitale dont
le mécanisme embryologique est méconnue[1]. 11
semble que la présence des fibres musculaire dans
les septums, en continuité avec la paroi de la
vésicule biliaire, peut expliquer la genese de cette
malformation.

Cette variété anatomique est caractérisée par la
présence d’un diaphragme divisant la vésicule en
deux chambres[1]. Lorsque le septum siege sur
toute sa longueur, la vésicule est dite bilobée et
lorsque le septum de siege transversal, la vésicule
est dite de sablier ou a diaphragme[1]. Dans cette
derniere forme, le septum divise la vésicule en
deux segments : un du coté du fond et I’autre du
coté de Tlinfundibulum. Un septum dans
l'infundibulum peut créer une poche comme Ia
structure pres du conduit cystique (la poche de
Hartmann). Le septum pres du fond peut créer une
poche se manifestant comme chapeau de
Phrygian[1,3]. La stase de la bile peut é&tre
responsable de formation de calcul qui est la cause
des complications biliaires[3]. Parfois, il peut y
avoir des complications liées a une infection de la
bile au niveau de la poche du coté du fond
vésiculaire qui peut étre responsable a des
cholécystites alithiasique[2] voir méme des
péritonites, c’est le cas de notre observation.

Cette malformation est souvent asymptomatique,
de découverte fortuite lors d’un examen pour
d’autres pathologies [1]. La vésicule a diaphragme
simple ou multiple peut étre la cause des douleurs
abdominales chroniques. Le mécanisme de la
douleur au cours d’une vésicule a diaphragme est
inconnu. Cependant, il semble que le passage lent
de la bile a travers un petit pertuis peut engendrer
un retard d’évacuation de la bile dans la deuxieéme
chambre. C’est a ce moment qu’elle devient
symptomatique et elle peut se présenté sous
différent tableaux cliniques. En effet, elle peut
donnée un tableau de cholécystite[2,3], de
pancréatite [4] ou de péritonite. Notre malade a
présenté des douleurs abdominales chroniques en
rapport avec une Vvésicule a diaphragme
alithiasique.

Grace au progres de I'imagerie moderne que le
diagnostic de cette malformation peut étre évoqué
en préopératoire [1]. L’échographie abdominale est
I’examen le plus fiable pour le diagnostic d’une
malformation de la vésicule biliaire [2]. Les
septums intra-luminaux ont été clairement vus
diviser la vésicule biliaire en deux ou plusieurs
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compartiments [2]. En plus, 1’échographie permet
de détecter de calculs biliaires et d’étudier la paroi
vésiculaire [3]. Le scanner abdominal peut montrer
une vésicule biliaire divisé en deux cavités avec la
présence ou non de calcul [2,4]. Il permet de
détecter une éventuelle complication tel qu’une
pancréatite [4] ou péritonite en montrant un
épanchement liquidien en périvésiculaire ou intra
abdominale. Pour notre patient, les donnés de
I’échographie et du scanner abdominal ont permet
d’évoquer le diagnostic de cholécystite alithiasique
sur vésicule a diaphragme.

L’examen anatomopathologique de la vésicule
biliaire va confirmer la malformation vésiculaire en
montrant un diaphragme séparent la vésicule en
deux ou plusieurs cavités avec parfois une réaction
inflammatoire de la paroi vésiculaire en rapport
avec une cholécystite aigue [3] ou chronique[2,4].
Le traitement curatif est la cholécystectomie chez
les malades symptomatiques ou dans les formes
compliquées, comme c’était le cas pour notre
patient[2,3]. La cholécystectomie constitue le
traitement de choix[2,3,4]. La voie laparoscopique
est le gold standard dans cette chirurgie[2,3,4].

CONCLUSION

La vésicule a diaphragme est une malformation
congénitale rare, souvent méconnue. Elle constitue
une cause exceptionnelle de péritonite biliaire
secondaire a une cholécystite alithiasique. Grace a
I’imagerie moderne que le diagnostic peut E&tre
retenu en préopératoire. La cholécystectomie
laparoscopique constitue le traitement de choix.
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RECOMMANDATIONS AUX AUTEURS

Le Journal de l’information Médicale de Sfax
publie en francais, en arabe et en anglais des
articles originaux, cas cliniques, lettres a Ia
rédaction, mises au point et revues générales, écho
des congres, revue de presse médicale, qui n’ont
pas fait I’objet d’une publication antérieure.

Les éditoriaux sont demandés a un auteur par la
rédaction.

ENVOI DES TEXTES

Les manuscrits sont adressés a la rédaction a la
fois sous forme papier (en 3 exemplaires) et sous
forme d’un fichier informatique (disquette ou par
e-mail: jim_sfax_fms@yahoo.fr) qui doit regrouper

tout ce qui correspond a la version texte de
I’article.

PRESENTATION DU MANUSCRIT

Les textes doivent €tre dactylographiés sur feuille
21 x 29,7 cm, double interligne, marge de 3,5 cm.
Les pages doivent étre numérotées.

Le texte (ou manuscrit) comporte dans I’ordre et
sur des feuilles séparées :

1/ La page de titre :

- Le titre concis, sans abréviations

- Prénom (sans abréviation) en minuscules sauf
pour la lere lettre et nom des auteurs en majuscules
dans I’ordre dans lequel ils doivent apparaitre.

- Adresses et références des institutions de chacun
des auteurs.

- Le nom, I’adresse et les coordonnées (téléphone,
fax, e-mail) de I’auteur a qui doit étre adressée la
correspondance.

2/ Le résumé avec les mots clés en ordre
alphabétique (en francais et en anglais) :

Il comprend une introduction prédisant I’objectif
du travail, une description sommaire de la
méthodologie, les principaux résultats et leurs
significations, =~ un  commentaire  répondant
clairement aux questions posées et une phrase de
conclusion.

3/ Le texte proprement dit : est rédigé dans un
style clair, sans abréviations si possible, sauf s’il
s’agit d’une unité de mesure internationale.
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Ailleurs, le terme en entier doit précéder

I’abréviation entre parenthese lors de sa premicre

apparition dans le texte.

Pour les articles originaux, il comporte dans 1I’ordre
introduction, matériel et méthode, résultats,

commentaires et/ou discussion et conclusion.

4/ Les références :

Elles sont numérotées par ordre d’apparition dans
le texte et doivent toutes y &tre appelées par leur
numéro. Toutes les références citées dans le texte
doivent figurer dans la liste des références et vice
versa.

Leur rédaction est celle de 1’index médicus :

- Lister tous les auteurs. Si leur nombre est
supérieur a six, citer les six premiers suivis de al.

- Pour les périodiques :

Nom(s) et initiales (s) du (des) prénom (s) de I’
(des) auteur (s), titre complet de I’article en langue
originale, abréviation du titre de la revue conforme
a celle de I'index médicus ; année de parution,
volume (en gras), premiere et derniére page.

- Pour les livres :

Nom (s) et initiale (s) du (des) prénom (s) de I’
(des) auteur (s), titre du livre, numéro de 1’édition,
année de parution, pages a consulter.

TABLEAUX

Chaque tableau est présenté sur une feuille séparée
et comporte en haut un numéro d’appel (chiffres
romains) selon I’ordre d’apparition dans le texte et
le titre. Les abréviations sont expliquées en bas des
tableaux.

ILLUSTRATION

Les figures doivent étre d’excellente qualité, car
elles sont éditées sans retouches. Les auteurs
fournissent 1’original ou des photographies sur
papier brillant. Au dos de la figure sont
mentionnées au crayon le numéro d’appel dans le
texte (en chiffres arabes) et le nom de 1’auteur
principal. Les 1égendes des figures sont regroupées
sur une feuille a part et sont données en francais et
en anglais.

Les patients photographiés ne doivent pas étre
identifiables.
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