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A la mémoire de mon pére,

Vous n'avez ménagé aucun effort ni sacrifice pour 1la
réussite de vos enfants. Vous nous avez quitté si prématu-
rément, et notre regret est de ne pas avoir eu l'occasion
de vous faire plaisir.

Votre tolérance allait jusqu'd accepter certains de nos
caprices de jeunesse.

Ce travsil est d'abord le votre et par son biais nous
vous exprimons notre reconnaissance g&ternclle.

Que la terre de Rufisque vous soit légére et que DIEU

vous accucille dans son PARADIS.

A ma mére pour son affection et son soutien permancnts.

Toute notre tendrosse filiale.

A la mémoire de tous mes qrands-parents d&cédés.

A mon oncle naternel Qusmane DIALLO in mémoriam et 3 sa famille.

A mes grand-mdres Seynabou DIOP, Oumy MBENGUE, ct 3 tous mes parents

A mes fréres et soeurs : Ousmane, Atoumane, Séga, Serigne Daya, Memadou,
Adji Fatou, Aissatou, Abdoul Aziz, Omar

Soyaez assurés de ma tendre affaction.

A mon oncle paternel et homonyme Abdoulaye DIALLO et 3 toute sa famille

toute ma reconnaissance et mon affection.

A mes oncles et tantes et & leur famille : Maguette NDIAYE, Fatou
NDIAYE, Oumy DIENG, Khalifa DIENG.
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A tous mes cousins et cousines : particuli2rement 3 : Doudou SEMBENE,
Lamine DIALLO pour snn soutien généraux et régulier,
Papa Séga DIALLO, Fatou DIALLO, Tapha DIALLO, Ngoné DIALLO

Bassirou DIALLO.

A mes homonymes Abdoulaye FALL et Abdoulaye DIALLO.

Toute mon affoctinn,
A Badara FALL c¢t 3 sn famille : tout mon attachement.

A mas oncles et tantes :
* Mbaye DIOP, Haby PAYE ot 3 leur famille
* Assane SYLLA, Amsatou PAYE et 3 leur famille
* Louis PAYE, Thialy PAYE et & leur famille
* Samba SARR, Ndgye PAYE et 3 leur famille
* Aziz DYENG, Kouya NDIAYE et a leur famille
* Lamine MANE, Assi SOW et & leur famille
* Cheikh MBODJ, BEYE MBENGUE et & leur famille

A tous mes amis

Aux familles du village d'enfants S.0.S. de Dakar

Aux enfants, mamans, oncles ¢t tantes du village d'enfants S.0.S.
de Kanlack.

A Monsieur SOUMARE ot femille, tout mon attachement.

Au personnel de la P.M.I. S5.0.S. de Kaolack notamment & son médecin

Chef le Docteur Justin NDIAYE

Au Dacteur Blandine THYEBA et 3 son mari DANIEL



A monsieur Makhone DIAW , 3 s=3 femme Farouma et 3 lour famille

A tout le personnel de la clinigue Neurnchirurgicale de Fann 3 Dakar

A tous mes promotionnzires de la Faculté de Médecine, notamment 2

E1l Hadji GUEYE

A tous ceux qui, de prds ou de lain ont participé A 1'élaboration

de co trevsail.

A Mme SALL née Ndeye Aw2 BEYE pour sa gentillesse et sa précicuse
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A notre Maitre et président de Thése

Monsieur le Professeur Frangois DIENG

Vous nous avez fait 17hannsur d'accepter 1la présidence
du jury de notrc thése., HNous vnus on exprimons notre
profande gratituda,

Nous vous serons  toujours reconnaissant, cher Maitre,
de 1l'enscignement si riche ct important que nous avons
regu de vous.

Vs cours de Médecine légale et de Déontnlogie mddicales
ant été et seront toujours nécessaires 3 la formation
de tout médecin.

Soyez assurdé, Cher Maitre, de notre fidélité, de nntre

profonde estime ¢t de notre respectueuse% admiration,

A notre Maitre et Directeur de Thése

Monsieur le Professeur Agrégé Mamadou GUEYE

Vous nous avez confid c2 travail et guidé pas & pas tnut
au long “de son élaboration., Vous 1l'avez fait avec 1a
grande compétence ot 1l'entigre disponibilité que 1'san
vous reconnait dans cette faculté de Médecine.

Vos qualitds humaines de simplicité et de courtoisie,
ajoutées 3 vos qualités intellectuelles indiscutables
font de vous un des grands Maitres de cette écnle.

Veuillez trouver ici, Cher Maitre, notre profonde recon-

naissance et l'assurance de nntre dévoucment respectueux.



A notre Maitre et juge

Monsieur le Professcur Mouhamadnu FALL

Vous avez acceptd d’8tr2 oarmi nns  juges, vous 1'avez
fait avec 1a grande aimabilité qui vous caractérise.

Nous vous en savons gra,

Notre s&jour dans le service de Pédiatrie nous a permis
d'apprécier vontre vaste culture médicale, votre compdtence
ot votre sens &levé du devolr ; ceci allié aux grandes
qualitds de courtoisie et de pondération fait de vous
un maitre auprés de qui nn apprend beaucoup.

Nous vous prinns de trouver ici 1l'expressinon de nns plus

vifs remerciements et g notre respectueuse admiratinn.

A notre Maitre et juge

Monsieur le Professeur agrégé José Marie AFOUTOU

Vaus nnus avez toujours accueilli avec une grande bien-
vaillance, ct peodigué vos conseils pour 1a réalisation
da ce travail,

C'est un grant honneur pour nous de vaus compter oarmi
nos juges.

\Vns grancles qualitds e séricux, de rigueur, de compdtence,
la soliditd <2 vos cnnnaissances alliée 3 votre invariable
courtoisie font que tous coux qui vous cftolent vous
estiment et vous respactent.

Nous vous assurons de notre plus grande estime et de

notre respectususc £idélité.
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[/ NTRODULTION

£

La prassncs dfuns malformation consistant 3 un apnpendics
siégeant 3u nivsau de la r2ginon csudale est en r&alité rerament
onservée chex les nouveaux-nds, mais il n'an dameure pas m21ins qu’elle

reste intéreszsants & nlus d'un titrs.

tn effet catte pathnlogie souldvs non seulement d’importantes

considérations de pathog2nis et d smdrvologie, maisz aussi une discus-

sion captivante au sujet dz 1'&volution da2 1l'espice humaine,

De plus l'existence de maiformations talles que le
snpins hifida 2t 1a maladie amniotique pose le probl2me de la ralation

entre 2lles et 1%appendice caudal.

L2 but de notre travail es® donc essentielledent diapporter

notre madeste contribution oour ossaver diéclairer las  nombrsux

points obscurs que renferms cobio ancpolic ratameent syt 1 dlan e
1~ aabhnginie,  dfftudier 1'aexistence diune relation avec les auhres
malformations qui parfois 1'accompagnent, et =2nfin de Ffournir un
document importent pouvant 2 lfavanit servir de hasa et de réfirence
pour d’aubras LTavaux,
LR

ohaz l’hommé, an narle do la oréssnce dz quous dapuils
1'antiquité, ot LE DOUBLE 2t HDOUSSAY ncus en ont donné un2 honne
relation dans leurs Acrits. ©fast ainsi quz BARTELS an 1884 rsunissalt
125 cas o% las distinguailt on cing vacidtés qui pauvent 2tre ransnés
a doux fondamcntales

- 135 quouas ava2c vartdbres bien distinotes gui sont excessi-

1A
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- los quaucs ddpourvuss do sguilatts axial qoi sont = labi-

vamant olus fréquantos

17'8volutinon d2 1'thomme

Napne 12 Aoan Famnsn A
Jane w2 meil nomos, G

P

nracizons ombryolaginques st dos

hvpn*thases pathagdniques ont 4Lé apnorides.

Lrannondics caudal st oun o

[ P

vomple nour 1os concepts madornas

diontongnis 2t do phylogdnis, oo oubtrs il
e e can e LR e bok ol J AT T R v e *ﬁéf:l"“% e qno-?"' grm 1 E j\j(}'}U_
ticn saisissents antrs la olinmiqua of la razlitsd que constitus L

tion do l'homme. On ono dauts donc pas quiune kslle oethologic no

ya 0as snns ontrainue un amnortant 1ot ol crovancas et diintororata-

tions. Ainsi dans 106 tomns ancions on avalt puo aavngquer, oo

)

pour dlautras monstruasitéds la colirc diving:,

P

nondant tout 1o

[

moyen Age on la2ur g attriboyd con ansendic.

© . e
A0 A8eme sisccla, onoa nad, gque 1la press

1o

dfune “husust sheT 1o nouvoau-nd 2talt 92 R une omarolint o mahorns Lo,
~ooi en faiszant allusion 0 une histoirTe solon laduelle una mRre,
qui avait donnd naiszsanco B oun wnfant poaTiaur dtappandice rcaudal,

avait loos d: 13 grosscsss do oot onfant anirapd une quous dn pars.

2 qui faisait coonslure: gque 1a malforastion do 1ionfant

Lot

représentait lismpreints, do cob Svirnoment sUTVINUS pandant la Jrossess

i

sur 12 Tostu
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St clust soulement on 1931 que HARRISSON suggdra 3. LA

Taucus® notdc sut  certsins  nouveaux-nds, provenalt pronsloment A4l

et
D]

nortion distalc non pourvus de vartédhres de la partice cauvdale

oo liembryen humain,

¥

Par ailleurs, dans o cas commz dans celul dlavtres grave:
ancmalics, on avait crou quieliles onuvalaont Bhre de résultat d'hyhrida-
tion ou diunion aves dus animaux. Uattoc croayancs parsistait encors
1l v a ocu d'annses 2t 2lle ne semble nas avoir cncore complitoment

B o

disparu. Doci fait gu'av Ticu do l'inquiétuds Sprouvéds devant des
malformations beaucoup plus spsctaculaires, cfesh plutdt un sentiment
de honte, de blessurs diamour aropre aque 17on note chzr lis parants

aprds la naissanct diun tol enfant,

]

Clast dire done combicn ost imoortante 1l'attitude du medocin
devantt une tolle situatian, car 11 1ui Faut avalr une arand: maltriso
de soi oqui lud permette do pouvolr onsults, écoutar, calmar, rassurom

les parents, ot ulbnéricurenonc gur e plus rapideonont

passihlz } liablaktion du cott: “qusnue®

Lo mravaill quo nnus vous 1iveons gst basd
- dfun: part sy Vistuds: deartisics st de ocas publads

Jusguz 14 3 travors la oroaso mddicale,

i

d'autrs oatt sur lianalyse assenticllemsnt rotrospoctiyo,

do dossiers do malades rocucillis 3 1a Sliniques Neuro-chirurais

¢

t 2 la Clinmiqua nédiatraqus cdu © H.U da Daxear.

e}
et

T1 28t prdscntd suivant un nlan divisgé on trois partios

- unZ pramixos partic ennsacrdc a1 %tude géndrale et

comportant

1°) Définition
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29y Rappa2l ombryoalngjique

3°)} Rappel anatomique

4°) Diagnostic positif

59} Diagnastic difdéroenticl
8%y Hypaothises pathaganigues

7°) Conduite thirapeuticue - tyalution - Pronostic.

- uns deuxidms partic pour la présentatisn des absorvations

st lus analysos ot commontaires nqui an régultont

- uno troisidme partio paur tirer lus conclusions génAralas.
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Ciesh oune palfhraation oonsistant on oun divertiauls mé”i@l}

7y pzraméciaf  si2guant au niveauw di la rdginn lomn-cacrés, de

consistance mulle, pouvant Zhro pouTvus axceptionnellemocnt do sauo-
ebte axial, reeoauverho par uns poau Lo olus souvent diapnarancs
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RAPPEL  EMBRYDLOGIQUE

Auocours de la pramidre swzeaine do dévilonpomant, L'owuf
facondd subiv 12 phénondns de 1a sagrentatisn ot ©orme par nitoses
succuagives dis cellulos dant da taille diminus progrossivement

c2 st 1os blasﬁrfhfr;s.

Cotte division zygotiaue ost dififdrintielle ot cntraine

1a Zormatinn de petitos 26 dn grosses cellulss appzlédss rospactivament

AILTMELSS 2% mroromdres,

Leg  macromeres s nt destinds 3 formor le houton embryoan-

naire & partir duguel s2 formorant tous 1es tissus intra-cmbryonnaires

ce sont los orenizras cellulos & divelsppuer une activitsd chnsnhatasique

alcaling,

Las micr megres 52 divisent olus rapidomznt ot sont douds
d'ung activits nydrnlasigus acido. Tis normettent la frormation du

cytotrophablashs ot du syncitichrphhlas

o qui fait quth la I heure apris la fécondaticn,  on
a ynz morula comportant un macromdérs pour snviron 10 & A% micromdres.
Ces phénomdénee se passont sans augmentation de voilume de 1 7aouf
las c:2llules diminucnt prograssivemant de taille lors do leur division

.

cc qui aboutit 2 des noilules avoc un rapnport nucléd-cytonlasmique
caractéristiquz =% qui ne change nresqus plus par 1a sulte.

Zn m8me temns quiil subit cos modificatinns morphologiques,
1'acuf migre dans la “romps du 1/3 externs U il a é%é normalement

fécondé iusque dans la cavit’ utérinc.

Apres 72 heuras, il y a une mise on route de gdnes parti-

culiers qui sntament lo nhénnmdnz do la différanciatinn tissulaire.
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Ll

1 s¢ forme le promier type do tissu différuncié @ le tissu $pithdlial.
Un flux liguidicn provenant de la lumiire tubaire et do la cavité
utérine va ontrasr dans le blasticyste @t foarmsr 1o blastockle,

Le blnast-cystesst compisé par 1o houton embryonnairz, lo trophablaste

polaire st le trophoblaste Wﬁfiéiﬁl {veir in. 1),

Au 4&m3 jour le blastocyste a2st dans la cavité utérine,
anova y noter wn ralentissoment de 1tactivité mitotiaue mais do
nouveaux génas vont rentrer en activité et installer la personnalité

bislogique du jeune germe.

On va noter l'apparition, sur les membranes ccllulalres,

de sites antigéniques caractéristiques.

e germz2 est en ca momsnt entouré par sa mombrana pellucido
at vit au dépens de la mere par le flux des liquides qui traversent

cette mambrane envalapnante.

Vers 1e 5w i, il y 2 diimportants mouvenmants de contrac-
tinn du blastocyste, qui, sait de maniére mdcaniqua, s2it do manidre
chimique, vont entrainer ung lésion do la membrane pellucide ot
créer ainsi un trou par icquel 1o germe sc faufile. Au cours de

cette sa>rtie, 11 y a ruptura ds la corque du germo.

A la fin cu HK2me jour, leblastocyste entre cn contact avec
la dentelle utérins préalablement préparén a le racavoir., $7i1 v a
adéquation immunologique entre le blastocyste et la dentelle utéring,
gt s'il y a adéquation entro 178ge du blastocyste et le degré do
maturation de la dentells, il va y avnir 1'établissement de 1favo-implan-

tation et de la migration de 1'»cuf dans 1'endnmdtre.
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Cotte migration so failt avee comme Ldte do pont 1o syncitin-
trophnablastc, co qui fait que las hyvdrolascs vont ronger la dentelle
et permettre ainsi 1'installatisn du zyg~te dans 1'endomdtro.

A le fin de la premikra scmaine on obsarva done 1o oontact

bel
9]

3t la pénétretion de 1 ozuf dans Llend-mitre (Fig. 2).
La dsuxizme semainz correspond 3 le formatinn de 1'ombryon

didcrmique (ectoblaste ¢t ant.blaste).

Au B38&m2 jour déja, il y a individualisation de liontoblaste
premiecr feuillet fondamental et industour primaire. La cavitéd amnin-

tique se £orme avec sa mombrane au 2ms 1dur.

Au cours de la deuxidme somaine, lo roste du bouton embryon-
naire Zormz liectshlaste. Entoblaste et actablaste se suporposoent
et ne s2 touchent que wvers le 126, 138 jourd & lours extrémités.
I1 va y avaiir un2 organisatinn palissadique do llentoblaste qui
va entrer en contact avec l'ectoblaste sus-jagcent formant la plague

ordchrrdale »u prochordale.

La nlague prochordale indique 1'oxtr3mité cédphalique par
la =@mz ~ecasion 1iaxtrfmihs caudslo | et on mdme temps liaxe de

symétriz bilatérale de 1'eabry,n,

Pandant cettoe deouxieme somaine so £sit 1'ébauche dos principales

annexes embryonnaires,

La troisigme somaine ost marqude par la marphagéndseprinaire
qui se caractérise par 1’installati-n du chordomésoblaste : troisiams
fouillet chronslogique, 1l ast  inducteur secondaire notamment vis
a vis des dérivés neurvé%ndarmiquas. 11 y a installation des gonacyhes
primordiaux dans la région péri-allfantoidiennz et aussi du premicr

systeéme vasculaire extra-cmbryonnairz {(ensemble des 1l0ts dz Wolff
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2t Pandar ) Avant la fin do la 3¢ somaine (onviren 178, 138 iowrd)

la chordas st suffisamment adrs obf cfficace prur influcncer 1iocth

o

last2; assurar 1'installati~n dv la placus neourale 2t cntamer 1'~rgani-
sation du mésablaste : ddhut de la périnde symitique. Avec la gastrula-

tinsn stinstalle les torritoires orés-mptifs di.l'embryon.

La 43n2 s2maine 33t caractérisée par

. La neurvlati~n : d3{3 pripards 2n £in de 32me semaine.
. le divelapnemant du chordomesohlaste qui va 3tre a 1l'origine
des somites, du mésoblaste intermédiaire puis das naphrotomes, des

lamos latérales, du coelome interna.

La fragmentatisn du masnblastz para-axial on somites situds
da chaque cité du tubo noural tout su 1ong de 1'axe crfnin-caudal,
s'e2ffactur da fagon prdcise sur 1o nlan chrannlogigue, ot 3 la fin
de la cinquidm2 scemainz 1fombrysn a acguis le nombra dafinitif de

44 pairss do somites,

Apras la fermcturae do la guu "ére, les crétes nazurales
sz ditachent & la fois d2 1'¢épiblaste 2% du tube naural, et s'isylunt
en bandzllete ganglisonnair: qui s'intercalop ontrs cos doux formatinons
=t le 1ong du tube naural, La bandslette asnglinnpaire se segmento
snsuite en ébauches gangli nnairzs qui ac placent e2n regard do la
face d-rso-latérale du tube neural. Zes dornigres se dévalopparont

sur place pour farmer laos ganglisns rachidions.

La fragmentatisn et le ddvel-ppement ganglionnaire corrispen-
d2nt & coux du mesoblaste para-axiel on somitcs of constituent le
phén~mdne d2 la m3tamdrisati-n : 3 chague niveau do l'axe cranic-caudal
il oxiste une paire d'dbauchos ganglisnnaires <t uns paire do somites
qui corespandant 2 un matamdre. La adtamérisatinn des somites s'accompagne

d'une métamdérisatisn narvsuse qul est moins  systdmatiquo.
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Chaque somite comorend deu: parties :

- une zons dorsale 2 1onmgine du dermat mytom s,

-~ ung zene ventrale & Uingine du scléctyme qui va engendrer
le rachis par essaimagz de callulus tout autsur do la chorde dorsale.
e phé&noméne intéresse chaque paire do somites, s2 passe sur lo méme

plan paur les deux somites ot ahoutdt 3 1la formatinn des £orps vertdbraux,

La chirge quand a oo va 3fre englwhis dans los vertdbres
at va régrosser aucours du Zhme A01sno persistant quiau niveau dos noyaux
des disquios intervertébraux 3 elle =st & Usrigine du nucldus pulp isis.

.

Le tubé naural de son o8 subit av niveau do son oxtrémits

(g

céphalique, das modificatinns  consistant 3 dos  dilatations segmontsdes
par des vétrécissements qui vont individusliser les éhaudhes des futires
parties du cerveau. ‘.2 raste du tube noural, va 3 son taur Atre & Vomgine

dz la future maoelle épinisre,

tn c2 qul c-oncerne 1o systame norveux central @ la chorde
congtitue 1organisatour primaive qui indut la frrmation des structures
nervauses, L2 tube neural se c-:mp":co une fs fHorms comme un Jrganisa-
tour secandaire ot induit 1la  transfarmation du  mdsablaste pars-axial

en tssu nssoux (Os de 1a baso du crénge ot clong voertébralo).

La 4amec semaine confarc A lVembryn une firme cylindrique,
mais vait aussi la séparation do U'embry~n propremont dit de ses annexes @
clest 1o phiénoméne de la dilimitation. Jusqu'hs la gasmeatiﬁn, Yambryon
ost planc et il y a continuiné dirscta ontis los structuras embry nnsires
propramaont dites et les parties axtra-ombry nnaires nu annexas,

Cette contdnuitd sa falt notammant :

- 2ntTo sHmatiploune intra et axtra-¢mbry nnaire

- antre splanchnaploure intra ot extra-2mbry~nnaire

- entre 1o oxdlome interne ot extorma,

ta délimitaticn  constitude par  olusicurs  phdnoméncs,  est

1'un dos éléments qui assurent 1'évlutizn vors 1'dtape foctale.
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Elle fait intarvenir deux facteurs fondamentaux ¢

1°) Une augmentation du valuma embrynnnaire et un allongement
de l'embryan dids & la neurulation et au dévelnppement du chardo-mesablaste.

2% L'enroulement de Fembrysn.

L'embrynn relstivement vilumineux devant lager dans  un
petit volume, est obligé de se plicr pour y armver., L'enroulement ast
un phénoméne dynamique, il entraine le débordement 2t l'axpansion de

1a cavité amnintique.

Il détermine dans le sens longitudinal :

- une rotation de dahors en dadans de la membrane pharyngien-
re qui va réaliser un parcours total de 200° et 220°.

- une rotation do la membrane clyacale, de dehnrs en dgdans,

dans le sons nppasé & celui de la ratatdon de la membrane pharyngienne,

et dunt le parcours total peut aller jusqu'a 220° chez l'espece humaine.

Cecd crée une interinrisatinn des somites caudaux et de 1extré-
mité caudale de l'embrynn, participant & la disparition de 18 queue dans

l'espéce humaine (figs. 3, 4, 9).

Le mouvement dlenmulement se fait aussi dans le saens transversal.

Ainsi l'expansinn du volume de la cavité amnintique en méZme
temps que son glissement ot son moulage autour d'un embryon devenu
cylindrique, va entrainer le rapprochement de la somatopleurs intra-
embryonnaire et de la splanchnopleure intra-cmbryonnaire et créer une

discontinuitd entre le caclome interne et 1e cralome externe,

Le rapprochement des bords latéraux du disque embry2nnaire

entrafne la fermoture de la parai ventrale de l'embryon, lui permettant
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de s%soler de ses annexes sauf au niveau du cordon ombilical. Ce gqu

- ~falt que les Organes thireciques et l'intestin primitif sont bien séparés
de Yextéricur des l'embrynn par la paroi ventrale de ce dernier, laqualle

paral décnule du-processus transversal de la délimitation,

Enfin de délimitation, l%intestin postérieur se termine dans
une dilatation entoblastique située 2 la partie caudale dc l'embryon et

qui est le cloague.

A sa partie antérieure et ventrale, le cloaque reg¢oit le canal
allantoidien séparé de 1l'intestin postértdeur par l'éperon  allantoidien.
A sa partie postérieure, le cloaque se continue dans l'appendice
caudal. Le cloaque sera cliisonng, au cours du 2&8m2 muispar la progressinn

de 1l'éperon allantoidien, en sinus urogémtal et en rectum.

En étudiant particulitrement l'extr@mité caudale ou appendice
caudal, »n constete qu'elle est une zone d'allongemant du corps de 1'embryon
comstitude par

a) - 'ectaderme cutané

b) - le tube neural transitoirement ocuvert par le neuropore
postérirur et flanqué de part et d'autre par des somites,

¢} - le canal neurentérigue, d'existence éphémére,‘ yrissant
le neuropore postérieur 3 la cavité intestinale

d) - 'extr@mité caudale de la chorde

g) - la membrane cloacale et la ligne primitive qui se raccour-

cit progressivement.

Le tout entours par la cavité amnintique et l'amnics qui
se réfléchit 3 l'extr@mité distele de la membrane cloacale pour former

le cul de sac caudal de l'amnios.

Le canal neurentérique va so retrouver ensuite reporté vers

l'extrémité caudale par le raccourcissement de la ligne primitive.
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La sexbrane cloacale subit un mouvement de- rotatinn avtour du. canal

_ neurentérique qul tert leou de charriére,

Son extrémité caudale devient antémeure (Ou supdrieurs)
et sa face ventrale endodermique devient postérieure. En somme, la
membrane clhacale tourne deu180° et ce mouvement de rotation est
mé&me accentué par la suite, de fait il entraine la formation d'un cul-de-sac

caudal de 1l'intestin postérieur qui devient le cloaque.

1L convient de signaler que l'allantoide (oin d'avoir le dévelop-
pement considérable que 1l'on observe chez les odseaux) reste rudimentaire
chez 'homme.

Une faible partie du canal allantoidien, qui s'atrophiera d'ailleurs,
va 8tre incorporée plus tard au cordon ombilical.

Entre le canal vitellin et le canal allantoidien, s'insinue une
lame mésoblastique contenant dans son épaisseur un diverticule du coclaome

extra-e mbrycnnaire.

Ccette lame, qui porte le nom de repli allantoidien, se courbe
vers le bas en direction caudale, st vient buter, sous le nom d'éperon
périnéal, sur la membrane cloacale. Ce qui fait que cette dernidre va

se trouver alors seindée en membrang anale et en membrane urogdnitale.

A partir du moment o0 sa régression commence, 1'¢haucha
caudale va diminuer progressivement pour disparaftre a la fin du 2&me

mois de développement embryonnaire.

A un moment donné lors de cette régression, sa constitution

va changer et ne sera plus la m@me sur toute son étendus.

Dans la portion proximale, la structure reste complexe ; les
somites qui ccrrespondent aux ¢bauches primitives des verbdbres persistent.
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Dans la portinon distale au contraiers, ilg dispsraissent ainsi que les autres
structures _fondamentales et on paut v retriuver guelques traces de tube

nerveux et de chorde,

Cette porton est alors surtout un prolongement tdgumentairs
qui se dirige en arridre et tend 5 deverir dorsal. Normalement elle disparait
ontddremsne eb depuis longtemps HIS avait désigné cette portion terminale

sous 12 nom da flament caudal.

Chez I’'homme alors que le filament caudal finit par disparailrs,
les éléments proximaux, c'est 3 dire les &bauches dos vertébres chccygionnes,
persisitent et constitueront les sculs restes du squelette caudal qui s'ast

progressivement enfoul dans la réginn Iombo-sacréa.

Donc chez lembryon humain, normalement on constate la
présence d'une queue des le (2%ame-2%3me jourd; ¢lle dovient hssoz 1.
vers lo 35&me jar s coininence 3 regresser aprés. Ce qui fait qulau 428me
Jour an ne retrouve plus qu'une queuc trappue. Elle disparait compldtoment

ensuite, sl bien qu'alle n'existe plus ay 482me jdur(Figs. 6A4,B3,6C, 6D).
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RAPPEL ANATOMIQUE

1'appendice caudal est une malformation de sidge lombo-sacre,
reposant denc  sur  certaines structures qui  peuvent parfods  présenter
cortaines anamalies, Nous nous proposons dans ce rappel anatomique
~-de revair les divers élédments de cette région depuis le revétement cutand

jusqu'au rachis qui constitue la charpente de cette région.

lLa colonne vertsbrale représente dans la région lombo-sacrde,
un squelette axdal constitvé par lYempilement d'éléments disco-vertébraux
au niveau lombaire, et par 1la supperpositinon de vertdbres souddes les

unes aux autres au niveau de la réginn sacrée,

Entre la peau lombo-sacrée ot cet axe ossgux dn retrauve
de dedans en dehors : les ligaments intorvertébraux participant aux moyens
d'umion du rachis, les groupes de muscles placés en arrigre des gouttigres
vortébrales et qui sont parfois réduits 3 da simples aponévroscs dans

cette région, le tissu cellulaire sous-cutané et enfin la peau.

Nous diviserons ce rappel en 5 parties selon les plans intéressés,
de 1la profondeur vers la couche superficiclle, en rappallant chaque fois
que c'est nécessaire quelques andmalies nous intéressant au niveau de

cette zone,

19y L'AXE OSSEUX

Comme énoncé plus haut, 1 est formé principalement de

deux ¢tages :

- Y'étage Ilombaire ~u rachdis lombaire compnsé par la supper-
position des cing vertdbres lombaires (L1 - L2 - L3 - L4 - L5) entre
lesquelles se trouvent des disques intervertébraux.



- 16 -
Ces vertdbres, en arritre de leur corps qui s'intsrcalent entre
deux disques intervertébraux, dé&limitent un canal postéricur (e canal

~—rachidien}-par Pbtermédiaire de lour ere- postérisur,

L'arc postérieur est constitué de deux partes proxdmales,
émergeant chacune des bords cexternes de 1a partie postérieure du corps
vertébral, appclées péadicules ;ket de deux parties distales, faisant suite
aux pédicules, constituées par les lames., Le processus épineux de chague

vertébre nait de 1'uninn, & leur partie postérieurs, des lames vertébrales,

Le canal rachidien loge la moclle épinddre envelappée par

ses trois méninges (pie-mére, arachnside, dure-mare).

La dure-mére, enveloppe la plus externe, est séparée du canal
osseux par l'espace ¢épidural. La moelle &pinidre sfarréte au niveau du
bord supérisur du corps vertébral de L2. La partie inféricure du canal
rachidien est occupée par lesracines lombaires et sacrées, issues de la
moslle et qui descendent verticalement, formant la queue de cheval,
pour ensuite sortir par les trous de conjugaisons lombaires et par les

trous sacrés,
- L‘étaae sacro-~coccygien compaosd par le sacrum et le cocoyx
&

a) Le sacrum

Le sacrum est formé par la réumion ou plus précisément par
la fusion des cing vertébres sacrées, il est situé 3 la partie postérieurc
du bassin au-dessous de la calonne lombaire et entre les deux os iliaques.
Le sacrum présente latéralement dos ailerons, sa face postéricure est
parcourue par la créte sacrée verticale et médisle, résultant de la fusion

des processus épineux des vertdbres sacrées.

e sacrum délimite aussi un canal sacré oU cheminent les

racines sacrées issuesde la basse région de la moelle épinidre.
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A la naissanca, le sacrum ect ancore segmenté. Ses cng coTs

vertabraux sont ossifiss mais non soudds. Les arcs postérieurs ne sont

pas soudés, ce qui sc traduit par une déhiscence médiale physinlngique.

Les pracessus épincux s'nssifient 3 partir de 1l'8ge de 1 & 4 ane
selnn les auteurs, Leur nsgificati~n est terminde vers 5 - § ans, Une
déhiscence médiale des arcs ost considérée comme anormale 3 parfir

de 1'8gc de 7 ans seulament.
by Le CoccyX -

Appendu & la partie infémeure du sacrum, i est formé par

la réurdnn de 4 3 § vertébres atrophides et shuddes,

Un ddfoct dlarc nostérieur au niveau du rachis Inmbo-sacr?
newt, selin sa nature ot son Goendus, Stre asymptomatique  (spimabifide aulth
mois peut aussi 3tre & 1l'-rigine d'une hernie des enveloppes ndningdes
qui sont 3 1'intérieur du canal rachidien, (mendngcdle), ¢t olus
grave, les racines nerveuses peuvent faire pnartic de la hernig,
parfois meme une partie de la moelle est contenue dans 1o sac herniaire

{melrmeningnoile)

2) LES LIGAMENTS INTEVERTEBRAUX

- Les ligaments intertransversaires (fig. 7)

. fux lombes, ils sont assez développés et unissent les
tuliercules accessoires que représentont les processus transvarses.

. Les 1ligaments intertransversaires de  1'articulatinn
sacrovertébrale sont trés développés, chacun d'eux part du processus.

transverse de la cinquieéme vertabre lombaire et sce tarmine sur la

rartic antérolatérale de 1'ailoron du sacrum.

Ce ligament est appslé, depuis BICHAT, ligament sacrovertébral,

et n'est rion d'autre qu'une partie des fibres les plus proximales
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des deu faisceaux du ligament ilin-lombaire.

- les ligaments intcrgamellaires (fin. Q).

Tls réunissent les lamcs vertébrales de deux vertébres superpisées.
I1s sont &lastiques, &pais .U trds rosistants, appelds, en raiusy

s

de laur couleu~, ligemonts jaunas,

I1 oxiste, dans chaquc espace interlamcllaire, deuxr ligaments
jaunes, 1l'un droit, 1l'autre gauche, unis entre eux sur la ligne
médiane, L'angle d'union des deux ligaments, saillant en arrierc,
se confond avec le bord antérieur du ligament interépineux.

- lels 1ligaments d'union des processus dpincux @0 ils sont da

daux types : lc ligament dnter&pineux et le Tigament surdnincux.

* Les ligaments interdpineux (fig. 9) sont deos membrancs fibreouses
qui zeceupent l'intervalle compris antre doux nrocessus dpincux voising.
ils s'attachent parleur bord supdrisur et leur bdord iniéricur aux
LTICaSSUS Splinenx correspondants. leur axtrémitl antérieure se continue
avac l'angle d'union des ligaments jaunas et leur extrimité nnstéricure
s¢ confond avec le ligament suréningux,

* Le ligament surépineux (fig. 10) est un cordon Tihreux qui
s'dtend sur toute la longueur de la colonne vertébrale, on arrizre

dos nrocaessus épineux et des ligaments ingerdp@ncux.

T1 adhere au sommet des processus &pineux et s'unit, dans 1'interval-
le de ces derniers, au bord postéricur des ligaments interépineux.
Aux 1nmbes, le ligament se confond avec 1o raphé produit par

1'entrecroisoment des fibres tendincuses des musclas du dos.

3) LES MUSCLES
I1s s'interposent entre les groupas ligamentaires ¢t 1lc tissu

rallulaire sous cutand. Certains d'entre cux sont simplement réduits,
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su niveau de la région lomba-sacrd en des plans apondvrotiques terminds

pur dos axtrAmitss temdineusas leur servent da mnyens d'insertinn,

s

Nous axpnserons brizvement, d'unz pert, le groupe des muscles
nccupant le nlan nrafand, ot d'autre part, celui gl sc présante

au nlan swperficiel.

Au nlan profond ¢
Ce sont les musclas crectosr spinae (figs. 117 et 113) de 1a région
dorsale, qui se rdéunissent & 1'étege inféricure lombaire, nour former

la masse sacro-lombaire (fig. 11C).

Au niveau de la régiorn dorsale les muscles erector spinae sont
logés dans les gouttigéres vertdbrales, et soﬁifappelés nour  cetta
raison muscles des gouttidres vertébrales. Ils sont formds de faiscoaux

d'autant nlus courts qu'ils sont profondément situds.

On distingue de chagque cAtd quatre muscles erector sninas pronrament
dite donmt 1l'association varie suivant l'étage vertébral : le muscle
rotatour, le muscle longissimus, le sacro-lombaire, 1'épi-¢pincux,

A la partie mddiale 2n distingue les muscles inter-épineux occupant
les espaces du m@me nom ;ils sont au nombre de deux, sidgeant 1'un
et l'autre sur un cfté de 1'axe médial, séparés 1'un de 1'autrs
nar le ligament Ainterdpineux (fig. 9). Ils sont tendus du bord
inféricur d'un nracessus épineux au bord supérieur du processus
épineux sous-jacent. Le muscle rotatour, le long dorsal ot le sacro-
lombaire sont réunis, en bas, en unc masse masculaire indivise apnelée
massc commune (£ig. 12). La masse commune aux muscles spinaux occupe
la gouttidre lombaire et la gouttidre sacrée. Elle se composc d'une
sartie profonde, charnue, le muscle rotateur, et d'unc lame tendineusa
trds épaisse, qui représente le tendon d'insertion dos muscles sacrd-
ongASSimus .
lombaires et laqﬂg;tiﬂvS.Cette lame tendineuse, qui est aussi confondu:

avec 1l'aponévrosae d'insertion du grand dorsal, s'ins&re :



[
ct

. sur 1'épminc iliaque nostdrn-supéricure, la -partic voisine

de la Créto/iliaqvc;”

. sur la tubdrasitd iliscue

. sur la cri3te sacrée ot sur les processus énineux des trais

ou quatre derniéres vertdbres lombaires.

PS

Au plan superficiel

Le plan superficiel est formé su niveau de la région lombo-sacric

par le muscle denteld postérieur et inférieur ot par le muscle lengissincs

Lo muscle denteld postéricur ot inféricur de chague cfAnd ronnse
directement sur les muscles spinaus, Dour s'insérer en doedans sur
les processus épineux et les ligaments “intérépineux de Ti1 3 13 ;
il s'étend en haut ct en dehors et s'insdre sur la face extorne

et le bord inférieur des PRmee,4Mmec, 11dmy ot 12éme cAtes (fig. 13).

£ntre ces deux muscles, s'dtend 1l'anondvrose inter-denteléc qui

rucouvre les muscles dos gouttigres vertébrales,

Le grand dorsal large ot aplati, s'Gtend depuis 1'humdrus (3
la gnuttiére bicipitale) jusqu'd la réginn lombo-sacrée, & ce nivoau
il est rdéduit on apondvrnsa  lombo-sacrée et recouvre directement
lé massc commune, le muscle denteld postérieur et inférisur et l'apond-

2

vrose des dentelds, avant de venir s'insérer sur les processus €pincux
des vertébres dorsales A nartir de 77, sur les processus é€nineux
des vertdbres lombaires, sur la créte sacrée postérieure, sur los
ligaments surépineux correspondant, sur le tiers postéro-interne
de le cr8te iliaque, sur la face externe des quatre derniéres cdtes

(fig. 14),

4) LE TISSU CELLULAIRE SOUS CUTANE




- 21 -
5) LA PEAU

Revatoment superficiel, elle peut montrer 1l'existence de sinus

“-dermique spinal- qui. est unc fossette cutanse de la région lombo

sacréﬂ,.:ﬁ

De telles fossettes indiquent la région de fermeture du neurapore
postérieur pendant la quatrigme semaine de dévaloppement embryonnaire,
et de ce fait représentent le dernier endroit de séparatinn entre

1'épiblaste et le tube neural,

Dans cette région, on peut noter un état plus grave lorsqu'il
existe une fistule reliant 1l'espace scus arachnoidien & 1'extérieur
par 1l'intermédiaire de la fossette cutanée. Cependant 1'examen de
cette zone peut ne montrer qu'une touffe de poils médiale, ou une
zone d'hyperpigmentation ; parfois les deux anomalies sont obscrvées

an méme temps.

Ancienna nomenclature * = Nouvelle nomenclature
Apophyse épineuse* = Processus épineux
Apophyse transverse* = Processus transverse
Muscles spinaux exteonsaurs* = Muscles Erector spinae
Muscles transversaires épineux* = Muscles rotateurs
Muscle long dorsal* = Muscle longissimus
Muscle petit dentelé postérieur et inférieur* = Muscle

dentelé postéricur et inférieur.

Dx = Tx x =1,2,....,12
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DIAGNOSTIC POSITIF

Tout nouveau-né doit bénéficier d'un examen initial complet,
dans le but de préciser son é&tat dés la naissance, et de s'assurer
de 1l'absence de malformation guelconque. Ainsi au méme titre que
“'¥\*M}awrecherche active des grandes malformations digestives, cardiaques,
de l'appareil branchial etc..., 1l'examen de la région lombo-sacrée
et méme coccygienne, se doit d'étre munitieux en reison de la fréquence

relativement élevée des anomalies congénitales dans cette région.

1) Les circonstances de découverte

Elles ne sont pas univoques,

1-1) C'est en général imm&diatement aprds 1'accouchement
dans un centre sanitaire, que la sage-femme ou tout autre accoucheur
note la présence chez 1l'enfant, d'une malformation, ressemblant
A une queue au niveau de la région lombo-sacrée, isolée ou accompagnée
d'autres anomalies congénitales. '

1-2) Parfois l'anomalie est assez diécréte at/ou est passée
inapergue de 1'accoucheur, c'est alors au cours du premier examen
clinique du nouveau-né qu'on la déctle.

1-3) Rarement, il s'agit de nouveau-né&, issu d'un accouchement
3 domicile, que laes parents amdnent quelques jours aprids la naissance,
dans un &tat d'angoisse mélée d'inquidtude et psrfois de remords
dans un Hopital ou un centre sanitaire, pour la présence d'anomalic

congénitale de la région lombo-sacrée, ressemblant 3 une queue,

associée ou non 3 d'autres malformations.

2) Les éléments cliniques
2-1) L'interrogatoire
S'adressa évidemment aux parents, il se doit d'8tre détaillé,

munitieux et le plus complet possible ; recherchant et précisant :
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- l'adresse des parants et 1'Aga de 1l'enfant si la naissance

s'est faite a domicile,

- Les antécfdents familiaux en notant bien 1'oxistence
ou non de consanguinit?® chez les parents, leur &ge, et la présenca
osu non de malformations similaires chez les collatéraux.

- Le déroulement de la grossesse durant toute son évolutinn,
et en particulier lors du premier trimestre (maladie quelconque
injection- enparticulier,expasition aux irradiations de la mére).

- L'ingestion de produits médicamentaux suspects pendant
la gressesse, et surtout pendant les deux premiers mois.

- La numération de l'enfant dans 1a fratraes

2-2) L'examan physigue
2-2-1) L'examen locnrégional

I1 note au niveau de la région lombo-sacrée, la présence
d'une formatinn tumorale prodminente, sessile nu pédiculée, sous-forme
‘d'appandice =van les caractéristiques descriptives suivantes

- son sigge . : médial, sur la ligne dos processus épineux,
ou peramédial en dehors de cette ligne ; si 1'imnlantation est basse,
elle se fait en debors du sillon " interfessier.

- sa forme : ovalaire ou cylindrique, avec une extrémits
12 plus scuvent pointue, parfois arrondie ; elle peut &tre dirigée
vers le haut ou Vers le bas, quelquefois elle est en rectitude,

assurant unz position presque horizontele de la malformation,

Dans notre hibliographie JOLLY a rapparté un cas 20 17extrén:
té de 1'appendice au lieu d'8tra libre, &tait fixdée & la parol antérn-
latérale de 1l'abdomen ; ce qui fait comprendre que la malformation
avait une longueur appréciable, avec un segment libre eontre 1les
daux points d'insertinn lombaire et abdominale (fig. 15).

-

On peut noter 1a préscence d'une fossette & son extrémité.
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Figure n° 15

ek

F(% 415 A th% A5 B F{% 15C

15-A : VYugs latdrale et postériours duv tronc montrant
les insertions do la queue qui est par ailleurs

libre entre ses deux points d'attache.

15-8
15-C ¢

.e

Vue postérieure de 1'appendice caudal

Vue du pied droit montrant une syndactylie

entre le 4%mz ot bhame nrteil, assogide

a un sillon profond juste au-dessus de

cheville,

Photos prises dans : Arch. Dis. Childh,., 19863, 38, 524.
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- sa base d'implantatinn,

Flle est 1le plus sauvent plus large que s~n extrémité,
ce qui fait que l'appendice, m2me sans ce fait, 3 rarement un diameétre
constant sur toute sa longueur,

Cette base peut s'implanter directement sur une znone eén
apparence normale, nu eur ung masse lipomateusa nlus ou moins volumi-

“nsursc, comme dn 1's vu dans de nombreux cas.

On peut noter quelquefois que cette base d'implantation
est soulignd par un sillon plus ou moins profond, 1'ontourant d=2
maniére partielle ou complate,

- la peauv de recouvrement

Elle peut 8tre parfaitement normale, mais peut aussi présenter
au niveau de l'extrémité de la malformation des lésions 2 type diulcé-
ration ou de zone de couleur sombre ou foncée qui sgraient dlas
3 une irrigation sanguine défectususa.

- la 1longueur : elle ast trés variable suivent les cas
rapportés et nos cobservatinons, pe quelques cm dans la majoritsd
des cnas , elle dépasse parfnis 10 cm. Une longuaur exceptionnelle
de 125 cm a été rapports par rFORBIN.

- Sa consistance est en général molle, homogen2. Dans
les cas oU l'appendice est pourvu de squelette axial, la palpation
pourrait mettre cn évidence la présence de ce dernier.

~ les mouvements spontands

Dans presque tous les cas publigs ainsi gque dansnQ§©bserva-
tinns, il n'est pas noté 1l'existence de mnuvement spontanéd de 1'appendice.
Cependant HARISSON a décrit, dans ses publications, une qucue située
a8 la partie inférieure du coccyx et gui était pourvue de mouvements

de rétractinn.

LUNDBERG et PARSON ont publié en 1952 une observation
d'un nouvaau-né possédant une queuve qui pouvait littéralement remuer,

gt entrar en érectinn au momant des cris de 1'enfant.
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L'examen locordgional sera complété par la toucher rectal
2 1a recherche d'autres malformations, en 1l'accurence un tératomo
sacra-coccygien 3  développement abdominal dont  les  conséquences
peuvent B8tre trés nuisibles pour le nouveau-né. La constation d'ung

appendice caudal ne doit pas donc retenir toute notre attention,

- car. la recherche d'autres malfnrmations est de la plus.grande impnrtance.

On finira 1'étude en faisant des schémas avec mensuratinns
de la malformation en les rapportant aux repéres vertébraux ; micux
an prendra des photagraphies qui seront introduites dans le dossier.
On n'nubliera pas par ailleurs de bien examiner le sexe de 1l'enfant

pour sa détermination exacte.

2-2-2) L'examen général
T1 notera comme 1l est de ragle toutes les cronstantas,
et si 1l'enfant vient de naltre, an indicuera svstématiquement en salle

d:accouchament)l‘indice ATAPGAR.

Le rev3tement cutané sera observé dans g3 totalitd & 1a
recherche de sillons anarmaux.
2-2-3) L'examen das appareils
Se fera avec beaucoup de munitie ot intéressera 1l'un aprés
1'autre tous les appareils et systémes dgi'Scoromie  afin de réaliser

un dépistage systématique de toute autre annmalie congénitale.

Au terme du bilan clinique, 1le diagnostic d'appendice
caudal ne laisse presqua aucun doute. Néanmhins on r3alisera das
examens radinlogiques systématiques pour préciser certains faits,
L'histnlogie, aprés binpsie nu exérése qui cst le plus fréguemment

réalisée, confirme la clinique.
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2-3) Les examens para-cliniques

2-3-1) Les radiographies standard
Elles doivent &tre systématiques pour la créne, le thorax
2t le bassin & la rechaerche d'anomalies congénitales <u de leur

retentissement.

Ces radiographies intéresseront en outre et en prinritd

“1a malformation en questicn et le rachis lombo-sacré. On utilisera

" les ineidences do face et de profil pour mettre en évidence respectiveme

- la présence de formation osseuse U ostés»cartilagf&use
au sein de la malformation.

- L'existence d'anomalies congénitales du rachis (surtout
au niveau de la partie en regard de la malfcrmation) en particulier
de défect osseux au niveau des srcs postérieurs des vertabres correspon-

dant au si2ge de 1l'anomalie.

2-3-2) Les Tomographies et le Scanner
Ils ont les mémes buts que les radiographies standard
en ayant l'zvantoege d'C@tiv plus &léborés, donc de mettre en gvidence
des lésions peu visiblas nu impossibles & affirmer avec les techniques
standard.
2-3-3) Les radingraphies avec préparation :

En particulier la myélographie et surtout la saccn-radiculo-

graphig

Elles peuvent &tre utilisées quand elles sont nécessaires,
en l'occurence s'il existe une méningocdle ou une suspicion de mydlo-
méningncele.

2-3-4) L'examen histopathologique

Peut se faire apras biopsie, plus généralement aprés exérése
de la malformation.

Habituallement 1l'examen histnlngique ne montre qu'un tissu
fibro-adipeux au sein dugquel il peut exister guelgues filets nerveux,
des fibres musculaires parfois des filets arachnolidiens et rarement

du tissu osseux,
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Ce tissu fibri-adipoux est recouvert d'abord par un darme

dans 1'ensemble normal, cuntenant ou non des formatione pila-sébacdes,

. puis pnr un &pidermo 1o plus szuvent normal.

Cependant GUBERN ot SELTBACHS ont décrit des cas ou 1'examen
hislotnlagique a noté, en plus de 1'aspect relaté précédement, quelques
netites 1ésisns au niveasu du derme A type do-vascularite inflammstnire

nu d'hémangiome capillaire,
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el DIAGNOSTIC  DIFFERENTIEL

Devaent un appendicévcaudal, quelgue -gnit son sigge lombaire’

o

S, = . .n .
ou sacré, et ses aspects, il . faut & notre avis, &limier .un certain

nombre  de- metformations de cette région, qui peuvent parfois priter

_ le change-et 8tre & la source d'erreur diagnostiqua.

Dans de rares cas on peut avoir association d'une de ces
malformations 1oco-régionales savec la présence de cet appendice.
La mise en évidence de cette cohabitation est souvent trés simple,
tant les aspects cliniques sont évocateurs 3 mais nous pensans
que quelquefois il est trés utile de faire des examens complémentaires
assez poussé#s pour nouvoir révéler des annmalies masquéss ou tout

au moins peu évidentes dans un premier approche, Ainsi pensons-nous

que devant un appendice caudal on doit éliminer .

1°) Un spina-bifida lombn-sacré

I1 ost d0 a une absence de fermeture d'un arc  vertébral pos

. riewr de 18 région et secompose de deux varidtés, selon 1l'existence ou

non de hernie méningse.

a) Le spina bifida oculta :
C'est une malformation bénigne et fréquente, le plus souvent
découverte fortuitement lors d'un exemen radiographique ; dans 1la

majorité des cas une ou deux vertebres seules sont atteintes.

Cette variété est dans une trés large proportion asymptoma-
tique, ot peut s'accompagner ou non de lombalgies ou de petites

anomalies cutanées au niveau de la poau Aaxﬂalthn (arrelie 2 ! |

type de fossette cutanéde, de zone d'hypertrichose ou d'hyperpigmentation).
Elle ne pose aucun probldme de diagnostic différentiel, mais peut cepends

s'associer & un appendice caudal.
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b) Le spina bifida cystica .

DO aussi 3 un défect au nivesu de l'arc vertébral postéricur
mais 1l s'accompagne de malformations sévaéres des racines nervouses
et de la moelle épinizre. Dans cette forme il y o hernie des envelnn-
pes méningées, contenant ou pas des filets nerveux et la moelle

. {méningocéle, myeloméningoceéle), a travers la déhiscence vertébrale.

Cliniquement c'=2st une tumaur postérievre, lomboasacrd:,
médiale, mollz, parinois un peu ferme, recouverte tantHit do pcau
normale ou ulcérée, tantdt uniquement par la mince membranc méningdie

dont la surinfection ou 1'cuverture réalise un tableau gravissime.

Cette forme s'accompagne avec une trés grande fréquencs
de désordres neurslogiques (peraplégie, incontinence des sphincters
annl ot vésical, troubles sensitifs des membres inféricurs;-de compli-
cations nrthopédiques surtout 2 type de pied bot ot moins fréguement
d'hydrocédphalie. Les troubles sphinctériens sont & 1'origine d'infec-
tinns urinaires chroniques. Sur le plan des explorations :

- les radicgraphies de face ot profil de 1l'étage concerns
montrent le défect osscux et prouvent ainsi la possibilité d'hernie
des méninges,

- l'échographie de la malformation peut montrer 1l'existence
de structure intraherniaires en 1'sccurence les racines nerveuscs
lombn-sacrées et la moelle dans les cas de myéloméningncile.

- 1la saccoradiculngraphie apporte souvent beaucoup de
renseignements en montrant la communication entre la poche de 1n

hernie et les espaces sous arachnoidiens médullaires.

2) Le lipome lombo-sacré

C'est una tumeur sous-cutanée bénigne,formde par une proli-

fération de tissu adipeux normal.
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A 1'examen clinique elle apparait arrondie, do consistance

molle, le plus souvent sassile, do volume variablae.

Cette formation bénigne est faocilement recsnnueau palpor.

£lle cohabite fréquement avac 1l'annendice caudal,

3°) Les tératomes sacro-cnccygiens

Eux aussi sont des tumeurs malformatives de 1la réginn
sacra-coceygienne, ils ne posent de probléme de diagnnstic différen-

tiel que pour leur forme extériorisde.

Le tératome sacro-coccygien est une tumeur vraic compossée
de tissus multiples &trangers & la région ol ils siggent, et capables
de se développer de fagon plus abondante et plus exnansive qu'fil

n'est caractéristique pour la réginn en questinn,

Cliniquement c'est wun2 tumeur d'implantatinn coccygienne
. juxtacoccygienne  souvent sessile rarement pédiculde. Son volume
est variable, habituellement c-mparée a une petite bille <u une
grosse cerise nour le plus petit volume, et & une té8te d'enfant
pour le plus grand volume. Cette tumeur est recouverte d'une penu
saine, parfois rougeltre ou sillonnde de grosses veines. Dans d'autres
cas la peau est trés amincie, parcourue d'ulcérations et de fistules,
et au niveau de laquelle, classiquement il semble possible de noter
des contractinns, des ondulations et méme des battements rythmiques.
La tumeur refoule l'anus trés en avant dans les formes volumineuses,
elle eost de consistance ferme mais h&térogéne, comportant des zones
tantft fluctuantes d'allure kystique, tantfSt dures & sensation osscuse,
tantdt lipomateuseset molles ; la malformation semble adhérer beaucoup

nlus au plan profond qu'au plan superficiel.

-
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L'auscultation peut noter urn sauffle non spécifigue. Lo

toucher rectal fait aveec beauctup de douceur nar 1l'intermddizire
- ge- 1l'suriculaire précisz avant tout  1'origine  sacro-coccyglenne
da la tumeur, et -reldve 1l'extension aux organes de volsinege en
particulier le rectum comprimé (mais non envahi) au niveau do 53
face onstérieuvre.

De plus 1l'examen lacoréginnal peut mentrer des adénopathics
inguinales., U'examen radinlogique  (radicgraphies sans prédparation
en - particulier) wvisualisc gquelguefols certains  éléments, venant
en confirmation du diagnostic, tels :

. des calcificatinns (8bauches cartilagineuses et ~sscuscs)

. dos phaneres {dents : diffdérenciatinn nette du tissu

3pithélinl)

. des assifications (traductinn d'une différenciatioh

d'un mesenchyme &volud).
La pluralitd tissulairc absolument Strangere a la région

est misc o dvidence par 1'étude histopathalngique.
4) Le chordome

C'est wune tumeur sacro-coccygienne ddveloppde aux dépans
de vestiges embryonnaires de 1o charde dorsale primitive. Co sont
des tumeurs 1le plus souvent malignes qui peuvent survenir a tout
8ge, on les rencontre par conséquont chez les nouveaux-nés et las
nourrissons.

Sur le plan clinigque, 11 a wune forme arrondie parfois
lobulée ; son volume est variable comparéd 3 la taille diun ocuf
de poule, mais 1l peut atteindre cclui d'une t8te foetale.

Le plus souvent cette tumeur n'adhére pas aux plans superfi-
ciels (peau, tissu cellulaire sous. cutand), cependant 1'adhérence

au plan osseux sacrn-coccygien est de regle.

l.a consistance est variable :
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* durse, régulikra ou irréguliére

* lc plus souvent, elle ast Slastigue, rénitteonte, molle

nsoudokystique, de contenu semi-liquide nu liquide.

* parfois mixte, mi-solide, mi-liquide, dure par endrait,

avec des zones ramollies, gélatineuses.

Le chordome sigge souvent sur une fesse, il est coccygien

médial\ou peramédial  parfois éacro-iliaque.

Les autres sieéges n'entreainent pas de confusiyn diagnostique

(pré-sacré, rétrorectal, pré-coccygien).

Avant 1'examen histologique, 1le diagnostic de chardome
ne paut 8tre qu'une présomptinn et 1'affirmation ne peut se faire

qu'apreés avoir recueilli les données anatomo-pathologiques.

Chez le nnuveau-né ou le nourrisson, contrairement & ce

qui se passe chez 1'adulte, 1'évolution est le plus souvent rapidement

Jéfavrablo.



HYPOTHESES

PATHOGENTNUES
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HYPOTHESLES PATHOGENIQUES

Durant une longue Dpérinde de 1'histoire, les hommes se

~sont conmtentés .dexnliquer la constatation d'une queue chez certains

nouveaux~-nés et adultes, par des phénoménes d'hybridation avec les

“armimaux nu par des-histoires de malédictions.

-

Ces tentatives d'explicatinn cadraient bien sans doute
avec 1'épogque parce qu'elles d&taient rattachées beaucnup plus &
des croyances parfois mystiques qu'a la réalité ijective'; da pius,
ceux qui racontaient avoir vu des hommes dotés d'une queue é&taient
nour 1la plupart des voyageurs dont les parcles ne convaincaient

pas tout le monde.

Cependant entre 1850 et 1884  beaucoup de cas de crédibilité
variable furent rapportés, mais il a fallu attendre la fin du siacle
dernier avec les publications de BARTELS cen 1884 ,npour avair los
premiéres observations & caractaédrg scientifique, donc digres de

foi.

Depuis c¢ette date, les nbservations se sont multiplides
nartout dans le monde, et des hypnthases pathogéniques ont &té formulées
quand au mécanisme pathogénique de cette anomalie congénitale qu'est

1'anpendice caudal du nouveau-né,

C'est ainsi que, durant les discussions gqui animérent
la théorie de 1'évnlution de DARWIN (thénrie appellée encore DARWINISME
et éla‘borée en 1859), 1l'appendice caudal avait pris une place trés

impertante.

La théorie ¢&volutioniste de DARWIN repose sur deux bases

fondamentales : la variahilité des-espdces, et la sélectinn naturelle.

-~
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1°) LA VARIABILITE DES ESPECE

Le fait de la variation est tiré, d'une multitude ri'bserva-
tions, notamment de Dplusisurs 1les distantes de 50 a 60 milles,
et 1a plupart en vue l'une de 1'autre, formées nrécisdment des m3mes
raches, placées snus un climat similaire, s'élevant 3 neu prés 3

1a m&mc hauteur, et neupldes néanmoins par une faune trias différente.

Les causes de la variation saont multiples

- L'action modelante du milieu et de la fonction @ ou 1o
10l de la variabilité snus 17action directe cu indirecte des conditioos
extéricures de 1la vie, ot de liusage 7u du défaut d'exercice des

organes. Elle fait partie des 1lois raglant le mécanisme de 17évalution.

- L'actinn des petites varistions brusques et spontandas

2y “sonrts" que HUGBD de VRIES anpela plus tard mutations et qu'il

qualifia du variations brusques, discontinuzs ot hdérdditaires,

- L'hérsdité des caractéres acquis

Seules les variations héréditaires peuvent avoiir une valeur

2

gvolutive,

2°) LA SELECTION NATURELLE .

Selon laquelle parmi les individus, ceux qui ont le plus
de chance de perpétuer l'espace sont ceux qul présentent les caracte-
res les plus profitables et les mieux adaptés a leur milisu. L.3

autres disparaissent par non adaptatinn nu par inaptitude.

Suivant 1la 1logique de 1la théorie évolutinniste, la part:

de la queue chez les Hominidés résulte
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*su  bien des npetitaes variatinns brusques  2u  snontandes
qui avalent pris ultérisurement le nom de mutation,
*au bien d'un d&faut d'usage ou d'exercice, rentrant ainsi

dans le cadre de "1l'action modelants du milieu et de la fanctisn®,

Sel~n les nartisans de la thdorie Jdvalutioniste, 1'apnendice
caudal est un exemple de ce qu'ils appellent e phénomeéne de regrassinn
vers des dtapes inférieures de l'év3lution3 il constitue aussi salon
aux, par sa prasence chez 1l'embryon ung illustratinon de 13 doctring
selan laguelle 71'antogénic ou dévaloppement do 1'individu est une
récapitulation de la phylogénie nu développement de 1'esnece™. Ils
pensent aussi que l'embryoloagie et la tératnlngie nous offrent ainsi

une fendtre assez importante owvont nous guider sur les origines

phylogénétiques de 1'homme.

Pour les thnéories mnodernes de 1'dévolution, le narallelisme
antre 1l'antogénie et la phylogénie, dérive de notre aptitude 3 tracoer
l'expressinn phénntypigue des mutations géniques @ dos stades priécis
du dévelnppement cmbryonnaire. La tératologice a une place importanto
dans ce modale, et on crait que 18s mutations géndtiques spontandes

constituarsicnt Ty foree mutrice du 1'8&vnlution humaine.

Nous pensons que la seulz présence d'un apnendice caudal,
ne peut signifier un Tetour vers des espéces inférieures sur le

nlan évolutif, comme le veut la thénrie évolutioniste.

En effet les caractéres les plus fondamentaux de 1'évnlutinn
humaine sont plutdt :
a) l'acquisitinn d'une attitude bipéde parfaitement réalisée

corrélative de diverses dispositions anatomiques telles que
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- la prédominance de l2 longueur des jambes sur celles
des bras ; ‘

- des mains plus courtes et moins différencidaes, avec
un pouce plus develonpsd

-~ des pieds adaptés & la station debaut'%t a la marche,
avec-un gros orteil non opposable aux autres orteils ;

- les courbures dorsale et cervicale de la colonne vertdbrale

~ 1'8largissement des os iliaques qui dessinent le bassin ;

- le déplacement du trou ocecipital vers l'avant de la
base du crine.

b) Une grande capacité crinieme nettement supdricure
a celle des anthropoides, corrélative d'un grand développement du
cerveau, et plus particulidrement du cortex cérébral. Il en déeoule
un psychisme particulier avec une intelligence supérieure inventive
¢t conceptuelle, un 1langage articuld pouvant désigner objets et
nhénom@&nes concrcts ou abstraits, un comportement social trés structu-

T8 avec un natrimoine cultursel caractéristique.

La réduction de la face est dgalement corrélative du dévelop-
pement cérébral, la face neg s'avance pas an museau et l'angle facial
se chiffre & plus de 70 degrés {(moins de 40 degrés chez les autres

anthropoides).

Ces caractéres &volutifs plus que jamais présents, ne
peuvent pas 8tre mis en cause ou négligés, par la simple constatation

sporadique d'une anomalie congénitale fut-elle une queue.

D'ailleurs DARWIH avait cité une publication, dans son
ouvrage intitulé "The Descent of Human", qui notait qu'il était
nossible que 1l'appendice caudal soit simplement un appendice cutané

dont la localisatinn caudale n'est qu'une coincidence.
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Selon la dite nublicatinn, parmi tous les cas d'appendices
caudaux publiéds, aucun nc contenait des structures vertébrales ne
serait ce que rudimentaire : elle signalait aussi qu'il n'existait
nas de documents fiables o0 1'appendice caudal présentalt dos vertabres
surnumireircs, dans la littérature m3dicale ; et insistait sur 1le
fait que 1'appendice, dont les gens faisaient allusion, n'détait

jameis localisé sur le prolangement caudal de 1a colonne vertdbrale.

Mais par 1la suite LISSNER avait rapporté le cas diune
fillette porteuse d'appendice caudal 2n continuation avec la enlonne
vertébrale et contenant des vertibres. Mais selan GATES, il n'ost
nas évident que, dans ce cas, il y ait eu des vertébres surnuméraires

3 celles du coccyx.

BARTELS aussi avait noté dans ses cas c¢olligés, plusieurs

apnendicos caudaux contenant des vertébres.

Nous citernons les cas ! plus anciens de HENNIG et RAUBER
20 1l'appendice caudal contcnait does structures osseusas mals sans

différenciation vortébrale vraic.

C'est ainsi qu'tapr2s 1la théorie darwinienne ot les obscrva-
tions scientifiques de BARTELS, HARRISSON avait &mis 1'hypothése
en 1301 que 1l'appendice caudal devait dériver du filament caudal
qui représente la portion distale non pourvue de vertébres de 1a

quaue embryonnaire,

En effet durant la périnde embryonnaire, quand 1'ébauche
caudale atteint son plein développement, il contient : des somites
(ébauches des vertébres), la partie caudale du tube ncural et de
la chorde, et wune nartic de 1'intestin postérieur. La régression

da cos diverses structures contenues dans  le bourgeon caudal,
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ne laisse en nlace qufun &lément vestiginl @ le filament caucal

qui normalement douit disperaltre ultérieurement.

Cette hypothdse dc HARAISSON selon laguelle 1'appendice
caudal dérive de ce filament caudal n'ocst pas impossible mals ne
peut pas exnliquer tous les cas d'appendices caudaux notamment ceux
ovaec StrUCturps.osseuses~vertébrales.

4

Parmi les hynothéses embryopathologiques, 1la théoric de

la régressinn caudale de DUHAMEL garde sas adentes depuis 1350 et

s'annonce comme suite

Chez 1l'embryon humain, le bourgeon caudal renferme environ
les six derni2res paires de somites du mesenchyme, une extension
du tube neural, 1l'intestin post-anal et la partie terminale de 1a
notochorde. Sa longueur est maximale 3 la 5éme-Géme semaineg. Mormale-
ment, le boaurgenn caudal dispzrait totalement, eon 3 & 4 semaines
cnviron | entre 1a 7éme et 1a 128me semaine.du fait dé sa propre régression

gb de sornt lrncorpuratinn ranide =y corns da 1'ombryoan en croissance.

Les cellules intestinales puis toutes les cellules du
bourgeon caudal dégénzrent jusqu'd 1la disparition compl3te de ce
dernier. Ces cellules sont phagocytdes par des macrophagas qui migrent
vers le tissu mésenchymateux et les vaisseaux sanguins du tronc

au voisinage de la base de 1'appendice caudal.

Cotte dégénérescence cellulaire est objectivée dans 1l
bnurgeon caudal de l'embryon de poulet. Ellec est maximale au moment
20 les phénomenes de résorptiosn sont les plus intenses (3&me et
4zme jour$ d'incubation), narallZlement & l'activité de la phosphatase

acide qui est le témoin de 1'activité autophagigue et phagocytaire.
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Chez le foctus & termz, le coccyx constitue le vestige
du bourgeon caudal. Un excds de régression du-bourgeon caudal est
suscentible de conduire & wune agéndsie sacro-coccygicnne si les
nerturbations 1loco-réginnales sont intenses. Inversement, un défaut
de. régression du bourgson caudal est susceptiols de sc manifester
par;la nersistence d’'un appendice caudal ou "queue humaing" visible

chaz le nouveau-né nu par une duplicatinn rectale.

Pour DUHAMEL, 1'épistasis ou augmentation du nombre de
vertabres lombaires, par sa fréquence chez les foestus-sirénegs est

une preuve de l'anomalie de régressicn du bourgeon caudal.

-
-

Le fait que le croisement de snuris & queue courte et
1l'hypervitaminnse A chez les souris pendant 1s gestation donnent
indifférement des sirgnes ou des syndromes de régression caudale

prouve pour l'auteur que ce sont deux expressions d'une méme affectinn,

Cependant le phénoména de régression caudale méme s'il
canstitue un phénoméne apposé 3@ celui menant & la persistance de
1'appendice caudal, nz2 nous intdéresse pas directement dans notre

analyse,

Quand au mécanisme embryolngique, que  DUHAMEL nense &tre
3 l'originc de la persistance de la queue, il peut &tre une explication
valable, méme si 1'auteur ne fait pas allusinn 3 la cause quil pourrait

entrainer la défaut de régression caudale.

Pour éclaircir au maximum les donndes du probléme, il
faudrait savoir pourquoi 1'appendice caudal noté chez 1'embryon

disparait-il chez presque la totalité des individus avant la naissance ?
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Son  mécanisme de régression, comme nous le montre las
nh&noménas embryolngiques, revele d'une cindtique qui se répgta
nresque chez ls totalité des individus et ne peut donc par conséquent
dtre d0e au hasard. Il procdde méme & y voir de preés d'unc dynamique
trés élabnorée avec un déroulement précis dans le temps et dans 1'espace;
il doit done comme tous les mécanismes .de 1'embryongengse décnuler

dtune programmation géndtique.

Le génome, selon les thénries de 1'évolution, est a 1'origine
du développemant de 1'individu et de 1'évolution de 1'sspice grice

aux transformatinns nu mutations qui existent en son sein,

Ces mutations au niveau du génome, trés certainement,

sont & 1l'origine de la perte pbservée chez les Hominidés de la queue.

Paur FISCHER : ce n'est pas par une sélectinn naturelle,
mais seulement par une sériz de mutations gque 1'on pourrait oxpliquer
la disparition de la qucue chez les anthropoides ;et des phénomznes

analogues ont pu se produire chez 1'homme.

Et comme 1'a dit GATES une queuc bien ddveloppée est encorc
représentée dans le génoma humain ; m3ais, dans un promisr temps,
l'arrét de sa croissance, dans un deuxigme temps 17activitd dos
autres genes dans le dévelanpement, expliquent qu'elle soit complate-

ment résorbde avant la naissance.

Les d&tudes sur 1'évolution, n'ont jamais cu & signaler
de période, entre nos anc@tres phylogéniques et nous, 20 des formes
intermédiaires de queue quelqu'elles soient, ont été notdes chez
loes Hominidés. I1 y a donc probablement cu unc disparitinn brutale

de la queue chez ces ancétres phylogéniques.

Cette hypothédse cadre bien avee les concepts modernes
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de la phylogénie et de 1'ontogénis pour lesquels la nature de 1'évolu-

tion humaine est vue comme un exenple spécifigue, d'un modedle plus

large d'évolution, nommé "équilibre ponctué”.

Les caractéristiques de ce modgle sont les longues périodes
d'ahsence ou de minimes changements dans 1'évolution, entremalées

de rapides périvdes (dites ponctuées) de changements morphologiques.

D'aprés les nouveaux concepts de la phylogénie et de 1l'onto-

génie on pense que la différenciation est :

1°) en relation avec les mutations dans le temps et 1l'espace
ou en relation proportionnelle entre le développement des structures
et les évanements combryonnaires ; et que les variations se feraient .
a3 tour par alternation entre l'action et la cinétique de 1'cxpres-
sion génétiqua.

2°) en raelation avec les mutations dans la régulation

dos nAnos.

Les auteurs pronnent comme exemple la différence, extraordi-
nairement potite au niveau moléculaire, entre les 4léments structuraux

e 1'homios et du chimpanzé,

La comparaison au niveau immunoclogique, électrophorétique
de la séquence des aninnacides ot au niveau des protéines homologues

cntre les deux espéces, démontre plus de 39 ¥ de degrés similitude.

Ces études suggérent que la profonde différence phénotypi-
gque entre l'homme et le chimpanzd, résulte bicn plus des changements
dans la régulation des gines, gque do la différence entre la structure

des genes des deux cspéces.,
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L'évidence dans 1'évolution dc la lignée humaing est son

interprétation plus raisonnable par un modile de changement graduel

" ~avec des périodes de dogrés varié d'évolution.

' Récemment GOULD ot ELDREDGE ont suggéré dans leur étude
que le changement ponctué est largement velablse & de nombreux niveaux
du processus évolutionnaire en général ;.et ils ont ajouté que 1'évolu-

tion de 1'homme est particuliadre un bon exemple d'équilibre ponctug.

On peut donc soutenir que la quzeue ait disparu durant
1'évolution pendant un intervalle de temps relativement court sans
période de transition suffisament longue pour laisser das traccs
par conséquent sans charnigre objective pouvant indiquer le mode

ou le processus de la régression.

Toutes les théories sur 1'évolution scont diaccord sur
1o fait que 1'évolution des populations a travers le temps so présente

par des changemants dans la constitution du ponl génétique.

Pour montrer 1l'importance du rile génétique dans la constitu-
tion de la queue (r8le que GATES avait émis dans ses hypothéses),
de nombreuses variations ont &té 4tudides au laboratoire, chez les

souris, par GREEN et MORTON.

Cas études montraient que la longueur de 1la queue sans
anomalie vertébrale, chez les souris, résultait d'une association
multifasctorieclle d'un héritage polygénique. La plupart des queucs
de mutants contenaient des vertdbres. Cependant des mutants possadant
des queuas sans vertébres, ressemblant 3 la majorité des appendices

cavdaux chez 1'homme, ont été notés, associds 3 des mutations d'all2leos.

Le mécanisme moléculaire pour ces mutations comme pour

d'autres reste dans le domaine des hypothéses.
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Les phénotypes ol les queues ne contenaient pas de structure

osseuse,résultaient de mutations autosomiques recessives 3 expression
variable ; et dans ces cas 1l'examen histologique ne montrait que
du tissu conjonctif, des vaisseaux sanguins ct des fibres nerveuses.
ées queves sans structure osseause des mutants é&taient fréquement

. décalées par rapport 3 la ligne médiale,
De ces expériences,on pouvait tirer deux conclusions :

1°) Le r8le des structures osscuses dans le maintien dc

1'appendice caudal sur le prolongement du rachis,

2°) L'importance du rdle des génes sur la structure de
la queue. Chez certaines races de chien, ou la queue avait disparu,
des croisements avec des races normales donnent des produits & quaue
selon des proportions de type mendelian. Ces observations ont bien

¢tabli le rfle géndtique dans le maintien de la queue,

D'ailleurs les donndes de  l'embrynlogie comparée nous
apprennent que les structures contenues dans 1'appendice caudal
de 1l'embryon sont identiques chez les vertdbrés possédant une queuc
et chez ceoux qui n'en ont pas : ce fait est capital car il montre
qu'avant sa régression chez 1'homme, 1'extrémité caudale est identique

b ccolui das vartébrds a guouec.

La morphologie de la queue mature est déterminée par une
séquence temporelle et unce relation spatialg précise entrec les structu-
res caudaleos, lesquelles relations seraient tributaires du programme

génétique.

HUGHES ot FREEMAN 2 1leur tour ont tenté d'expliquer 1la
présance de 1'asppendice caudal, chaz les nouveaux-nés humains, en

comparant 1'embryogéndse du bourgeon caudal chez les vertébrés:-pourvus
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de queue et chez ceux qui n'en ont pas (comfe les hommes et les
oiseaux). Apr2s leur étude, ils ont conclu que chez les vertébrés
dépourvus de queue, l'extension du tube neural prend fin et le neurnpore
postérieurg se ferme, avant la formation du bourgeon caudal, tandis
que chez les vertébrés & queue le bourgeon caudal se forme puis
est occupé dans toute sa longueur par le tube neural avant la fermeture

du neuroapore postériesur,

Ainsi chez les vertébrés & quoue,le tube neural et 1la
chorde dorsn-lombaire allnngent la longueur de la queue embryannaire

(d'2U résulterait la futhalqueue de leur adulte).

Ils laissent ainsi entendre que chez 1'embryon humain, si des pertur-
batinsns au niveau de 1l'extrémité caudale (par des variations dans
le temps et 1'espace troublant la relation proporticnnelle entre
le dévelnppement des structures et des dévénements embryonnaires)
arrivent & réaliser les mémes phénoménes embryonnaires das vertabrés
a8 quaue, alors 2n aura 3 la naissance la présence d'une queus comme

chez Jes vertébrdés qui normalement en sont munis,

Pour ce qui est de la différence dans la constitution
- des appendices caudaux, BIBAS dans sa thse, nous a donné une explica-

tinn satisfaisante.

Dans notra rappel embrynlogigque, nous avons bien détaillé
la structure de l'appendice caudal embryonnaire, et avons vu qu'il

était formé par des dérivés des3 feuillets.

Pour BIBAS : dans la grande majorité des cas, les traces
entoblastiques régresggnt, le développement de la chorde s'arréte,
I1 n'y a plus de parallélisme de prolifération entre épiblaste ot
mésnblaste : le systdme se rompant en faveur de 1l'épiblaste qui

continuae 3 se développer pour son propre  compte,
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C'est ce qui explique 1la plus grande proportion des cas
d'appendices caudaux persistants, constituég uniquement do tégumant
et de tissu adipsux. Des faits analogues existent, par exemple,
pour les doigts surnuméraires. Rarement, chordn-mésnblaste et épiblaste
se développesndt paralldlement, entrainant la formatinn de queuc
svec. tissy musculaira, nerveux, et axe 0sseux.

da

Le rAle'1'hérédité dans 1a présence de 1l'appendice caudal
chez les nouveaux-nés est difficile a établir, an effet ces enfants
sont, dans 1la trags grande majorité des cas, issus de familles normales
nu tout au moins de parents normaux, sans aucune possibilité d=s
mettre en évidence l'anomalie aussi hien chez les ascendents directs

que chez les collatéraux.

Mais &tant donné que le r3le des gadnes dans le mainticn
de la queue est bien établi, on peut admettre qu'avec les donndes
a2 1l'dvnlution, 1a présence d'un appendice caudal chez un nouveau-ncé
(issu de famille normale, sans antécédents héréditaires) peut &tre
doe a wune rupture accidentelle de quelques équilibres géniques,
rupture ne permettant pas la régression secondaire ; mais 3 la questinn
de savoir pourquoli ce déséquilibre génique n'est pas, @nsuite transmis

a la descendance 7?7 La réponse ne peut 8tre que du domaine des hypothéses.

En effet les cenfants possédant un appendice caudal, subissent
l'exérédse dés lcur jeune &ge, et étant donné la rarcté de l'anomalie

chez -les individus, ces enfants ont une trés grande chance de so

2
- marier, une fois adultes, avec les conjoints narmaux ou tout au
moins ne présentant pas le méme déséquilibre génique ; il en rdsulte

d'aprés les constatations(ane descendance sans anomalie caudale.

Ainsi, méme si 1le déséquilibre génique, ayant c¢onduit
a-la persistance d'un appendice caudal est héréditaire, cette héradité

na peut &tre qus recessive.
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Et pour savoir si 1'appendice caudal est vraiment hérdéditaire,
compte~tenu de tout ce qui a £té dit plus haut, il faudrait avoir
bgauchup de couples dont les éléments nnt praésentds chacun un appendice

caudal.

Des faits reppirtds par FORBIN tondent a confirmer 1'existenc.
de cette hérsdité, ot laissent entrevoir qu'elle ne peut &tre qus

‘Técessiva si toutefnis elle est préscente,

FORBIN a constats que chez une race cinsidérée comme aut ch-
tone, vivant dans les mnntagnes du nnrd de Lugon, principale ilu
de l'archipel des Phillipines, 1'appendice caudal 6tait particulieremont

fréquentd.

Cette race connue saus le nom  d'IGGOROTE se subdivise en plusieurs
tribus dont celle cos BONTOCS, chez qui les dncuments publiés pour
ln premigre fois dans l'archipel concernant l'appendice} ant  8td
E?ris.

Pour 1'auteur commz tous les montagnards, les Iggorntes
vivent par petites bandes o0 les mariages entre consanguins sont
fréquents, et 1'nn peut admettre que 1'hérédité joue un rile important.

dans la propagation de ce phénom2ne anatomique,

Des cas familiaux auraient &té rencontrés dont 1'analyse

va dans laméme sens du npoint de vue du caractére héréditaire.

TOURRAINE cite les observations da :

~ COCKAYNE : appendice caudal chez 1le pera et trnis do
ses fils

- ELISEF : grand-mdre et petite fille munies toutes deux

d'un sppendice caudal.
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«

Camme dsns 1a tarat~lagie, nous avons chorchd 1o nntinn
d'absnTptinn de produit taratngine, notamment de médicaments durant
la grossessg par les m@res ; cette racherhe n'a 4th fructueuse, dans

aucune des publications ni dans nns nronres nbservations.

T1 faut notor quz si dos oroduits abhsorhds par la oars
doevaient agir, ils le feraient durant la pirinde embryonnairs pendani
laguelle 1'anpendice caudal dvoluc nommalament c'ast 4 dire onire

1a 42mz2 2t 1a 73me semaincg.

La plupart dos gestantes n2 se souviennont sas hion do

cattae parinde ; certaines mdns aves la aanstruation manaquante nud

correspond on gros avace 13 troisidme semaine do diveloppement embryon-

naire, no se doutent qufen c2 momont, qu'elles soNt 2n QTOSSRSsa.

D2 plus, 1a oonstatetion nar FORBIN, do2 1a friquence parts

cu
lidroe dn 1'anpendica caudal chez los 103080755 qui vivaiont on co

ament, nrasque A 1'Atat naturel, fait que nous no sommes pas persannel
lement convaincu du rAle gue pourtai¥ jousr dans co cas, las produits

teratnhgdnes (thute proportion gardic),

-
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I. CONDUITE THERAPEUTIQUE

A. LES BUTS DU TRAITEMENT

1°) C'est avant tout 1'exéreése totale d'une malformation
n'entravant et na perturbant aucune Zfnnction vitale ni aucun organe

fonctionnel de l'économie.

2°) TI1 consiste aussi et en méme temps, 3 mettre rapi-

Terme
dement un vWemp® au probléme psychnlogique des parents que les eoxplica-
tions et la psychothérapie directive dite "de soutien” n'ont pas
suffi 3 apaiser. En effet, le sentiment de honte ou de culpabilité
que cette "queue™ suscite, fait que les parents aimeraient la vnir
disparaitre le plus rapidement possible pour qu'elle soit au moins

inconnue de 1l'entnurage dont le poids social est si important dans

nos régions.

Dnnc 1'ablation de la malformation sera vite effectuée

avce raccourciseement au meximum du délai d'hnspitalisatinn,
B. LA METHODE

Elle est simple et consiste 3 faire une exdrése chirurgi-

cale totale.

1°) Préparatinn

Elle est simple dans le cas 920 1'enfant ne souffre
d'aucun trouble d'une fonction vitale, et consiste & 1'arr8t de toute

alimentatinn ou boissnn dans les 6 3 B heures précédant 1l'intervention,

Si par contre l'enfant est atteint d'un trouble d'une

fonction vitale, ou d'une ulcération au niveau de la malformation,
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i1 est préférable de différer 1'opérstion jusqu'aprés avoir assure
d'une pact un fonctinnnement correct de 1'appareil vital en questinn
pour  Suviter les compliceticns per et post-npératoire$ possibles, et
d'autre part des pansements jusqu'ad cicatrisatinn des lésinns ulcércu-
ses 0u ulcéro-nécrotique afin de diminuer au maximum le risque infectieux

et les problémés que ce dernier peut engendror en post opératoirs.

2°y L'installatinn sur 1la table opératnire

L'enfant sera installé en apits ventral, en prenant
snin de dégager 1'abdomen et le thorax du plan de la table par mise
en place de coussins sous les épines iliaques antérieures et supérieures
et sous les épaules. Si un accés au canal rachidien est prévu, il
faudra mettre les hanches et les genoux en poisition fléchie afin

de détendre les racines nerveuses lombo-sacrées.

3°) L'Anesthésie

£lle .peut 8&tre 1ncale quand il s'agit de faire une
exirése simple d'un appendice caudal isnlé, ne reposant sur aucune

lésion malformative, ou quand 1l'anesthésie générale est contre-indiquée.

L'anesthésie générale est pratiquée de préférence lorsqu'il
n'existe pas de contre-indication le concernant (3 type de malformation
du larynx par exemple). Ce choix s'expligue quand on comprend 1a.

- difficulté que 1l'on rencontre pour obtenir une bonne relaxation et

une bonne immobilisation chez les enfants de cat 8ge.,

L'anesthésie générale est presque impérative en outre
quand l'accés au canal rachidien est envisagé (notamment pour faire

une cure de méningoceéle).
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4°) Le protocole

* L'incision
* Flle se fait généralement sclon deux techniques :
L'incision arciforme allant de part et d'autre
de la base de la malfcrmaticn,

. L'incision en tranche de melon,

* [.a dissection
Elle se pratique avec beaucoup de munitie, évitant
dé sectionner malencontreusement un filet nerveux important, et aussi
de créer, une ouverture accidentelle des cnveloppes méningéas en

cas de spina bifida nculta associ$.

* | 'gxdrése
Elle se fait en bloc, empnrtant tnute la malformatinn.
Si l'appendice caudal sigge sur une formation lipomateuse, 1'exérése
emportera cen mSme temps cette dernidre aprds avoir pratiqué. une

dissecticn prudente.

* La fermeture de la plaie npératoire
Eile est en général simple, sans drainage. Dans ses
grandes lignes, @lle na varie pas suivant le type d'incision, et
il est tnujours préférable de la faire plan par plan :
- rapprochant d'abord le tissu cellulaire sous-cutané
au fii résorbable

- syturant ensuite la peau au fil nnn résorbable (nylon).

5°) Les soins post-npératoires

Il sera toujours indiqué d'dviter une surinfection, et unz
souillure de laplaie opératoire par les selles avec des moyens ot des

positions adéquats. Pour ceci :
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- le procubitus ou le décubitus latéral semblent les
mieux convanir en ce qui concerne la positinsn a adopter.

- 1'antibiothérapie de couvertura par voie générale
guant & clle requiert encore des avis partagés, mais les conditinns
dans 1lesquelles 1l'interventinn s'est déroulée, notamment la rigueur
dans l'asepsie, peuvent la faire adopter.

- 1l'intrnduction, en per opératoire, d'antibiotiques
in situ, obéit aux mlmos principes que lfantibiothérapie par voie

générale.
IT. - EVOLUTION

- immédiate

Elle est habituellement bornne, avec 4volutinn favorable
d2 1& plai=z opératoire.

lLa cicatrisatinn s¢ faisant rapidement on une dizeine
de jours en moyenne ; l'ablation des fils se fait généralement entre

le Q@éme et le 1i2me jour.

- Evolutinn ultérieure
Flle est généralement tout aussi bonne, l'enfant présen-

vant un développament staturo-pondéral et psycho-moteur normal.

On peut dire docne dans 1'ensemble que 1'évnlution aprés

la cure chirurgicale est sans grande particularité.

ITI. PRONOSTIC

o plesence
T1 est des meilleurs eee d'appendice caudal non accompagné

de malformations graves, ce qui est généralement le cas.

En effet, wune chirurgie rapidement envisagée permet

non seulement de faire le cure de 1l'anomalie congénitale, mais aussi
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$'i1 existe una assacintinn avec une ndningncile ou mvelopdls
ninmochle, la curn <o cztte malfarmation rvsranhique siimnpnse en rTasnoc-
Lant la fermoturc Adtanche das

du #issu cutand, car toute

ot

infectinn dnst-ondratnire neut sz propansr Aau ligquide cArdbro-spingt
ot 8tre snuren de graves comnlicatinns (n4ninnite

ite oft ses consdguoncasy
anurant assombrir Lz aranostic,

T1 faun

soulinnor

=onandant nua l'inTzstion sinnle dTunc
nlaie ondratoira ne pass sauvent pas de omobldmz, car nouvant ranidemant
B8tre juqulda parn des nanszments appronris

hinthiranie adantsd

'.n";e.

5 oh dventucllement do l'anti-
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PRESENTATION DES _OBSERVATIONS

Pour la successinn des nbservations présentées ci-dessnus,

nous ntavnns tenu compte que de 1'ordre chronnlogique,

O3SERVATION N°1

Ndéye D...., sexe féminin, née le 11 mars 1972 3 13
maternité de 1'hopital A. le Dantec, aprés unce grossesse ot un accouche-

ment normaux.
ANTECEDENTS:

La meére primigeste, primipare, 4&gée de 15 ans, @st
bien portante. Ses ascendants et collatéraux sont normaux. Pendant
la grossesse, elle a eu des vomissements et des doulcurs abdominales
sans gravité. Elle n'a pris a3ucun médicament si ce n'est de l'aspirine
vers lg sixidme mois. Le pare est jeune et bien portant et n'a aucun
Tie~ do oonsenguinitéd avec la méro.

L'enfant a crié immédiatement aprés la naissance et

n'a pas présenté de trouble nécessitant une réanimation.

L'EXAMEN CLINIQUE

L'examen clinique aprés la naissance montrait

Un bel enfant de sexe féminin, mesurant 51 cm de taille,
pesant 3 kg.

Avec wune périmétre cranien de 35 cm et un périmdtre
thoracique de 33 cm.

L'examen neurolsgique était normal, de méme que 1'examen
des autres organes.

Sur la réginn sacrée, 3 5 cm au-dessus du bord supéricur

de la cr@te iliaque, non notait une tumeur paramédiale gauche (& gauche
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du sillean interfecasier) @ tumeur cylindrique de 3 em de long sur
1 cm de larga, entifremert recouverte de pcau normale,

Sa base d'implantation adisle sur l'axe des épincuses
btait soulignde par un sillon assez profond, nlus nettement visible
ad sa face inféricure.

La tumour, de consistance mnlle homogéne, n'était animde
~d'aucun mouvement actif. A son extrdmité distale arrondie, il y avait
unz petite fossette borgne.

La motricité des membres inférieurs était normale,
la tonicité du sphincter anal également.

Au  toucher rectal, o0 ne porcovait aucune anomalic
nalvienne.,

Au total, 11 s'agissait d'un appendice caudal chez
un nouveau-né de sexe féminin par ailleurs normal.

Les examens complémentaires ont donné los  résultats

-.suivants :

Azotémie : 0,15 g/1 : 2,8 mmol/litre

Groupe sanguin : 0, Rhésus nositif

Radingraphic de la région sacrn-cnccyoienne @ appendice
dépnurvu de charpente osseuse se projetant & la hauteur deo la derniére
piece sacréc.

Radiagraphies du créne et du thorax normales.

1'exgrész de la tumcur a été effectuée le 19 evril
1972, & 1l'8ge dc 38 jours : incisinn arciforme dc part et diautre
dc la base d'implantation, dissection munitieuse nc traversant que
du tissu cellulaire sous-cutané bien vascularisé. lLes suites opéra-
tnires ont été simples et la cicatrisation normale.

L'examen anatomopathologique a montré que la  tumeur

était presgue exclusivement formée d'un tissu fibrn adipeux.
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OBSERVATION N° 2

Ndeye A. D...., néc le 22/09/1983, sexo féminin dossier
ro 5513 N.C.

Admise dans le service de Neurachirurgie le 4/10/1883
pour tuméfactinn lombo-sacrée , surmontée dfune formation pédiculée,
associéc > unc striction au niveau de 1'avant bras droit et a unc
griffe cubitale 3 la main droite.

Histoire de la maladie : le début remonte & 1a naissance

qui s'est déroulée 3 la maternité de Hamn (banlieue de Dakar). Arrés
1'accouchement le personnel médical en nlace a constaté que 1'enfant
porte une malformation lombo-sacrée, et une anomalie au niveau de
1'avant bras droit et de la main droite. Pour cette :aisaq)ils 1'ont
envoyé en consultation & 1la clinique neurochirurgicale du C.H.U.%
de Fann.

L'enfant, vuten consultaltion le 27/03/1983, fut hospita-
liséele 4/10/1983.

Le p&rec d'ethnie diola &8gé de 35 ans au moment de la
naissance de 1l'enfant, avait 2 épouses.

- ung premiére épouse avec laquelle il a fait 7 ans
de mariage sens enfant. I1 n'y avait aucun lien de parenté entre
eux et la notion d'avortement chez la femme n'a pu 8tre précisée
par l'interrogatoire.

- une deuxigmc épouse, mére de 1'enfant présentée,

avec laquelle il n'a également aucun lien de parenté.

La mdre, d'ethnie diola, &gée de 26 ans au moment de
la naissance de l'enfant est 3a3me geste, dMme pare.
Elle a fait un avortement sponteané 1lors de la 22me

grossesse aprads 1 mois et demi environ de gestation.
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L'intarrogatoire ne révile pas de notion de-malformation

(héréditaire cu non) dans les famillos des parents.,

Lors de la grassesse de l'eniant que nous vous présantins,
la m2re a cu unc infection urinaire dont on n'a pu préciser ni la

périnde, ni les produits utilisés pour son traitement. Le raeste do

ferl

la gestation s'est dérouléc sans autre heurt. L'enfant est néc
terme avec accouchement normal. Elle a crid aussitdt aprés la naissance

et n'a pas été réanimée.
I1 n'y a pas d2 notion de maladie néonatale. Elle cst
deuxiéme d'une fratrie de deux enfants dont 1'ainé est un gargon.

L'examen clinique a 1l'entrée objective :

* gxamen général

Bon état géndral - Enfant vigilant - bonne gesticulation
soontanée.’L'enfant s'alimante bicn,

T° 37°4 ~ le poids n'a pas &té noté

Taille 51 ecm -

Périmetre crénien = 38 cm ; périmdtre thoracique:39cm

* Examen loco-réginral

Présencce d'une tuméfaction lombo-sacrée paramédiale
draite, arrondie, mollasse, de consistance lipomateuse, surmontée
dlune formation pédiculée de 4 cm de long qui est ulcérée 3 son bout

sans écoulement do L.C.R.

La tuméfaction mesure 7 cm dans son grand axe qui ost

vertical, st 5 cm dans son patit axe transversal. Elle est recouverte

par unc pesu normale,
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La - formation pédiculée qui 1a surmonte n'est pas animén fe
. mouvements ni. spontanésniay moment des cris de 1'enfant. Cette formation

~ --gst-molle-~sans sgualette palpable.

‘I1 existe une fossette borgne asu-dessnus de la tuméfac-
tinn. Le fossette est prolongée par un sillan qui 1-onge le bord inféricer

gauche de le tumcur (voir photo),

Au niveau du membre supérieur donit, on nnte au -Peves
de 1/3 moyen de l'avant bras unc striction annulairs 3ssnciéc & unc
griffe cubitale ct une amyotrophie de 1la 1loge hynothénariennc au

niveau de la main droite.

* Examen neurologique

enfant vigilant avec unc bonne gesticulation spontanée.

l.es réflexes archaiques sont présents et normaux. La motricité est

correcte.

1 n'y a pas de troubles sphinctériens

La fontanelle bregmatique est béante.

* Examen des autres appareils

L'oxamen des autres appareils s'est révélé normal.
Au total : il s'agissait d'une fille &gée de 18 jours présentant

d'uné part un appendice caudal siégeant sur wun lipomg lombo-sacré,
assncidé & un sinus dermique sous jagcent, ¢t d'autre part unc striction
annulaira de l'avant bras droit ayant entraing une paralysie cubitale

de la main droite.

La striction de 1l'avant bras a &té rattachée & une

maladie amniotique.
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* Examens complémentaires:

- Les radiographies du rachis lombo-sacré mettent on
évidence un défect des arcs postérieurs de L3 et L4;et montrent 1'absence
de structure osseuse au niveau de la tuméfaction et de sa formation

nédiculde.

- Les radingraphies de 1'avant bras droit montrent
une intégrité osseuse.

~ La radingraphie du thorax est normale.

- Les radingraphies du crfne n'ont pas été effectudes.

- L'azotémie est normale.

- Groupe sanguin : 0, Rhesus positif.

Intervention chirurgicale : faite le 22/11/1983, sous
anesthdsic générale et en décubitus ventral : incision en tranche
de ma3lon emportant 1'appendice caudal et la masse lipomateuse sous
jafcente ; aucune structure nerveuse n'est visible et il n'existe
aucune communication avec le plan vertébral non découvert. instillatinn
de Snlnicol in situ.
fermeture simnle par points séparés sans drainage.,

Les suites npératoires ont &té simples avec unc cicatrisation compléte

en une dizaine de jours.

* Examen anatomopathologique de la pigce opératoire

Apnendice cnupé longitudinalemznt a montré un rovétement
énidermique simple. Il montre dans son axe du tissu lipomateux, quelques
fibres musculaires striées et des iloats arachnoidiens renrésentés par
das tourbillons typigues.

I1 n'y a pas de tissu glial ou de type médullaire ;

d'autres fragments répondant & un lipome simple ont été nbserveés.
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Ponclodlull * 2Pe 1magag rénnmde-t A un appendice caudal
. réalisant un vETizakle  ‘hemprtome multi-tissulaire bhénin assaciant
du tiésu ndipeux’,du tissu arachnnidien et des fibres musculaires
o didus. Présenca per ailleurs dfun 1lipome tout 3 fait banal.
.L'enfant a 6té revu
- 12 10/02/1984 : il sc nortait bign et 1'examen clini-
guc ne signalait rien de particulier.
- le 31 juillet 1984 il se portait bien, mais 1'examcn

clinique notait une petite masse lipomatcuse sous cutanée cn regard

de la cicatrice opédratoire.

- le 29/01/1985 : 1l'enfant marchait normalcment ot
utilisait les deux mains pour saisir les objaets. On n'obscrvait nas
de changement de volume de la masse lipomatcuse.

- le 11/08/4986 : Enfant avec un bon dévelannement
nsychomotour et staturc-pondéreal.

Petite masse lipomateuse sous cutanée en regard de
la cicatrice opératoire, avec un sinus dermique sous jagcent au lipome

sur la ligne médiagg.

La mére signale des troubles vurinaires probablement
d'origine sphinctérienne puisque 1'enfant se souille trop pendant
le jour. Cépondant 1l'interrogatonire ne révéle pas d'énurésie, l'enfant
passc la nuit 12 nlus souvent sans uriner. On a suspectd un linome
intrarachidien qui pourrait comprimer les racinges nerveuses lombo-sa-
crécs, et avons demandé un examen &lectromyographique des membres
inférieurs couplé avec une étude des vitesses de conduction nerveusc, et

une saccoradiculographie.

Ohservatinon n° 3

M. BA née en fdavrier 1984 de sexe féminin dossizr n° 5894 NC.
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Admise danz le §ervice pour 13 premidre fois le 06/08/1934
pour anomalie congénitale & type dfappendice implanté au nivesu de

la région lombo-sacrée 2t simulant une queuc.

Histnhire de la maladie

lLe débutg remonte & la naissance, marqué par 1'existence
d'une malfcrmation 3 type d'appendice implanté au niveau de la rdgion

lombo-sacrée et évoguant une queue.

La mére vint e@consultation le 27/07/1384 et le diagnostic
d'anpendice caudal avec extrdmité ulcérée fut posé.

L'enfant fut hospitolisdée le 05/08/1934 puis sortie
le 23/08/1984 pour poursuivre les pansements & domicile.

Elle fut réhospitalisdée 1le 02/12/1284 npour cure do

1a malformation,

. La maman était relativement icunc.
Pas de notion de consaguinité ontre les parents.
. Pas de notion de pathologie malformative (simileire

ou non) chez les collatéraux.

|

ct

. D'autres dnnnéos concernant 1les antécédents n'on

pas é4¢ retrouvées dans le dossier.

L'examen clinique & 1’cntrée objoctive

*Examen géndral

Bon étet général. Muqueusaes bien colnrées.
Absence d'ocdeme et de deshydratation.

Poids st taille normaux.
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* £xamen loco-régional

AppgndiCG ceudal silgeant sou niveau de la régicn lombairc
h=eco, an tire-bouchon dont la base orédsente une tumzur dlallurce
iipematouse, indolore.

Anpendice wulcérd & son oxtr@mitd, mesurant 3 com de

long, non animé de mouvement Wi spontand ni aux cris de 1l'enfant.

* Examen des anpareils : normal

On ne note en narticulier ni de troubles moteurs aux

membres inférieurs ni de trcoubles sphinchériens,
Au total: 11 s'agit d'un enfant de 4 mnis ot deml nrésentant
un appendice caudal congénital ulcdrd, sans troubles sphinctéricns

ou motueurs, sur tumcur lipomateuse,

Examens complémentaires

Groupe sanguin A, Rhésus positif.
| Les Radiogranhies du rachis mettent on Svidence unc
absence des arcs nostérieurs do L3 -~ L4 - L5,
La numératicn formule sanguine est normalo.
Azotémie ot glycémie normales.
Los raaingraphizs du créne ot des poumons nfont pas

été réaliséoes,

Intervention chirurgicale : faite le 04/12/1984 snus

anesthésie générale.

Ablaticn de 1'apnendice caudal nar incisinn en trancho
de melon circonscrivant la base d'implantation de la malformatinn
gue 1l'on enléve dans un premier temps. Puis dissection d'uns tumaur

lipomateuse importante en contact avec la dure-mére qui préscente
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Une br&che traumatique qui est alors fermée nar surjet. Rocouvroment
dz la dure-mére par paletdt aponévrotique. Rifocine in situ.

Fermeture sous cutande et cutanée sans drainage.

Les suites opératoires sont simples’ . La cicatrisatinon

est nbtenue en une dizaine de jours.

Examon anatomopatholngigue de la piéce opératoir:

Appendice caudal recouvert dfun  épithélium de typo
cutané. Le tissu sous cutané ast constitué de cellules musculaires
qui sont normales et en profondeur, on note la présence de tissu

agipeux ct du tissu conjonctif,

L'enfant a 6té revue : le 19/01/1985 & 1'Age de 10 mnis

I1 allait bien et avait un bon développement nsychomoteur.

: le 9 juillet 1985 : avec

un examen clinique normal.
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ANALYSE ET COMMENTATRE DES OBSERVATIONS

N2s ~bservations résultent d'une <tude rétraspective
de  trois cas gqui Ont été vus dans le C.H.U. de Dakar entre 1972

et 1984 (3 1la clinique pédiatrique et 3 1la clinique Neurochirurgicale).

1. LA FREQUENCE

Elle est assez difficile 3 &valuer. Nous n'avons compté
que 3 cas en 12 ans. Nous ne pensons pas par ces chiffres pouvoir

‘établir des statistiques valables,

2. L'AGE

L'hge de nns malades au moment du diagnnstic 4Atait
respectivement de 1 jour, 5 jours, 4 miis et demi. Donc dans 1'ensemblz
le dépistage s'est fait assez tAt.

3. SEXE

Nos maledes sont de sexe féminin, Cependant dans la litté-
rature on parle d'unz prédominancz & tendance masculine.

4. ETHNIE

Les parents, das enfants qui ont présenté 1'affectinn,
sant raspectivement d'éthnie Quloff, Dinla et Paulh.
Dans les 3 c¢as 1'anmnlie s'sst manifestd dans das

éthnies diffdrentes.

5. ETUDE CLINIQUE
A) Antécédents

1) Les parents : dans les 3 cas, les anfants

- wh - -

sont issues de c¢ouples jeunes, particuliérement en ce qui concerne

les méres.

2) Consanguinité : J1 n'a jamais &té noté de cas de

- —— - " —— . -

consanguinité chez les parents.
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3) Hérédité : Dans tous nos cas, il n'y avait
pas de path~logie similaire ou d'autres opathnlngies héréditaires
chez les ascendants et collatéraux.

4) Déroulement_da 1a grossesse : Il a été normal
dans les 2 cas.

Dans un seul cas la mére a eu & traiter une infection
urinsire pendant 1a grnssesse, et elle ne se snuvenait ni du moment
de la grossesse 22U elle 1'a eu, ni de produits utilisés pour son
traitement.

5) L'accouchement : Il s'est fait normalement

dans tous las cas.
6) Maladie n&onatale : Aucune notion dz2 maladiz

néonatale n'a &té retrouvée dans les 3 cas.

B) EXAMEN CLINIQUE

1) L'état général et le développement : L'état
général &tait bon dans tous les cas, le dévelonpement psychomnteur
et staturn-nondéral normal dans les 3 cas.
2) L'examen 1ncn-réginnal : La longueur de 1'appen-
dine caudal dans les trois cas variait entre 3 et 4 cm.
Dans les deux cas, l'apnendice siégeait sur un lipome
1nmbo-sacré.
Dans le cas restant, l'appendice &était simple, directement
implant# sur le plan superficiel de 1z réginn lombn-sacrée.
Dans 1l'un des trois cas l'appendice avait uns extrémitsé
ulcéree.
Aucun mouvement snoantand 2u au moment des cris n'a
été nnté au niveau de la malformatinn, et, ceci dans les trois cas.
3) Anomalie _congénitale _associée  : Dans deux
des cas un lipome lombo-sacré &tait associé 3 1'appendice caudal.
Une maladie amnintique et un sinus dermique en regard

du rachis sacré, &taient associés, dans 1'un des trois cas, 3 1l'appen-

dice caudal.
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6. ETUDE DES EXAMENS BTOLOGIQUES

Elle a été sans particularité dans les trois cas.

7. ETUDE AADIOLOGIQUE

Elle a &té rénlisde & partir de clichés standard. Des
spina bifida oculta ant &t& natés dans deux des trois cas ; ct 1e

reste du bilan radinlogique était normal.

8. ETUBE ANATOMOPNTHOLOGIOUE

Dans les trois cas 1'appendice 3tait recouvert par
un épithelium de tyne cutand,
Dans tous les cas 1'appendice &tait formé dfun tissu
fibro~adineux qui 2tait assncié & :
* des fibres musculaires strides : 2 cas
* des flnts arachnoidiens : 1 cas
On n'a jamais nnté de structurce nerveuse dans les examens

histnlrgiques.

8. TRAITEMENT

Dans les trois cas nn a ceu recours au traitement chirurgi-
cal '

* Ynie d'shord et incisinn cutanée

- Incision en tranche de melsn dans deux cas

- Incision arciforme dans un cas

* Conduite npératoire
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Risecti~n systimatigue d2  1t'appendice  caudnl

.

dans le cas simnle.

. Exdrasz emportant la basa diimplantatian linoma-
teuse dans lzs deux autrss cas.

Fermature ~lan nar ~lan, sans difficultd dans

2]

tnus les cas.

10. SUITES OPERATOIRES

z

- Immédiates : eolles »nnt &t% simnles, 12 cientriss-
tion s'est faita  en une dizaine de jours dans les trois cas. Donc
aucun nroabléme post-ondratairs n'a 8té rencontré doans notrae dtude.
- Tardives : un m1lade nous est revenu, A 1'8ga do
3 ang nour incontinence orthastatique dos urinas, sans notion d'énurdsis
(L'enfant ne se souille i=mais la nuit).

'oxamen 2 n7té das @@ &% une petits récidive du lipome 1-mbo-sacrs?

sixtgecant orn rogard de la cicatrice ~pératnire. Un bilan est en churs,
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COMMENTAIRES

i o S i iy s o i oAy . S, e S . s . e T S

Catte tveovue do nos obsarvotions mws 2 amens a formuler

s de 1fanpendice caudzal de 1fenfant.

qualques TdTlexions 3 aro

La fréguence de 17appendice caudal, surtout dans nos
régions nous semble difficile a &dvzluer. Ailleurs les autcurs craignent

T

4

que 1'nan puissa dire que le nombre d'nbsarvationg nublides n> so
pas abs2lument naralléle au nombre de cas rdels, &tant donné la réticencs
des familles. Pour notre nart nous pensans nfavair pas esu suffisament
de cas pour énoncer des chiffres statisticuemant valables. Nas trois
cas s2 sont prasentés dans un intsrvalle de 12 ans (1872-19R4), nuil
a édté nridcédd d'un passé complatement muct.Nrus n'svons aucune hypnhhd-
seg pouvent exnliguer caotte »érinde silencieuss sinon nar le mangue
de cas ; ce qui lngiquoment, serait un neu surprenant vu la répartition

temnorallie dgs bsarvations 3 travers le monde,

L'age de déchuverte, de 1l'annmalie en milieu hospitzlicr

<t oen amdme temps de diagnastic, ost relstivemont ordcoce, car il

gst inféricur a 4 moHis et demi doans l'ensemble des nbservstions et

inférieur 3 une semaine dans deux “es cas.

Dans l'un des c¢as, 1l nous semble que les parents ont
beaucoup hésité, avant de s'adresser & un sorvice spécilzlisé pour
1a cure de 1'anomalie. £zci est contraire 2 1a régle géndrale U
dos narents houlevarsés st inquiets s2 présentent le nlus ranidoment

dans un sarvice spécialisé pour qu'on enlévo ectte andmalie inopoartune.

Nous nous sommes renseignés sur 1'éthnie des parents,
nour  savoir si ltanomalie ne se manifestait pas  particuliérement

dans une ¢thnie déterminge ;surtout que FORBIN avait nnté une friquence
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porticulisre de 1%appendicas  saudel choz une oollectivitd dos 4
Pnillinpines.,

Dans nns cas  les trois maladzss  anvartenaient 3 des
“éthnies différentas. Maus nensns  ecenendant, au'il faudrait oounir

un nombre plus important Az cas, oour nuuvtir apprdcicr 1 volour
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du facteur ethnigue dans la orase
individus,

L'8tude de 1%3ge dos narents ne nous a3 nNas frurni e

ranseignements carticulicry parmettant de nous étendro sur ce noint,

La consangquinité chez les narants, ainsi que 1'hirddité
Jouarai®®un rile important dans 1a nropagation de 1'annandice caudal,

(FORBIN).

1

Aucun de nas dossiers n'a révéld 1l'existence de consanguis

ire, Nous Densons

1]

nité chez les narents ; quand au facteur hérddita

o

qufavec le recul nécessairz, 11 faudra nbsarver attentivement 1a

(1928

doascandaince des enfants dintdrassds 2t deos crhuples dont laes 2 &léments
sont atteints, & 1a racnercho de nhdnom2ne nouvant nous renseigner

nlus largement sur son existence.

L'absence de notinn de orise de produit  taratagans
durant la grossaesse dans nos obsarvations, rinsi que dans les nombreuscs
nublicatinns, ne doit pas faire abandonner les investigatinns dans

ce saéns.

Raaucoun de cas ont 4té rannortds, d'associatinn diautres
anomalies congdnitales avec 1'anpendice caudal parmi ces anomalies
~n retrouve

- les brachydactylies du pied

- les spina bifida lombaires



la micr-mdlie brachinle
la maladia =amnistiqun

1a fistulsz 2 12 vessie ot dos nrganes génitaux

- l'anancinhalie,

Dans nns  ~bservations, deux cas de lipomos g2 sidge
lombn-sacrd, assnclis A des spina bifida nculta, acc-mnagnaiant
1'annendice,

Dans 1z premier des deux cas, un sinus dermique 2talt
présent an mé8me temps que les autres malformatinns, On sait diaillaurs
gue le sinus dermique accomnagne fraéquemment le spina bifida oculi=,
aussi nous n'avons nas &té surnris de l'avnir ddceld dans liun des
cas.

La maladie amnintiquo exdistait dans 1'un das  trois
nbservations, accompagnée d’un sinus dermique et d'un lipome 1-mhn-se

Nous  avons cherch? & &hanhlir une coorrélation antre
TVicasemole de ces malformations  assocides (nlus  particuliéromant
dy osnina bifida, du linome l-mbo-sacréd 2t de 123 maladic amnistique)
et l'appendice caudal ; mais nous ne sommes arrivés qu'a susnocter

urneg relation

effet 1l maladie

£n

nombra de malformatinns congénitalas

pntrez 12 maladiz amnintique 2t 1°

a f

amninticue rassemble

un

=

nagndice cruds

Tt

dont les nrincinales sont

sill-ns c¢ongénitaux

amautatisns

certaln

synrdactyliss

1

piads bots,

quelquefois pesuvent sbservaés

hoedame  imnortant  ndcossitznt un

traitemont chirurgical pré



- 78 -

. Dos macules sur 1¢ corps @ tyne cicatriciel.
Des cicatrices ot stigmates sur 13 langue.

. Des ulcédratinns, en narticulier du cuir chevelu,

C'mst. nrécisément le signe le nlus frégquent de 1n maladie
amniostique, & savoir les sillons congédnitaux, qui o été retrouvé dans

deux de nns nbservations (n°l et n®2).

Dans 1'shservation n®l, un sillon assez profond est retrou-
vé au niveau de la malformation, soulignant la base d'implantatinn
de l'appendice ; tandis que dans 1'ohservation n°2, le sillon congd-

nital ast annmulaire et est situd au niveau de 1'avant-bras droit.

Nous devans reconnalitre gua cette association est toun
au moins ¢étonnante, malgrd que les sillons coangénitaux de la maladice
ampictique siggent beaucoup nlus fréquemment au niveau des moembres

au'tay niveau du tronc o0 ils sont raros.

Ces sillons sont des plis eroux recouverts de peau, quel-
quefais ulcérée, s'enfongant dans les parties mnlles des membres,
slus au mnins nrafondément, nouvant aller jusqu'a 1'ns. Ils pouvent
entourer le membre particllement ~u complatement de fagnn circulaire,

comme un hracelet. Plus rarement, ils sont cn ~blique 2u 2n shirale.

Quand 1ls touchent les deux membres corresnondants, ils
ne s nt pas nbligatsirement symdtriques, sauf gquand il s'agit des

extrémités distales.

On peut voir sur un méme membre des sillons dtagds, o2

profondeur différente.



- 79 -

La maladic amnistiaus quanlfé eliq)franpo avtant de filles
que de gargons; 53 fréquence serait de 1 nour 10.000 naissances, et

amxy ces hariditaire n'a encore &té signald.

Sa pathogénie ost encore mal @&lucidée nntamment nour
expliguer le macanisme de la formation des brides (certainement pas
la cause de la maladie mais une de ses conséguences) a2t 1'origine
des autres malfcormations. I1 pourrait s'agir d'une foetopathie acquisc,

liée a une atteinte de 1'amnins nar runture de celui-ci

arrét de son dévelappement

1

hypotensicn du liquide amniotique ;

- maladie vulcéreuse intra-utérine ;

maladie vasculmire secondaire ou non & une affoction

de la mére (micrabienne, virale, traumatique, chiminthérapique ?)

Le nrobléme d'unc affection £netale o0 les anomalies
de V'smnics seraient réactiosnnelles est aussi discutd. En fait

1'gtinlngic raeste aussi nbscurs que le mécanisme de 1a malformatisn,

En ce quil concerne la corrdlatinn entre appendice coudal
et maladie amnintique, nous ne sommes pas sOrs de son existence. £n
effet non seulement l'appendice coaudal nz f2it nas partie dos mslfor-
mations considérées comme fréquemment accomnagnatrices de 1a meladic
amnistiqua, mais nnotre revue de 1a littérature médicale nc nous
npas permis de noter un cas d'anpendice caudal assccié 3 une maladic

amnintiaue.

T1 se neut, du reste, que liassociation soit ddc au

simple hasard.
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La coexistence snina bifide et anpandice caudal quand

3 elle-est tout au moins curileuse car nOUS nNe COMDTENNNE Das comment
un anpendice caudal dont 1'association avec des vertébres surnumai-
raires (vu les explications embryopathngéniques) serait normale,

puisse &tre accompagné plutdt 4d'un spina bifida plus proche du "syn-

drome de regressisn caudale”,

Devant un appendice caudale un bilan radinlogique inté-
ressant

- le rachis, surtout lombo-sacré,

'

le thorax osseux et les poumons,

H

le créne,
nous semble nécessaire pour déceler certaines anomalies qui sont

souvent associées.

L'examen histologique de nos pikces opdratoires a mon-
tré, comme il est d'usage une peau nnrmale entourant du tissu fibro-

adipeux,

On a aussi nnté, assncié & ce tissu fibrn-adipeux, des.
4ldments musculasires qui pourraient s'expliguer embrynlogiquement

par la présence de la chordo-mesoblaste dans le bourgeon caudal.

De plus ces fibres musculaires striées pourraient &tre
dans certains cas a l'origine des maouvements spontands, ou apres des

cris, observés par certains auteurs.

La présence d'ildts arachnnidiens dans une de nos obser-
vations pourrait 8tre dle, et est méme trés probablement issue d'unc
hernie précnce des méninges, laguelle s'est réduite par 1la suvite
avant la naissance, ne laissant que quelques ilAts au niveau de 1'appen-

dice.
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D'asilleurs la présence simultanée d'un spina bifida rend

cette hypothésé quasi-certaine.

Le traitement, comme il est de coutume, fait appel a
1a chirurgie et se résume en une exérase totale de malformation. C'est

un traitement simple radical, et généralement sans incident.

Les suites onératoires sont le plus souvent sans probléems,

1'appendice caudal étant una annexe tout & fait bdnigne.



GENERALES
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CONCLUSIONS  GENERALES

Lfapnendice caudal est une anomalie congdnitale rare,
qui a, pendant une 1longue nérinde de nntre histoire, fait 1'biet

H

de croyances mystiques et superstiticusecs.

Les premiers rappoarts & caractdre scientifigus sur ce
sujet ont &td faits par BARTELS en 1884, ot depuis, cette nathologie
ne casse d’'Btre l'objet de curinsitds, surtout avec les nublicatians
de cas nobservés un peu partout dans le monde, assncids a des commen-

taires trés intéressants,

L'intérét de son &tude est qu'il souldve diimportantas
considérations embrynlogiques, Qathﬂgéniquog,et sur le plan de 17dv -
lution de l'homme. Il engendre aussi une discussinn saisissante sur
le mnd2le de relatinn entre d'une part les malformations humaines

et d'sutre part 1la nhylngénie et 1'nntogénia.

En effet les observatinns embrynlogigques montrent bien
1l'existence normale d'une queue chez l'embryon humain dés le 282me
jour de développement, cette queue atteint son maximum de crnissanco
vers le 332me jour ot disparait totalement par phénomene de régras-

sinn avant la fin du 48&me jour.

L'hynothgse pathagdnique 1la plus vraisemblable est que
1l'appendice caudal des nouveaux-nés dérive de la persistance chez
1'individu (donc du défaut de régression) de la queue nbscervée durant

la périnde embryonnaire.

L'appencdice caudal chez 1l'homme sert ainsi aux thénsri-s

modernes de 1l'ontongénie et de la phylngénie, comme il a servi aux
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théories réeapitulationistes et 3 celles <2 1'impression maternelle

durant les siZcles précadents.

Les coancepts moderncs de 13 tdratnlogie at dz 1a formation
de 1'appendice coudal ne trouvent rien dlinhumain ou de rétrogrode
ern ce qui concerne la présence <d’unggueue chez un nouveau-nd, de nlus
ils nous rappellent et nous témoignant le contexte ot 1la continuits

de 1*évolutionn de 1'h~ome.

L'appendice caudal de lfenfant aussi bien que la quous
hbien formée de l'embryon témoignent, seloan LEDLEY et FRED, do 1a noi-
servation  (qui a &t& dvoquée par BGATES) dos dléments struchuraux

nécessaires 4 1a formatinn de 1a gqueuve dans le génome humain,

Ces concepts de 1'évolutinn humaine ne font pas 1'una-
nimité car ils touchent notre fiertd d'anthropocentricité. £n offot,
les hommes, actuellement, sont rarcment confrontés a une relatinn
entre 1l'existence humaine et leurs ancétres primitifs. L'apnendice
caudal améne cette réalitd de confrantatinn au devant de 1a scan.

~t le rentt tangible et inélluctable.

Quelgques cbservatians nous ant nermis de savoir que le rile géndticue
est certain et imnortent dans le maintien de la queue. Pour l=2 pré-
sence ace l'appendice caudal aussi, les gines joucnt certaincment un

rBle annréciable, mais ce vile n'a jusqu'a préscnt pu &tre démontrd.

D'autres faits, constatds aussl, 1aissent supposer que
la consanguinité et 1'hdrédité y joueraient un r8le tout aussi im-

portant que celui des génes.

Nos observetinons ont 1a particularité que sur les trois

cas, deux dentrc-eux présentent des malformations similsires (spina
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bifida oculata + 1lipome 1ombo-sacré) assocides 3 1l'appendice cnudal.
Le résultet histologique, dans nos cas, ne différe pas dans 1'ensen-
ble de ce qui est géndralement observé dans 1a littdrature maédicalc
cfest-a-dire un tissu fibro-adipoux, reectuvert par une neau normalo,
et pouvant contenir des éldments vasculnnarvoux prachnoidien, ausculni-
res et excentionnellemont ossaux.

L'exérése chirurgicale constitue un traitement simnl2
et radical qui supprime l'anomalic et régle le prableéme psychalogigue
chez les parents. Elle doit &tre envisagée dans les plus brofs dilnis

et 1la plus grande discrétion.
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