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MOTS CLES Résumé L’hamartome kystique rétrorectal (HKRR) est une lésion congénitale rare de |’espace
Hamartome kystique ; présacré dont 70 cas environ sont décrits dans la littérature. Notre patiente de 24 ans présente
Rétrorectal ; une récidive d’une tumeur du paravagin, douloureuse, refoulant le vagin. Son éxérese chirur-
Tumeur bénigne ; gicale par abord vaginal retrouve une tumeur bénigne mixte de type HKRR. Les diagnostics
Pseudotumeur ; différentiels principaux sont le tératome rétrorectal, le kyste épidermique rétrorectal et la
Voie vaginale duplication rectale. Les complications principales sont la récidive, l’inflammation chronique a

Uorigine de fistules de la marge anale et la dégénérescence carcinomateuse. C’est pourquoi
une exérése chirurgicale compléte est nécessaire.
© 2011 Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés.

Summary Tailgut cyst is a rare congenital presacral lesion. We report a case of a 24-year-old

KEYWORDS woman presenting a recurrent retrorectal mass with pain. Surgical resection by vaginal way
Cystic hamartoma; found retrorectal cystic hamartoma. Differential diagnosis include cystic teratoma, epidermal
Tailgut cyst; cyst and rectal duplication cysts. The most important complications are recurrence, infec-
Benign neoplasm; tion, perineal fistulas and the possibility of malignant transformation. So the complete surgical
Pseudotumor; excision of these lesion is necessary.

Vaginal way © 2011 Elsevier Masson SAS. All rights reserved.
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Cas clinique

Mlle B., 24ans, consulte pour géne pelvienne. Elle pré-
sente comme antécédent une ccelioscopie effectuée dans
un autre établissement 30 mois auparavant pour kyste ova-
rien. Cette exploration chirurgicale avait en fait retrouvé
un kyste sous-péritonéal du paravagin gauche. Une kystec-
tomie partielle par incision vaginale sagittale avait alors été
effectuée retrouvant une lésion de 8 cm a contenu spumeux
purulent. L’examen bactériologique avait alors été négatif
et U’analyse anatomopathologique retrouvait un kyste épi-
dermique remanié. La patiente ne s’est pas présentée a sa
consultation postopératoire.

Cliniquement, elle présente une masse pelvienne para-
rectale gauche d’environ 7cm refoulant le vagin et le col
utérin. L’échographie pelvienne retrouve un kyste finement
échogéne de 7cm. L'IRM retrouve deux formations kys-
tiques accolées dont la nature semble différente. L’'une de
55mm présente un signal hypo T1 et hyper T2 (signal liqui-
dien), 'autre de 22 mm, en dedans et dessous, est hyper
T1et T2 (signal graisseux) (Fig. 1). Le traitement chirur-
gical consiste en une exérése compléte par abord vaginal
avec épisiotomie et dissection jusqu’en région présacrée.
Lors de "exploration chirurgicale on retrouve une lésion kys-
tique unique non endométriosique refoulant le rectum vers
la droite. Celle-ci est réséquée en monobloc sans rupture
nécessitant la mise a nu de la région présacrée. Un drai-
nage de type Redon en aspiration basse pression est laissé
en place dans I’espace pararectal. Les suites sont simples. A
trois mois, la patiente va bien, puis elle est perdue de vue.

Figure 1

Coupe sagittale IRM en pondération T2.
Sagittal MRI T2-weighted sequence.

L’analyse anatomopathologique conclut en un hamar-
tome kystique (HKRR) rétrorectal sans pouvoir éliminer
compléetement le diagnostic différentiel de tératome
kystique mature. La tumeur comporte du tissu conjonctivo-
adipeux, du tissu musculaire lisse et strié, des ilots de
glandes muqueuses et du tissu urothélial. En revanche,
’analyse histologique élimine formellement trois autres
diagnostics différentiels: le kyste ovarien, le kyste des
glandes anales et la duplication rectale.

L’hamartome est une formation tissulaire pseudotu-
morale définie comme un mélange anormal de cellules
normalement présentes dans l’organe ou elles se déve-
loppent. C’est une malformation d’origine embryologique,
une dysembryoplasie. C’est une lésion bénigne dont la trans-
formation carcinomateuse est possible.

Physiopathologie

Les HKRR sont des lésions rares dont la pathogénie est
controversée. Ils sont considérés par certains auteurs
comme des formes particuliéres des tératomes, alors que
pour d’autres, ils seraient la résultante de vestiges embryon-
naires de la partie caudale péricloacale ou tailgut [1]. Le
tailgut ou segment post-anal apparait normalement lorsque
’embryon atteint 8mm et disparait quand ce dernier est
de 35mm. Le tailgut s’atrophie et disparait complétement
chez la plupart des individus, mais il est possible que des
vestiges persistent apres la vie foetale [2,3]. Les HKRR se
développent dans la région anatomique ou les vestiges du
tailgut pourraient persister ; ils possédent des éléments his-
tologiques matures dérivés des trois couches germinales:
épithélium squameux et glandulaire, muscle lisse et tissu
conjonctif fibreux. Le principal diagnostic différentiel est
le tératome rétrorectal ou pré-sacrococcygien. Il est de
découverte anténatale le plus souvent et est bénin dans
90% des cas en cas de prise en charge néonatale. Le taux
de dégénérescence carcinomateuse est d’environ 75 % avant
un an. Les kystes épidermiques rétrorectaux et les duplica-
tions rectales sont les deux autres diagnostics différentiels
importants.

L’HKRR est une tumeur rare, environ 70 cas sont décrits
dans la littérature. La majorité des patients sont des femmes
jeunes [2]. La symptomatologie principale est douleur
anale a la défécation, parfois associée a des rectorragies
ou une pesanteur pelvienne. Les descriptions en image-
rie dans la littérature sont peu spécifiques. Un cas de
dépistage échographique est décrit, un kyste ovarien hypo-
échogene d’allure endométriosique est retrouvé lors d’une
échographie pelvienne, le diagnostic de masse extraova-
rienne est corrigé grace a U'IRM qui retrouve une masse
de signal intermédiaire en pondération T1et hypersignal
en pondération T2 [4]. Deux autres descriptions IRM sont
retrouvées dans la littérature et concordent avec notre
imagerie préopératoire, les lésions étaient hypo- ou hyper-
intense en pondération T1 et hyperintense en pondération
T2 [5]. UHKRR est une tumeur bénigne dont le potentiel
de malignité est faible mais présent. On retrouve 13cas
de dégénérescence décrits dans la littérature [3,6—17].
En raison de ce risque de dégénérescence, ces tumeurs
doivent étre réséquées dans leur totalité. De plus, ces
tumeurs récidivent et sont a 'origine d’une complication
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plus fréquente: l'inflammation chronique (comme chez
notre patiente) a l'origine de fistules de la marge anale.
Il est donc important d’effectuer une chirurgie compléte
lorsque le diagnostic est fait, au risque de constater une
récidive comme dans le cas de Mlle B. Le traitement per-
ccelioscopique d’une telle lésion n’est a l’évidence pas
’abord le plus aisé. L’abord transsacré est ’abord le plus
fréquemment décrit; en revanche, ’abord vaginal n’est
pas décrit dans la littérature mais semble une alternative
intéressante.
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