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INTRODUCTION




L’appendice vermiforme (AV) ou appendice vermiculaire classiquement
nomm¢ appendice iléo-caecal, est un diverticule tubulaire et flexueux appendu a
la face médiale du caeccum a environ 3 cm au-dessous de I’abouchement iléal
dans le cbélon [40]. Sa projection cutanée est trés variable et dépend de la situa-
tion du caecum. Habituellement c’est un organe unique qui se projette au milieu
de la ligne reliant I’ombilic a 1’épine iliaque droite (point de Mac Burney) [35].
L’AV est riche en tissus lymphoides [38]. Il est propre & ’homme et aux singes
anthropoides [35].

Ses variations de situation et de nombre sont expliquées par I’embryologie. Elles
expliquent le polymorphisme clinique et les difficultés opératoires [38]. Tout
chirurgien peut témoigner de la fréquence des variations tant pour la situation du
caecum que pour les caracteres anatomiques de I’AV particulicrement chez
I’adulte jeune [56].

La duplication appendiculaire (DA) est une anomalie anatomique rare avec envi-
ron une centaine de cas rapportés dans la litt€érature depuis sa premiere descrip-
tion par Picoli [66] en 1892 [54].

Sa prévalence exacte n’est pas connue. Collins [17] et al dans leur série de
50000 appendicectomies avaient rapporté 2 cas, soit une incidence de 0,004%.
Son incidence varie entre 0,004% et 0,009% [17].

A notre connaissance, seuls quatre cas de DA en Afrique subsaharienne sont
rapportés dans la littérature et concernaient des adultes [4, 31, 34, 69].

Le sex-ratio n’est pas connu, cependant la majeure partie des cas est découverte
chez des hommes [54].

Plusieurs théories sont avancées (une anomalie de différenciation embryonnaire
et une théorie vasculaire entre autres) sans qu’aucune ne puisse expliquer avec
certitude le polymorphisme des anomalies congénitales de nombre et de forme
de ’AV [70, 80].

Cette malformation est généralement découverte lors des appendicectomies ou

des explorations chirurgicales pour des occlusions intestinales aigués [17].



Le diagnostic est porté en général dans les premieres années de vie. Parfois elle
peut rester asymptomatique jusqu’a 1’age adulte [1].

Les DA peuvent revétir plusieurs formes anatomiques. Apres la premiere obser-
vation rapportée par Picoli [66] il y a plus de cent ans elles sont ensuite classées
par Cave [13] en 1936. Cette classification est modifiée par Wallbridge [84] en
1963 puis par Biermann [8] en 1993 et enfin par Calota en 2010 [11] Elle com-
porte quatre types, les types A, B, C et D.

Notre travail s’inscrit dans le cadre d’une contribution a 1’apport d’une forme
anatomique de deécouverte exceptionnelle de la duplication de I’appendice iléo-
caecal. Il s’agit de la forme en fer a cheval dite « horseshoe » ; le type D de la
classification de Calota [11].

7éme

Notre cas est la 1 DA de type D rapportée dans le monde et la premicre en
Afrique selon nos recherches bibliographiques.

Apres les rappels embryologique et anatomique, nous exposerons notre cas
d’étude puis commenterons notre observation au vu de la littérature sur le sujet

avant de conclure.
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I. EMBRYOLOGIE DU TUBE DIGESTIF

I-1. Principaux stades du développement [24, 39, 63]

L’appareil digestif se développe a partir de I’intestin primitif. Il est initialement
clos dans la région cranienne par la membrane bucco-pharyngée ou oropharyn-
gée qui se résorbe au début de la 4°™ semaine mettant en communication la ca-
vité amniotique et le tube digestif. Dans la région caudale, il est fermé par la
membrane cloacale qui s’ouvre a la fin de la 9°™ semaine.

L’intestin primitif se compose de trois parties que 1’on distingue comme suit (fi-
gures 1 et 2) :

* L'intestin primitif antérieur, dans sa partie céphalique, appelée intestin
pharyngien, tapisse la lumiere de la région branchiale. Il est a 1'origine de la
cavité buccale et du pharynx avec leurs dérives glandulaires et lymphoides ainsi
que du diverticule respiratoire. Dans sa partie caudale, l'intestin primitif anté-
rieur est a 1'origine de 'eesophage, de I'estomac, d'une partie du duodénum, du
foie, des voies biliaires, du pancréas et de la rate.

* L'intestin primitif moyen est a 1'origine de la partie terminale du duodénum, du
jéjunum, de 1'iléon, du caecum, de l'appendice et d'une grande partie du célon
(segment ascendant, I’angle colique droit et les deux-tiers proximaux du colon
transverse).

* L'intestin primitif postérieur est a l'origine du reste du colon (1/3 distal du
coOlon transverse, angle colique gauche, cdlon descendant, c6lon sigmoide), du

rectum et du canal anal par division de la région du cloaque (figure 1).



Figure 1: Coupe sagittale et vue latérale gauche d’un embryon de 25 jours [39]

Figure 2: Coupe sagittale et vue latérale gauche d’un embryon de 30 jours [39]



I-2. Développement de I’intestin moyen [39, 63, 69]

L’intestin moyen représente la portion médiane de I’intestin primitif, en com-
munication par le canal vitellin avec la vésicule vitelline. Chez I’embryon de 5
mm, le début de son développement est visible en arriere de 1’abouchement du
cholédoque jusqu’a la jonction avec I’intestin postérieur en amont de
I’abouchement de 1’allantoide (figure 1). Il est appendu a la paroi abdominale
dorsale par un court mésentere. Ces limites correspondent chez 1’adulte au seg-
ment duodénal en aval du conduit cholédoque jusqu’a la jonction des tiers
moyen et distal du c6lon transverse. Le développement de I’intestin moyen
comporte ces principales €tapes : 1’allongement, la hernie ombilicale physiolo-
gique, les rotations, la réintégration et la fixation.

I-2-1. Allongement de I’intestin moyen

L’intestin moyen communique avec la vésicule vitelline (Iécithocele) par le ca-
nal vitellin. L’allongement de I’intestin se fait plus rapidement que celui du

corps de ’embryon. Il forme une anse ombilicale ventrale en forme de U qui se

Séme et la 6éme

projette dans le cordon ombilical vers la semaine (figure 3).

I-2-2. Hernie ombilicale physiologique

Cette hernie se produit entre la 6™ et la 10°™ semaine. C’est une migration
physiologique de I’intestin moyen dans le coelome extra embryonnaire (figure
4). Elle a lieu car 1l n’y a pas assez de place dans I’abdomen pour accepter cet
intestin en croissance rapide et en plus, cet espace est déja occupé par un énorme
foie et deux reins.

L’intestin moyen, composé¢ de deux branches, se développe entierement en de-
hors de la cavité abdominale. La branche proximale craniale croit rapidement et

forme le duodénum distal et les anses gréles (jéjunum et iléon).



Figure 3: Coupe sagittale et vue latérale gauche d’un embryon de 32 jours [39]

Figure 4: Coupe sagittale et vue latérale gauche d’un embryon de 8 semaines

avec une hernie ombilicale physiologique [39]



La branche distale ou caudale change peu a ’exception du développement de
I’iléon distal, du diverticule caecal, de I’appendice, du célon ascendant et des
deux-tiers proximaux du cdlon transverse. Le canal vitellin est fixé a I’apex de
I’anse au niveau de la jonction des deux branches.

I-2-3. Rotation de I’anse intestinale

Dans le cordon ombilical, I’anse intestinale moyenne entreprend une rotation de
90° dans le sens inverse des aiguilles d’une montre (en vue ventrale), autour de
I’axe de I’artére mésentérique supérieure, amenant le segment proximal (cranial)
a droite et le segment distal (caudal) a gauche. L’intestin entreprend lors de la
réintégration une nouvelle rotation de 180° dans le sens inverse des aiguilles
d’une montre. Ainsi, le caecum et 1’appendice sont placés au dessous du lobe
droit du foie. A partir de cette position, ils descendront dans la fosse iliaque
droite, un peu plus tard. La rotation totale est donc de 90° + 90° + 90°, soit 270°
(figures 5B, 5C et 5D).

I-2-4. Réintégration de I’anse intestinale

Le retour dans 1’abdomen est dii a une diminution de la taille du foie et des reins
de méme qu’a un élargissement et & une expansion de 1’abdomen (figures 5D et
5E).

I-2-5. Fixation intestinale

Lorsque les intestins prennent leur position définitive, les mésenteres se placent
contre la paroi postérieure de la cavité abdominale. Le mésentere du cdlon as-
cendant fusionne avec le péritoine pariétal et disparait ; ainsi le colon ascendant
devient-il rétro-péritonéal. La partie distale du duodénum devient rétro-
péritonéal. Les autres dérivés de ’intestinal moyen (jéjunum et iléon) conser-
vent leurs mésenteres. Ceux-ci sont d’abord fixés sur la ligne médiane a la paroi
abdominale postérieure, mais durant la rotation de I’intestin moyen, ils
s’enroulent autour de I’origine de 1’artére mésentérique supérieure. Lorsque le
meéso-cOlon ascendant disparait, le mésentere intestinal vient se fixer sur une

ligne allant de 1’angle duodéno-jéjunal a la jonction iléo-caecale (figure 6).



A la 6°™ semaine de la vie intra-utérine apparait un renflement au niveau de
l'intestin, a proximité du canal vitellin. Cette proéminence s'élargit et devient
conique; son sommet correspond au futur appendice (figure 7A). Le caecum
descend de I'hypochondre droit & la fosse iliaque droite entre la 10°™ semaine et
la 20°™ semaine de la vie intra-utérine. En méme temps l'ensemble caeco-
appendiculaire se rapproche progressivement de sa morphologie définitive.
Apres la naissance la paroi caecale croit inégalement et I’appendice vient se
placer sur sa face médiale (figure 7C).

Schématiquement il est possible de distinguer 4 stades dans cette ¢volution.

- Stade 1 : de la 7°™ semaine a la fin du 3°™ mois de la vie intra-utérine, le cae-
cum a une forme conique (figure 7B);

- Stade 2 : de la fin du 3°™ mois de la vie intra-intra utérine a la naissance, le
sommet du cone caecal s'est transformé en appendice dont la base ¢élargie en pa-
villon fait transition avec le caecum;

- Stade 3: I’appendice va s’allonger et ainsi a la naissance il est long et prend un
aspect vermiforme. Chez le petit enfant, il n'y a plus de zone de transition. La
base de I'appendice est au sommet de la portion mobile du caecum;

- Stade 4 : chez l'adulte, la base d'implantation est remontée en arriére, le long
du bord médial du caecum, a environ 3 cm au dessous de la jonction iléo-
colique.

Le développement de 1'appendice peut se ralentir au cours de la vie embryon-
naire, ou ne pas avoir lieu du tout, entrainant I’hypoplasie ou la trés exception-
nelle agénésie de 1'appendice. Une duplication et une triplication appendiculaires

peuvent également se rencontrer.
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Figure 5: Hernie physiologique, rotation et réintégration intestinales [71]

A : Hernie intestinale ombilicale physiologique.

: Premiére rotation de 90°

: Allongement de I’intestin moyen plus une rotation additionnelle de 90°

: Réintégration plus rotation de 90° placant le caecum sous le foie

=2 C A &

: Descente du caeco-appendice dans la fosse iliaque droite
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Figure 6: Vue antérieure du tube digestif apres résection du grand omentum

[39]

Figure 7: Etapes du développement du caecum et de I’appendice [39]
A : Aspect a 7 semaines
B : Aspect a 10 semaines

C : Aspect chez le nouveau-né
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I1. ANATOMIE DE L’APPENDICE VERMIFORME

I1-1. ANATOMIE DESCRIPTIVE |21, 35, 40, 67]

II-1-1. Situation

L’appendice vermiforme est situé dans la grande cavité péritonéale, au niveau de
la fosse iliaque droite (figure 8). Il s’implante en régle sur la face postéro-
médiale du caeccum a 3 cm au dessous de la jonction iléo-caecale au point de
convergence des trois ténias coliques (figure 9). Son si¢ge est encore sujet a des
variations liées a la situation sur le caecum et a sa position par rapport a la situa-
tion topographique méme de ce caecum.

I1I-1-2. Morphologie externe.

L’AV est un diverticule creux en forme de cul-de-sac cylindrique. Sa surface est
lisse. Sa coloration est gris-rosée et sa consistance est ferme et ¢lastique.
L’appendice présente une partie initiale, courte transversale, presque horizon-
tale, une partie distale, descendante presque verticale et une pointe arrondie (fi-
gure 9).

II-1-3. Dimensions

Sa taille est variable et est fonction de 1’4ge avec une moyenne de 8cm (ex-
trémes de 1 2 20 cm) pour un diametre de 5 & 8 mm environ.

I1-1-4. Configuration interne

La cavité appendiculaire est régulierement cylindrique. Elle communique avec
la cavité caecale par un orifice situé¢ sur la face médiale du caecum a 3 cm au
dessous de 1’orifice iléo-caecal, il est arrondi. Cet orifice est parfois limité par
un repli muqueux, connu sous le nom de valvule de Gerlach, ou parfois obturé
(figure 10).

Un autre rétrécissement (valvule de Manniga), est situé plus bas dans le canal

appendiculaire.
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Figure 8: Vue antérieure des visceres abdominaux chez la femme [35]

(Paroi antéro-latérale de I’abdomen, petit et grand omentums réséqués)
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Figure 9: Vue antérieure de la jonction iléo-caecale [35]

Figure 10: Configuration interne du caecum et de I’appendice sur une coupe

frontale [35]
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I1-1-5. Fixité

L’AV est entierement recouvert par le péritoine viscéral. Il est fixé au caecum
par sa base d’implantation.

Le méso-appendice est de forme triangulaire. Il porte les vaisseaux et les nerfs et
assure sa fixité a 1’iléon terminal et au caecum (figure 9).

II-1-6. Structure histologique [61]

La paroi appendiculaire est formée de dehors en dedans par quatre couches (fi-
gure 11) :

Une séreuse peritonéale interrompue par un mince liseré¢ correspondant a
I’insertion du méso appendiculaire.

Une couche musculaire externe longitudinale et une couche musculaire interne
circulaire. Cette couche musculaire bien développée dans son ensemble peut
manquer par endroit permettant ainsi au tissu sous-muqueux de rentrer directe-
ment en contact avec la séreuse.

La sous-muqueuse appendiculaire renferme de nombreux organes lymphoides.
La muqueuse est de type colique avec un épithélium simple a entérocytes et a
cellules caliciformes. Le chorion est occupé par des follicules lymphoides clos
plus ou moins volumineux qui effondrent la muscularis mucosae et font saillie
dans la sous-muqueuse.

I1-2. RAPPORTS

I1I-2-1. Variations par rapport au caecum

Pour la situation topographique de ’AV, Kamina et al [35] ont proposé une
classification. Cette dernieére comprend des variétés postérieures et antérieures.
I1-2-1-1. Variétés postérieures

Il s’agit des formes rétro-caecale, iléo-caecale postérieure et infra-caecale pos-
térieure (figure 12).

I1-2-1-2. Variétés antérieures

Il s’agit des formes pré-caecale, infra-caecale antérieure, iléo-caecale antérieure

et pelvienne (figure 13).
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Figure 11: Histologie de la paroi de 1’appendice vermiforme [61]
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Figure 12: Situation de I’appendice vermiforme par rapport au caecum (variétes

postérieures) [35]

Figure 13: Situation de I’appendice vermiforme par rapport au caeccum (varié-

tés antérieures) [35]
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I1-2-2. Variations selon le caecum
Des anomalies de rotation, un arrét ou un exces de migration du caecum, expli-
quent les différentes localisations anatomiques rencontrées (figure 14) :

- Un caecum en situation haute, par migration incompléte se trouvant dans
le creux épigastrique (épigastrique) ; sous le foie (infra-hépatique) ou de-
vant la fosse lombaire droite (pré-lombaire droit) ;

- Un caecum en position basse, par excés de migration se localisent devant
le détroit supérieur ou dans le pelvis ;

- Un caecum a gauche, beaucoup plus rare, par absence de rotation de

I’anse.

III. ANOMALIES CONGENITALES DE L’APPENDICE VERMIFORME
Nous nous référons a la classification de Calota [11] basée sur les différentes
anomalies anatomiques.

IT1I-1. DUPLICATION APPENDICULAIRE

Les duplications appendiculaires peuvent revétir plusieurs formes. Les systemes
de classification sont basés sur les anomalies de nombre et concernent unique-
ment les DA de forme tubulaire [11].

Elles sont classées initialement par Cave [13] en 1936 en s’appuyant sur des
exemples descriptifs. Cette premiere classification comprend les duplications de
types A, B et C.

Le type A présente un caecum unique avec un appendice vermiforme duplique
partiellement a son segment distal (figure 15).

Le type B présente un caecum unique avec deux bases appendiculaires évidem-
ment séparées (duplication appendiculaire compléte).

Dans le type C, il existe une duplicité caecale et chaque caecum portant son

propre appendice (figure 18).
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Figure 14: Topographies du caecum et de I’appendice vermiforme [35]

En 1963, Wallbridge [84] modifie la Classification de Cave [13] en apportant
une subdivision du type B en deux sous-types Bl et B2. Cette classification mo-
difiée est la suivante :

Le type A qui se réfere a une seule base appendiculaire avec un degré variable
de duplication de la pointe de I’appendice (figure 15).

Le type B qui est une duplication appendiculaire compléte avec deux appendices

distincts et un caecum. Il est divisé en deux sous-types Bl et B2.
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Le sous-type B1 « bird-like type » ou les deux appendices apparaissent de part
et d’autre de la valvule iléo-caecale a I’image d’un oiseau (figure 16).

Le sous-type B2 « taenia-coli type » ou en plus d’un appendice normal prove-
nant du caecum au site habituel, il y’a aussi un deuxi¢me appendice, générale-
ment rudimentaire, provenant du caecum le long de la bandelette caecale a une
distance variable du premier (figure 17).

Dans le type C, il existe une duplication caecale avec un appendice implanté sur
chaque caecum (figure 18).

En 1993, Biermann [8§] met a jour la classification de la duplication de
I’appendice vermiforme en apportant les sous-types B3 et B4. Cette classifica-
tion actualisée est la suivante.

Le type A qui est une duplication incompléte en forme de « Y », ou les deux ap-
pendices proviennent d’une base commune a partir du caecum (figure 15).

Le type B ¢étant une duplication appendiculaire compléte avec deux bases
d’implantation différentes. Ce type est subdivis¢ en quatre sous-types Bl, B2,
B3 et B4.

Le sous-type B1 « bird-like type » ou le premier appendice est normalement im-
planté a la confluence des bandelettes caecales alors que le deuxiéme est implan-
té variablement sur le caecum (figure 16).

Le sous-type B2 « taenia-coli type » ou le premier appendice siége en position
normale a la confluence des bandelettes caecales et le deuxieme est localisé sur
une bandelette caecale (figure 17).

Le sous-type B3 ou le premier appendice siége en position normale a la con-
fluence des bandelettes caecales et le deuxieme est localisé sur une bandelette
colique sous hépatique [8].

Le sous-type B4 ou le premier appendice sieége en position normale a la con-
fluence des bandelettes caecales et le deuxieme est localisé sur une bandelette de

I’angle colique gauche [8].
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Dans le type C, il existe une duplication caecale avec un appendice implanté sur
chaque caecum (figure 18).

Finalement, cette classification de Biermann [8] est complétée par Calota [11]
dans son étude en 2010 en rapportant une duplication appendiculaire en forme
de fer a cheval « horseshoe-shaped» classée type D. Cette forme peut étre en
disposition frontale ou sagittale (figures 19 et 20).

Ce systéme de classification de Cave-Wallbridge modifié, est basé sur les dupli-
cations tubulaires et pourrait étre reconsidérée. Une classification plus complete
prenant en compte les DA tubulaires et kystiques doit étre établie [18]. Les du-
plications kystiques ou sphériques sont aussi fréquentes que les duplications tu-
bulaires. Ces formes kystiques peuvent étre indiscernables de I’appendice et
considérées comme une tumeur particulierement chez 1’adulte [18].

ITI-2. TRIPLICATION APPENDICULAIRE

Les triplications de ’AV sont exceptionnelles avec seulement trois cas décrits
dans la littérature [54]. Elles sont découvertes soit chez le nouveau-né ou elles
sont souvent associées a d’autres malformations, ou chez I’adulte ou elles sont
isolées [54]. Le premier cas, il s’agit d’un patient 4gé d’un an, présentant une
malformation congénitale a type d’exstrophie vésicale [76]. Les deuxieme et
troisiéme cas sont observés chez des patients agés respectivement de 37 et 21
ans lors d’une appendicectomie, sans aucune malformation associée [83].

I11-3. AGENESIE APPENDICULAIRE

L’absence congénitale de I’AV est exceptionnelle. Elle est décrite pour la pre-
micre fois par Morgagni [53] en 1719. Sur une étude de 50000 appendicecto-
mies, Collins [17] observe quatre cas d’agénésies soit une incidence de
0,0008%. L’agénésie appendiculaire serait secondaire a un accident vasculaire
intra-utérin similaire aux cas pédiatrique d’atrésie intestinale [32, 45]. Cette
théorie peut étre soutenue par les découvertes accidentelles d’une structure fi-
breuse dans la cavité péritonéale dans certains cas ou aucun AV n’est observé.

Ce phénomene est appelé auto-amputation ou atrésie appendiculaire [33, 85].
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Figure 15: Duplication appendiculaire type A [11]
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Figure 16: Duplication appendiculaire type B1 [11]

23



Caecumn

Térma du cdlon

" Téon

Duplication
appendiculaire

Néeon

Duplication
caecale

Duplication
appendiculaire

Figure 18: Duplication appendiculaire type C [11]
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Figure 19: Duplication appendiculaire type D avec disposition frontale [11]
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Figure 20: Duplication appendiculaire type D avec disposition sagittale [11]
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NOTRE OBSERVATION
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Notre cas d’étude était découvert au cours d’une exploration chirurgicale pour
appendicite aigué réalisée le 18 Juin 2016 au service de Chirurgie Pédiatrique du
centre hospitalier Aristide Le Dantec.

Le matériel utilisé était une boite de laparotomie pédiatrique classique et un ap-
pareil de photographie numérique.

Il s’agissait d’un patient de 15ans, de sexe masculin, sans antécédent patholo-
gique particulier. La symptomatologie remontait a trois jours, marquée par
I’apparition d’une douleur abdominale brutale a type de piqilire siégeant dans la
fosse iliaque droite associée a des épisodes de vomissements alimentaires post
prandiaux tardifs et une fievre d’allégation.

A T’admission le 18 Juin 2016, le patient présentait un assez bon état général
avec une conscience normale. Il avait les muqueuses et les téguments normale-
ment colorées. Sa température était de 38°C, sa fréquence cardiaque était de 90
battements/minute, sa fréquence respiratoire était de 16 cycles par minute et son
poids était de 45 kilogrammes.

L’examen de I’abdomen retrouvait une douleur provoquée exquise, et une dé-
fense localisées a la fosse iliaque droite.

Le toucher rectal différé a la fin de I’examen notait une marge anale propre, un
sphincter tonique et une douleur latéralisée a droite du cul de sac de Douglas.
Le reste de I’examen clinique était normal.

La numération formule sanguine montrait une hyperleucocytose a 18 800 ¢él¢-
ments / mm3 a polynucléaires neutrophiles (85,2%), un taux d’hémoglobine a
11,7 g/dl et des plaquettes normales a 342000 ¢léments / mm3.

La C-Reactiv Protein (CRP) était positive a 68,7 mg/l. La fonction rénale et le
bilan de la coagulation sanguine étaient normaux.

L’échographie abdominale objectivait une appendicite aigué€ avec une petite col-
lection péri appendiculaire.

L’indication d’une laparotomie exploratrice avec appendicectomie était posée.
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Le patient était installé en décubitus dorsal sous anesthésie générale avec intuba-
tion orotrachéale.

Nous réalisions un badigeonnage et un champage.

Nous abordions 1’abdomen par une incision de Mac Burney élargie et transver-
sale. L’exploration objectivait une duplication appendiculaire en forme de fer a
cheval dans la fosse iliaque droite. Les AV ¢étaient gangrénés, perforés au som-
met sur le versant inférieur et recouverts de fausses membranes avec une collec-
tion de liquide trouble péri-appendiculaire d’environ 10 ml (figure 21). Le reste
de ’exploration était sans particularités.

Nous réalisions une double appendicectomie rétrograde avec ligature-section des
deux bases appendiculaires puis une toilette et un drainage de la fosse iliaque
droite.

Nous terminions I’intervention par une fermeture de la paroi abdominale plan
par plan suivie d’un pansement.

La picce opératoire était un appendice dupliqué comportant deux bras se conti-
nuant par un sommet de la duplication perforé sur le versant inférieur. Le bras
latéral mesurait 6 cm de long et le médial faisait 5 cm de long (figure 22).

Elle était fixée au formol et acheminée pour examen anatomo-pathologique.

Les suites opératoires étaient simples et la sortie & domicile était autorisée au
sixieme jour apres I’intervention chirurgicale.

L’examen macroscopique mettait en évidence un appendice dupliqué, recouvert
de fausses membranes, comportant deux bras et un sommet.

L’examen histologique confirmait 1’origine digestive des deux « bras» de
I’appendice vermiforme dupliqué avec la présence des quatre couches histolo-
giques typiques. Cet appendice ¢était le sicge d’un processus inflammatoire sup-

puré pan-pariétal associ¢ a de vastes foyers de calcification (figures 23 et 24).
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Figure 21: Image peropératoire montrant une duplication appendiculaire en fer a

cheval avec un sommet et deux bases

Figure 22: Image de la piece d’appendicectomie
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Figure 23: Examen histologique montrant une appendicite aigu€ abcédée avec
la zone de séparation des deux appendices apres coloration a I’Hématoxyline-

Eosine (G x10)

Figure 24: Examen histologique montrant de vastes plages de remanie
ments nécrotiques et de calcifications apres coloration a I’Hématoxyline-

Eosine (G x40)
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I. THEORIES DE LA PATHOGENIE

Bien que I'embryologie de l'appendice normal soit connue, la pathogénie de sa
duplication reste mal connue. Le caecum et I'appendice se développent a partir
de la paroi de I’intestin moyen primitif sous forme de dilatation conique a la fin
de la 5°™ semaine de gestation [39].

Plusieurs théories embryologiques sont avancées pour expliquer le mécanisme
de survenue de la duplication. Cave [13] suppose que la DA peut étre la résul-
tante d’une structure embryologique transitoire ou d’une affection plus générale
de I’intestin moyen primitif.

I-1. Théorie de ’appendice transitoire

L’¢étiopathogénie de la DA n’est pas connue en raison de sa rareté [74]. Un
« appendice transitoire » différent de 1’appendice normal est observé sur des
embryons humains [36].

En 1905, Kelly et Hurdon [36] décrivent cet « appendice transitoire » dans leur
¢tude du développement de l'appendice et du caecum, portant sur cinquante
jeunes embryons humains. Cette structure apparait 4 la 6™ semaine et disparait
a la fin de 7°™ semaine.

Gladstone [27] confirme la présence et la nature de cet « appendice transitoire »
sur des embryons de 10-20 mm.

Certaines théories soutiennent que la DA en forme de fer a cheval peut résulter
de la fusion de la pointe de I’appendice normal avec celle de 1’ « appendice tran-
sitoire ». L’autre explication de la survenue de 1’appendice en fer en cheval
pourrait €tre la fusion de la pointe de I’AV avec une partie du caecum qui de-
viendra plus tard la deuxieme base. Cependant, ces théories n’expliquent pas
pourquoi I’appendice a un seul vaisseau sanguin dans le méso-appendice en
forme d’arcade sur la face médiale [74].

L’explication la plus probable pourrait étre une anomalie survenant pendant la

période embryonnaire au cours de laquelle la base appendiculaire se divise en
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deux [19, 50]. Cependant, pour étayer cette théorie, plus de cas doivent étre étu-
diés.

I-2. Théorie du bourgeon diverticulaire

D’apres Lewis [41] a la fin du deuxiéme mois de la vie intra-utérine, on trouve
constamment au niveau du tube digestif de petits diverticules épithéliaux appré-
tés normalement a disparaitre. Ce serait la persistance et la transformation cavi-
taire de ces diverticules qui produirait les duplications avec une organisation
conjonctivo-vasculaire périphérique. Les duplications digestives correspondent a
des formations tubulaires ou sphériques ayant un contact ¢€troit avec le tube di-
gestif normal, communiquant ou non avec la lumiere intestinale et possédant
une musculeuse et une muqueuse digestive [37].

I-3. Théorie de ’erreur de reperméabilisation canalaire [70]

Elle met en cause une anomalie de reperméabilisation de I’intestin. En effet vers

5 eme

la semaine de la vie intra-utérine, I’épithélium intestinal subit un accroisse-
ment considérable qui aboutit a une véritable oblitération luminale. C’est
I’excavation de ce bouchon muqueux vers le 3™ mois in-utéro, sous forme de
vacuoles confluentes et fusionnantes qui permet la constitution du tube digestif
véritable.

Un déreglement de ce processus ou une reperméabilisation anarchique en un
point quelconque du tractus digestif peuvent faire apparaitre une malformation
sphérique ou tubulaire au voisinage de I’intestin primaire.

Mais en réalité, ces phénomenes de « comblement-recanalisation » ne sont dé-
montrés qu’au niveau du duodénum ou précisément la survenue de duplication
est relativement rare, et puis cette théorie n’explique pas les hétérotopies de la
muqueuse digestive. A ce propos certains auteurs ont envisagé une migration
dans le mésentére ou vers 1’axe vertébral.

I-4. Théorie du déterminisme vasculaire

Reprise par Favara [23] en 1971, cette théorie a comme substratum anatomique

I’isolement d’une portion d’intestin par ischémie consécutive a un trouble de la
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vascularisation in utéro. Par la suite la portion isolée évoluerait soit vers une
sténose, soit vers une atrésie, soit vers une duplication.

I-5. Théorie de la notochordodysraphie ou « notochord split syndrom »

Elle décrit un trouble de I’embryogenese par altération de I’isolement de la no-
tochorde du tube digestif. Cette anomalie surviendrait au stade présomitique du
développement embryonnaire (3°™ semaine) [7].

Elle fait intervenir plus qu’une persistance du canal chordal, une communication
entre les cavités vitelline et amniotique : un canal neuroentérique accessoire.

I1'y a aussi I’hypothése d’une adhérence persistante entre 1’endoblaste et la noto-
chorde formant un tractus diverticulaire d’endoderme aberrant au moment de la
migration caudale de [Dintestin primitif [15]. L’adhérence persistante de
I’endoblaste a I’ectoblaste empécherait la formation du cordon dense de la noto-
chorde, qui se trouve dédoublée [48].

Ce deéfaut de separation normale entre 1’endoblaste et I’ectoblaste ou entre
I’endoblaste et la notochorde empéche la fusion des deux ébauches cartilagi-
neuses vertébrales latérales, entrainant, selon son importance et le stade de sur-
venue, des malformations vertébrales antérieures ou completes (spina, hémiver-
tebre, diastomatomyélie, fusion vertébrale). Aprés la migration caudale du tube
digestif primitif, ’adhérence peut persister sous la forme d’un tractus. Cette
théorie étiopathogeénique est la plus plausible car explique la localisation mé-
sentérique dorsale des duplications, la fréquence des hétérotopies muqueuses
dérivées des cellules multipotentes de I’intestin primitif et 1’association avec des

malformations [13].
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II- PARTICULARITES DES DUPLICATIONS APPENDICULAIRES

En 1892, Picoli [66] décrit pour la premie¢re fois la duplication de I’appendice
vermiforme. En tout, une centaine de cas concernant des enfants et des adultes
est décrite dans la littérature [14, 26].

En 2017, Nageswaran et al [54] réalisent une revue de la littérature sur tous les
cas de DA. Au total, 141 cas sont répertoriés depuis la premicre découverte.
Décrite pour la premiere fois par Mesko [50] en 1989 la duplication appendicu-
laire en forme de fer a cheval ou « horseshoe appendix » est classée en 2010 par
Calota [11] comme étant le type D.

Son incidence n’est pas connue du fait de sa rareté et aussi du fait que seules les
formes symptomatiques sont découvertes [54].

Seuls 16 cas sont rapportes dans la littérature et concernent 15 adultes et un en-
fant [43]. Le deuxiéme cas pédiatrique concerne notre étude.

Nagaswaran [54] dans son ¢tude rapporte que le type D représente 5% des ano-
malies de I’AV. Parmi toutes les DA le type D reste le moins fréquent [54].

Sa découverte est exceptionnelle et accidentelle, au cours d’une appendicecto-
mie [75].

Cette forme anatomique est plus fréquemment décrite chez les hommes avec un
sex-ratio de 1,6 [54].

Elle peut étre de disposition frontale ou sagittale (figures 19 et 20).

Le tableau I résume toutes les DA en forme de fer a cheval rapportées dans la
littérature. Notre cas constitue la 17°™ observation décrite dans le monde et la

premiere rapportée en Afrique.
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Tableau I: Les différentes duplications appendiculaires de type D rapportées

dans la littérature.

Malformations

Auteurs Année | Age | Sexe Diagnostic . Traitement
associées
. Appendicite . .
Mesko [50] 1989 33 Masculin aigué Aucune Appendicectomie
Dong [20] 1994 46 Masculin Qcclqswn Aucune Appendicectomie
intestinale
. Occlusion . .
Dasgupta [19] | 1999 48 Masculin intestinale Aucune Appendicectomie
. e Appendicite . .
Li[42] 2000 30 Féminin aigué Aucune Appendicectomie
Cai [10] 2006 56 Masculin aAlg E anwlte Aucune Appendicectomie
e Appendicite . .
Calota [11] 2010 43 Féminin aigué Aucune Appendicectomie
. . Lymphome non Appendicectomie
Ninos [57] 2010 20 Féminin Hodgkien Aucune + chimiothérapie
. Appendicite . .
Dube [22] 2011 32 Masculin aigué Aucune Appendicectomie
Lui [44] 2012 46 Masculin aAlgﬁ zndlclte Aucune Appendicectomie
Appendicite . .
Orug [60] 2013 64 Femme aigué Aucune Appendicectomie
Bulut [9] 2016 52 Féminin aAlgﬁ zndlclte Aucune Appendicectomie
Singh [74] 2016 5 Masculin aAlg ﬁ anlCIte Aucune Appendicectomie
Takabatake 2016 73 Masculin Adénome . Aucune Résection iléo-
[75] tubuleux villeux caecale
. . Appendicite . .
Lui [43] 2017 22 Masculin aigué Aucune Appendicectomie
L Appendicite . .
Serter [72] 2018 34 Féminin aigué Aucune Appendicectomie
Choi [15] 2019 33 Masculin ﬁgﬁgndlmte Aucune Appendicectomie
Notre cas 2020 15 Masculin igﬁ gndlclte Aucune Appendicectomie
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L’analyse des 17 cas rapportés (Tableau I) trouve comme circonstances de dé-
couverte, une appendicite aigu€ (13/17), une occlusion intestinale aigué (2/17),
une association avec un lymphome non Hodgkinien (1/17) et une association
avec un adénome tubuleux villeux du célon ascendant (1/17).

Le diagnostic préopératoire de la DA en forme de fer a cheval est difficile. Cette
anomalie généralement asymptomatique est de découverte fortuite souvent a
I’age I’adulte comme le montrent les différentes observations du tableau I. Cer-
tains auteurs rapportent des cas de hernies internes avec nécroses intestinales
[20]. D’autres par contre relatent des associations avec des pathologies tumo-
rales bénignes ou malignes [57, 75].

Les DA de type D sont généralement isolées sans aucune malformation associée
[54]. Notre cas n’est pas associé€ a une autre malformation visible ou symptoma-
tique. Dans les seize observations rapportées, les auteurs ne décrivent aucune
malformation associée [43].

Les examens morphologiques comme 1’échographie et le scanner sont peu spéci-
fiques dans leur détection. L’échographie abdominale avec reconstruction des
images en trois dimensions peut cependant apporter une aide au diagnostic [75].
Le diagnostic de certitude est histologique. L’examen anatomo-pathologique
montre deux AV déterminant un fer a cheval communiquant chacun avec la lu-
miere du caecum ou du c6lon ascendant par deux orifices distincts et confirment
I’origine digestive des deux bras appendiculaires [75].

L’indication thérapeutique dans les formes symptomatiques est clairement et
uniquement chirurgicale [43]. Tous les cas de DA de type D rapportés dans la
littérature, bénéficient d’une appendicectomie d’emblée.

Certains préconisent une laparotomie large pour bien explorer la cavité périto-
néale et rechercher des malformations associées [43]. Par contre, Takabatake
[75] et Okatyeva [58] suggerent une laparoscopie standard qui permet une meil-
leure exploration a la recherche d’autres malformations ou de masses tumorales

associées.
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La chirurgie met en évidence un AV arciforme avec un méso-appendice en
éventail pouvant étre de disposition frontale ou sagittale [43].

Dong [20] et Li [42] suggerent plus d’attention lors de 1’exploration chirurgicale
pour les DA de type D car ils rapportent dans leurs études respectives des cas de
hernies internes de 1’iléon se compliquant d’une nécrose intestinale.

Les autres formes de DA représentent plus de 95% des observations rapportées
[54]. Le type A, est la premic¢re forme observée par Picoli [66]. Il représente
18% des duplications appendiculaires [78] et est souvent rapporté chez I’adulte
avec un age moyen de 19 ans et un sexe ratio de 1 [54]. Il est généralement iso-
1é. Seuls deux cas de malformations associ¢es rapportées une malformation ge-
nito-urinaire [66] et un diverticule de Meckel [54]. Dans la majorité des cas,
cette duplication est découverte lors des appendicectomies ou lors des dissec-
tions post mortem [16, 58, 68, 78]. Son étiopathogénie est encore mal connue
[54].

Avec une incidence de 60%, le type B est la plus fréquente des DA avec ses
quatre sous-types [6, 54]. Selon 1’é¢tude de Nageswaran [54] réalisée en 2017 le
sous-type B1 représente 6%. Il est habituellement découvert chez 1’enfant avec
un age moyen de 6 ans et un sexe ratio de 0,66 [54]. Certains auteurs rapportent
une malformation ano-rectale, un diverticule de Meckel, une bifidité utérine, une
duplication vaginale associés au sous-type B1 [3, 62].

Le sous-type B2 est le plus rencontré dans la littérature avec 37% de tous les cas
de DA rapportés. L’age moyen est de 25 ans avec un sex-ratio de 2/1 [54]. Le
diagnostic est souvent posé durant une exploration chirurgicale pour une appen-
dicite aigué [46, 77]. Seuls deux cas associé€s a une atrésie anale et un laparos-
chisis sont rapportés [54].

Les sous-types B3 et B4 sont décrits uniquement par Biermann [8] dans sa clas-
sification. A notre connaissance actuelle de la littérature aucune observation

n’est faite sur ces deux formes.
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Le type C, avec une proportion de 17%, est plus observé chez les enfants a
I’occasion de la chirurgie des malformations associé¢es. La moyenne d’age est
d’un an et le sex-ratio de 0,5. Les pathologies associées a cette forme sont fré-
quentes et constituent ses circonstances de découverte. Cave [13] et Menten [49]
rapportent des anomalies associées a type de malformations ano-rectales et uro-
génitales. Okur [59] rapporte des cas d’exstrophie cloacale associée a cette du-
plication. Une seule DA de type C est découverte lors d’une appendicectomie
pour appendicite aigué [54].

Le diagnostic préopératoire reste difficile pour les chirurgiens et les radiologues.
Les erreurs de diagnostic et de prise en charge sont fréquentes dans de tels cas
en raison de la rareté de ces anomalies [12]. Devant une suspicion d’appendicite
aigu€ chez un patient aux antécédents d’appendicectomie, le radiologue peut
mettre en évidence le deuxiéme appendice vermiforme [1].

Les examens d’imagerie médicale comme 1’échographie abdominale et la tomo-
densitométrie ont une faible sensibilit¢ dans le diagnostic de ces malformations
digestives. Cependant, 1’utilisation du lavement opaque a donné des résultats
concluants mais cet examen morphologique est exceptionnellement pratiqué en
situation d’urgence [29, 30, 64].

Le diagnostic positif de la duplication appendiculaire est histologique.
L’examen anatomo-pathologique peut s’avérer difficile en raison des modifica-
tions induites par I’inflammation, caractérisées par une abrasion muqueuse et
une transformation fibreuse de la paroi. Il est nécessaire alors d’authentifier
I’origine digestive des deux bras de 1’appendice [5, 65].

Des transformations malignes sont décrites [18]. Freeman [25] rapporte un cas
de carcinome différencié¢ de I’AV associé a une DA de type A.

La laparoscopie dont les indications sont de plus en plus nombreuses permet une
bonne précision des caracteres et de la topographie de la 1€sion [65]. Elle a aussi

un but thérapeutique. Lorsque le second appendice est rétro-caecal, il peut pas-
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ser inapercu. L exploration chirurgicale permet de préciser la forme anatomique
en utilisant la classification actualisée par Calota [11].

Les chirurgiens qui effectuent des appendicectomies ou des corrections de mal-
formations génito-urinaires chez 1’enfant doivent penser a la possibilité d’une
duplication appendiculaire [43].

A T’heure actuelle il n’existe pas de consensus sur 1’attitude chirurgicale a avoir
devant la découverte opératoire d’une duplication appendiculaire de type B ou C
avec un appendice sain [34]. Certains adoptent une résection de I’appendice ma-
lade avec respect de I’appendice sain [1, 34]. La survenue d’un épisode aigu sur
I’appendice restant peut conduire a un retard diagnostique et a la survenue de
complications et donc expose a des conséquences médico-légales [51].

Par ailleurs, I’appendice sain peut étre utilis¢é dans certaines procédures
chirurgicales chez ’enfant qui présente des troubles urinaires comme dans
I’appendicovésicostomie continente de Mitrofanoff [52]. 11 est aussi utilisé dans
I’appendicostomie de Malone [47] chez I’enfant présentant une constipation
chronique idiopathique.

D’autres auteurs par contre, réalisent une résection des deux appendices pour
¢viter toute confusion diagnostique en cas de douleurs abdominales ultérieures
[1, 30, 65]. Au Chili, Grez [28] rapporte le cas d’une deuxiéme appendicectomie
réalisée dix-huit ans apres la premiere. La reconnaissance de toute anomalie de
I’appendice est trés importante pour le chirurgien, car elles sont étroitement liées

aux problemes médico-légaux [15, 71].

IT1I- APPLICATIONS

Les DA en forme de fer a cheval sont de découverte exceptionnelle. Elles sont
généralement asymptomatiques et se manifestent dans la majorité des cas a 1’age
adulte [54].

Leur diagnostic préopératoire est difficile du fait de leur caractére exceptionnel.

Les examens paracliniques ont une sensibilité faible pour leur détection [43].
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Leurs circonstances de découverte sont habituellement un tableau d’appendicite
aigué ou d’occlusion intestinale. Elles sont observées parfois lors des chirurgies
pour des tumeurs digestives [57, 75]. Notre cas étant découvert accidentellement
au cours d’une appendicectomie pour une appendicite aigué.

Ce type D est souvent isolé. Tout comme notre observation, aucune malforma-
tion associée n’est rapportée par les auteurs a ce jour [54] pour ce type D. Le
traitement chirurgical est la seule attitude devant une DA de type D, symptoma-
tique ou non [43]. L’abord peut étre une chirurgie a ciel ouvert avec une large
incision comme dans notre cas. Il peut aussi se faire par voie laparoscopique
[75]. Cette derniere trouve tout son intérét dans cette pathologie appendiculaire.
Elle permet de réaliser 1’appendicectomie dans les meilleures conditions et de
rechercher des malformations ou tumeurs digestives associées [75].

Le geste chirurgical est une appendicectomie classique avec une ligature-section
des bases appendiculaires et du méso-appendice [50].

Dans notre cas nous optons pour une double appendicectomie.

Sur le plan juridique la méconnaissance d’une DA en forme de fer a cheval lors
d’une appendicectomie expose a des complications post-opératoires et a de

graves conséquences médico-l1égales [2, 43].
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CONCLUSION
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La duplication de I’appendice vermiforme bien que rare est la plus fréquente des
malformations congénitales de 1’appendice vermiforme. Sa prévalence est esti-
mée a 0,0004%.

Notre travail apporte une contribution aux données de la littérature qui restent
trés peu fournies pour les DA en forme en fer a cheval.

Ce type D représente 5% de ’ensemble des DA. Il est le moins fréquent. Notre
cas constitue la 17°™ observation rapportée dans la littérature. Les circonstances
de découverte sont habituellement un tableau d’appendicite aigu€ ou plus rare-
ment une occlusion intestinale voire au cours de I’exploration d’une tumeur di-
gestive.

Cette duplication est souvent isolée sans aucune malformation associée.

Le traitement chirurgical est la seule attitude retenue par tous les auteurs.
L’abord laparoscopique est idéal car il permet de réaliser un geste complet apres
exploration de toute la cavité péritonéale a la recherche de malformations ou de
tumeurs digestives associees.

Dans notre cas nous optons pour une double appendicectomie pour des raisons

médicales et juridiques.
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« A propos d’une forme anatomique exceptionnelle de duplication de I’appendice vermiforme »

Meémoire : Dakar, Master d’ Anatomie Morphologique et Clinique, 2020, 57 p
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e Fera cheval e Horseshoe
RESUME

But : L’objectif de ce travail est de rapporter une forme anatomique exceptionnelle de duplication de I’appendice
vermiforme chez un patient pédiatrique et de faire une revue de la littérature.

Observation : B.D agé de 15 ans, sans antécédent pathologique, recu le 18 Juin 2016 pour une douleur
abdominale brutale a type de piqure siégeant dans la fosse iliaque droite associée a des épisodes de
vomissements alimentaires post prandiaux tardifs et une fievre d’allégation évoluant depuis trois jours.

A I’admission, le patient présentait un assez bon état général. Sa température était de 38°C et son poids de 45
kilogrammes. L.’examen de I’abdomen retrouvait une douleur exquise, et une défense en fosse iliaque droite.

Le toucher rectal différé a la fin de I’examen notait une marge anale propre, un sphincter tonique et une douleur
latéralisée a droite du cul de sac de Douglas. Le reste de [’examen clinique était normal.

La numération formule sanguine montrait une hyperleucocytose a 18 800 éléments / mm3 a polynucléaires
neutrophiles (85,2%). La C-Reactiv Protein (CRP) était positive a 68,7 mg/l.

L’échographie abdominale retrouvait une appendicite avec une petite collection péri appendiculaire.
L’exploration chirurgicale objectivait une duplication appendiculaire en forme de fer a cheval dans la fosse
iliaque droite. Elle était gangrénée, perforée au sommet et recouverte de fausses membranes.

Le geste chirurgicale était une double appendicectomie rétrograde.

L’examen histologique confirmait I’origine digestive des deux « bras » de I’appendice dupliqué.

Les suites opératoires étaient simples et la sortie a domicile était autorisée au sixiéme jour apres l’intervention
chirurgicale.

Conclusion : La duplication de 1’appendice vermiforme bien que rare est la plus fréquente des malformations
congénitales de I’appendice vermiforme. Sa prévalence est estimée a 0,0004%. Notre travail apporte une
contribution aux données de la littérature qui restent trés peu fournies pour les duplications appendiculaires en
forme en fer a cheval classées type D.

Le traitement chirurgical est la seule attitude retenue par tous les auteurs. Dans notre cas nous optons pour une
double appendicectomie pour des raisons médicales et juridiques.
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