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SYNDROME DE CURRARINO (SC) : CHEZ UN NOUVEAU-NE DANS LE SERVICE DE CHIRURGIE PEDIATRIQUE
DU CENTRE HOSPITALIER ET UNIVERSITAIRE DE LA MERE ET DE L'ENFANT LAGUNE (CHU-MEL) - BENIN.

CURRARINO SYNDROM IN A NEWBORN, AT THE PEDIATRIC SURGERY DEPARTMENT OF LAGUNE MOTHER AND
CHILD UNIVERSITY TEACHING HOSPITAL OF COTONOU (BENIN)

*GBENOU AS., *BONOU J, **SEIDOU F, *ADEOTI F, ***FIOGBE MA, **AKPO-AKELE MT

*Service de Chirurgie pédiatrique, CHU-MEL de Cotonou
**Unité de Formation et de Recherches en Anatomie Pathologique FSS Cotonou.
***Clinique Universitaire de Chirurgie Pédiatrique CNHU-HKM de Cotonou.

RESUME

Le syndrome de Currarino (SC) fait partie des rares
formes syndromiques des malformations anorectales
(MAR). La découverte est faite lors du bilan anatomo-
pathologique de la MAR. Nous rapportons ici le cas
d’un nouveau-né de sexe masculin admis pour MAR
haute a 3 jours de vie dans le service de chirurgie
pédiatrique du Centre Hospitalier et Universitaire de la
Mere et de I'Enfant Lagune (CHU-MEL) de Cotonou.
Une colostomie a été réalisée en urgence avec des
suites simples. A I'dge de 7 mois en prélude a
I’'anorectoplastie, la colographie distale a montré une
opacité pelvienne semi lunaire voilant le sacrum.
L'abord sagittal postérieur selon Pefia n’a pas pu
montrer le bout distal de I'intestin. La reconstruction
du complexe sphinctéro-musculaire a été faite sur une
sonde trachéale. L'abord abdominal a permis la
découverte et la résection d’'une masse présacrée. Le
cul de sac rectal retrouvé a été ensuite abaissé. Les
suites opératoires ont été simples. L'anus formé était
continent. La radiographie standard post opératoire a
montré une agénésie partielle du sacrum. L’histologie
de la piece opératoire a conclu a un lipome kystique.
Le diagnostic de SC a été retenu. La recherche d’une
mutation HLXB9 n’a pas été entreprise. Il faut doncy
penser devant toute MAR et chercher a le confirmer
par les explorations paracliniques.

MOTS CLES : malformation anorectale, syndrome de
Currarino, enfant.

SUMMARY

Currarino's syndrome (SC) is one of the rare syndromic
forms of anorectal malformations. The discovery is
made during the anatomo-pathological assessment of
anorectal malformation. We report here the case of a
male newborn, 3 days old, admitted with high form of
anorectal malformation, in the pediatric surgery
department of the University Teaching Hospital of
Mother and Child Lagune of Cotonou. A colostomy was
performed urgently with simple suites. At the age of 7
months, as a prelude to anorectoplasty, the distal
colography showed a semi-lunar pelvic opacity veiling
the sacrum. The sagittal posterior approach according
to Pefia could not show the distal end of the bowel. The
reconstruction of the sphincter-muscular complex was
done on a tracheal tube. The abdominal approach
allowed the discovery and resection of a presacral
mass. The founded rectal pouch was then lowered. The
postoperative course was simple. The formed anus was
continent. Standard postoperative X-rays showed
partial agenesis of the sacrum. The histology of the
operative specimen found a cystic lipoma. The
diagnosis of SC was retained. The search for a HLXB9
mutation has not been undertaken. It is therefore
necessary to think of it in front of any anorectal
malformation, and to try to confirm it by the
paraclinical explorations.

KEY WORDS: anorectal malformation, Currarino
syndrome, child
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INTRODUCTION : Le syndrome de Currarino (SC) fait
partie des rares formes syndromiques des
malformations anorectales (MAR). C'est une maladie
héréditaire dont la transmission est autosomique
dominante [1, 2,]. Décrit par Currarino en 1981, ce
syndrome est caractérisé par une triade associant une
MAR, un défect de la région sacrococcygienne et une
masse pré-sacrée (méningocele et/ou tératome, ou
kyste neurentérique) [2 - 4]. On note souvent chez ces
patients une constipation sévere et une duplication
miillerienne [2, 5, 6]. Il peut exister une communication
avec les méninges ; ces patients sont donc exposés a
un risque de méningite purulente [7,8]. Le diagnostic
peut étre parfois difficile restant suspecté jusqu’a
I'intervention chirurgicale [6, 9].

Nous rapportons un cas de SC pris en charge au Centre
Hospitalier et Universitaire de la Mére et de I'Enfant
Lagune (CHU-MEL) de Cotonou.

OBSERVATION : Il s’agissait d’'un garcon admis au

troisiéme jour de vie pour occlusion intestinale aiglie
sur MAR. L’examen clinique a objectivé une absence
d’orifice anal. Il n’y avait ni de signe de méconiurie ni
de fistule au périnée. Une colostomie (Fig 1) en double
canon de fusil a été réalisée en urgence avec des suites
simples.

Figure 1 Malformation anorectale sans fistule (a
colostomie. b : zone présumée de I'anus).

A 7 mois d’dge, dans le cadre des explorations
paracliniques en prélude a une anorectoplastie, une
colographie distale (Fig 2) réalisée, a permis de noter
une image semi-lunaire voilant le sacrum et faisant
suspecter un effet de masse pré-sacrée sur le cul de sac
rectal. Le scanner et [I'imagerie par résonnance
magnétique (IRM) pelviens n‘ont pas été réalisés par
manque de moyens financiers.

Journal Africain Francophone de Chirurgie Pédiatrique

Figure 2 : Colographie distale montrant I'empreinte de la
masse sur le cul-de-sac.

Au cours de l'anorectoplastie par voie sagittale
postérieure (ARPSP) de Pefia, le cul de sac rectal
n’ayant pas pu étre mis en évidence, a contraint a une
reconstruction du complexe sphinctéro-musculaire sur
une sonde trachéale. Un abord abdominal
complémentaire a été pratiqué, ce qui a permis la
découverte et la résection d’'une masse présacrée (Fig
3).

Figure 3 : Tumeur présacrée réséquée (a = tumeur

réséquée ; b =tumeur réséquée ouverte).

Le cul-de-sac rectal retrouvé a été ensuite abaissé en
utilisant la sonde trachéale comme tuteur. Le
rétablissement de la continuité colique a été réalisé
dans le méme temps opératoire pour permettre
d’avoir une longueur colique suffisante pour
I'abaissement. Aprés I’ARPSP, le périnée était mis au
repos sans tension sur les sutures, par la confection
d’un platre circulaire immobilisant les deux jambes
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accolées l'une a l'autre pour 15 jours. Les suites
opératoires immédiates étaient simples. La dilatation
anale avait débutée dés une bonne cicatrisation de la
plaie opératoire périnéale au 21éme jour et était
réalisée a I'aide des bougies de Hégar. La séance de
dilatation constituait entre autre, un entrainement a la
défécation. La bougie lubrifiée, introduite dans le canal
anal, est laissée en place jusqu’a son expulsion par la
force contractile du complexe musculo-sphinctérien.

L'examen anatomopathologique de la tumeur
réséquée, a conclu a un lipome kystique. La
radiographie du bassin en postopératoire a permis
d’objectiver Ene agénésie partielle du sacrum (Fig 4).

e ¢ 6’. \;»'3

Figure 4 : Agénésie partielle du sacrum indiquée par la fleche
(a =cliché de face ; b =cliché de profil).

Le diagnostic de SC a été retenu. La recherche d’une
mutation du gene HLXB9 n’a pas été entreprise. A 24
mois postopératoires, I'examen clinique était normal.
L’anus formé était propre et tonique. On ne notait pas
de souillures entre les selles. Une radiographie du
bassin réalisée chez la meére était normale.
DISCUSSION : Depuis la notification du premier cas du
SC, un peu plus de 300 cas ont été publiés [11] et sa
fréquence serait 1/100000 dans la population [12]. Elle
appartient au groupe des malformations neurentérales
[1, 2]. Elle résulte d’une séparation anormale entre le
neuro-ectoderme et 'endoderme. Ce syndrome est la
seule forme d’agénésie sacrée actuellement connue
[3]. Martuciello et al [4] ont défini 3 types de SC: la
forme compléte comprenant un hémi-sacrum, une
MAR, et une masse pré-sacrée ; la forme intermédiaire
comprenant un hémi-sacrum associé a l'une des autres
anomalies, et la forme mineure comprenant I’hémi-
sacrum seul. Le cas décrit dans notre observation
comprenait I’"hémi-sacrum, la MAR, et la masse pré-
sacrée il s’agissait donc d’une forme compléte du SC.
La déformation semi lunaire du sacrum connue dans le
SC sous le signe de "scimitar” est souvent mise en
évidence sur les clichés de Ila radiographie
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conventionnelle lors des manifestations des
complications liées au SC [13,14]. Selon Kumar et al [9],
du fait de la rareté et de la variation des formes du SC,
il y a toujours une forte probabilité de méconnaitre son
diagnostic dans la gestion initiale des MAR.
Concernant la masse pré-sacrée, la plupart des cas ont
été des découvertes per opératoires [6,9,13,14] ou
découverte lors du bilan des complications
postopératoires de la MAR, telles que la constipation.
De par sa nature la masse pré-sacrée peut consister en
un tératome, un harmatome, un kyste neuro-
entérigue, un méningocele antérieur ou leur
combinaison [11]. De nos jours I'examen d’imagerie
appropriée pour la mise en évidence et I'appréciation
de la nature de la masse pré-sacrée en phase
préopératoire s’avere étre I'IRM [6, 8,13].
L'échographie pourrait étre d’'un bon recours dans
certains cas [13].

Dans notre contexte I'IRM est seulement disponible
dans le secteur privé, et le colt financier de I'examen
est au-dela des moyens des parents ; au total ni I'|RM,
ni I’échographie n'ont été réalisées dans notre cas. Le
seul élément de diagnostic présomptif était I'image
semi-lunaire voilant le sacrum et faisant suspectée un
effet de masse pré-sacrée sur le cul de sac rectal a la
colographie distale réalisée.

Dans notre cas, I'examen anatomopathologique de la
masse réséquée a conclu a un lipome kystique ce qui
explique la variabilité de la nature histologique de cette
masse [2, 3].

Les formes de MAR décrites dans le SC sont souvent
une fistule recto-urinaire, une atrésie rectale, une
sténose anale simulant dans bien des cas une maladie
de Hirschsprung [9, 11, 13, 14]. Dans notre cas il
s’agissait d’'une MAR haute dont la portion distale
n’était pas accessible par la voie sagittale postérieure
pourtant recommandée dans ces formes pour
I’ablation de la masse et I'anorectoplastie [8, 15]. Dans
notre cas cette voie postérieure n’a servi qu’a, la
reconstruction du trajet périnéale pour I'abaissement
de l'intestin distal comme dans le cas de certaines MAR
hautes. C’'est I'abord abdominal complémentaire qui
dans notre cas a permis la résection de la masse pré-
sacrée et la mobilisation du cul de sac rectal et son
abaissement.

Selon Samuel et al [6] le traitement chirurgical doit étre
personnalisé eu égard aux facteurs de risques en
présence. Ainsi, dans le cas ou le diagnostic de SC est
certain, une approche pluridisciplinaire chirurgicale est
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souhaitable afin de réduire la morbidité et la mortalité
[11,14].

Dans le SC le mode d’hérédité est autosomique
dominant dans prés de la moitié des cas [16]. Le géne
a homeobox HLXB9 qui code un facteur de
transcription (protéine HB9), est situé dans la région
chromosomique 7936. Des mutations de ce gene ont
été mises en évidence dans de nombreux cas de SC
familiaux et dans seulement 30% des cas sporadiques ;
cela laisse penser que d’autres genes sont impliqués
dans le SC [5,16]. La recherche génétique dans les MAR
syndromique reste encore |'un des multiples
problemes touchant les pays en développement
comme le Bénin.

Dans notre cas nous n’avons pas observé de
constipation opiniatre en période post opératoire ; la
recherche d’'une éventuelle duplication miillerienne
n’a pas été entreprise. La constipation opiniatre et la
duplication miullerienne constituent les quatrieme et
cinquiéme signes dans le SC [7,16].

Le manque de moyens financiers chez les parents du
cas présenté, et I'inexistence d’une assurance maladie
universelle a I'échelon national, ont constitué une
véritable limite pour les investigations paracliniques en
imagerie et génétique. Le suivi médical a long terme
doit étre de mise.

CONCLUSION : Devant toute MAR, il faut penser a la
possibilité de SC. L'observation clinique associée aux
investigations radiologiques conventionnelles
standards permettent de mettre en exergue la triade :
MAR, tumeur pré-sacrée et agénésie partielle du
sacrum, qui font retenir le diagnostic. La recherche de
mutation HLXB9 doit étre effectuée sur le plan
génétique.
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