
Rev Med Liège 2011; 66 : 1 : 25-29 25

IntroductIon

Les tératomes sacrococcygiens (TSC) repré-
sentent les tumeurs néonatales les plus fréquen-
tes. Environ 2/3 d’entre eux sont bénins et ont un 
excellent pronostic après exérèse chirurgicale.

Les récidives malignes des TSC sont très rares 
et ont été rapportées même pour des tératomes 
initialement classés bénins (1- 4). Les mécanis-
mes à l’origine de ce potentiel évolutif inattendu 
ne sont pas bien connus. 

Nous rapportons quatre observations de réci-
dive maligne, sous forme d’une tumeur du sinus 
endodermique (TSE), de tératomes sacrococcy-
giens étiquetés comme étant bénins à l’examen 
histologique initial. A travers ces observations 
et une revue de la littérature, nous discutons les 
facteurs étiopathogéniques proposés pour expli-
quer cette évolution inhabituelle.

MatérIel et Méthode

Nous avons conduit une étude rétrospective 
de 17 cas de TSC différenciés («mature terato-
mas»), colligés sur une période de 9 ans (1994-
2002) dans le Service d’Anatomie Pathologique 
de l’Hôpital Fattouma Bourguiba de Monastir, 
dans le but de relever les cas ayant eu une réci-
dive maligne. Le diagnostic de récidive, évoqué 
par des arguments cliniques, radiologiques et 
biologiques, a été confirmé dans tous les cas 
par l’examen anatomopathologique de la pièce 
d’exérèse chirurgicale.

Les données concernant l’âge des patients 
lors du diagnostic initial et au moment de la 
récidive, le stade selon Altman, le taux des mar-
queurs tumoraux, le traitement initial, l’analyse 
histopathologique et l’évolution ont été relevés 
à partir des dossiers d’hospitalisation. Une 
relecture des lames de la tumeur initiale a été 
faite dans tous les cas.

résultats 

Les principales données cliniques et paracli-
niques sont résumées dans les tableaux I et II.
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ReSuMe : les tératomes sacrococcygiens (TSc) sont des 
tumeurs néonatales rares et le plus souvent bénignes. notre 
intérêt a été suscité par l’observation de cas de TSc histolo-
giquement bénins qui, après exérèse chirurgicale, ont récidivé 
sous forme maligne. nous avons conduit une étude rétrospective 
sur 17 patients opérés pour TSc bénins durant une période 
de 9 ans. Parmi ces patients, 4 ont eu une récidive maligne. il 
s’agissait de 3 filles  et un garçon avec un âge moyen de 19 mois. 
le délai moyen de la récidive était de 17 mois. dans 2 cas, la 
récidive était découverte à l’occasion d’un syndrome tumoral 
et dans les deux autres, par l’élévation du taux d’alpha fœto-
protéine. Histologiquement, une des tumeurs initiales compor-
tait des microfoyers immatures mais aucune ne renfermait une 
composante maligne après relecture des lames. les récidives se 
sont toutes présentées sous forme de tumeurs du sinus endo-
dermique. après exérèse et chimiothérapie adjuvante, un seul 
enfant est décédé par complication liée à la chimiothérapie. les 
trois autres étaient vivants sans maladie après un recul de 5 
ans. nos résultats soulignent la nécessité de prescrire une sur-
veillance étroite clinique et biologique qui doit couvrir au moins 
les 2 années suivant la chirurgie d’un TSc néonatal.
Mots-clés : Tératome sacrococcygien - Tumeur du sinus  
endodermique - Récidive

MalIgnant recurrence of «Mature» sacrococcygeal  
teratoMa. a clInIcopathologIcal study of 4 cases

SuMMaRy : Sacrococcygeal teratomas (ScT) are uncommon 
neonatal tumours which are usually benign. our interest was 
aroused by encountering patients with reportedly benign ScT 
which later, after surgery, recurred as malignant tumours. We 
conducted a retrospective study of 17 patients treated for benign 
ScT during a period of 9 years. of these patients, 4 developed 
malignant recurrence (3 females and 1 male) with a mean age 
of 19 months. The average time to recurrence was 17 months. 
Recurrence presented as a gluteal mass in one case, urinary 
and digestive compression signs in another case and as elevated 
alpha-fetoprotein levels in the two remaining cases. Histologi-
cally, one of the original tumors included tiny immature foci 
but none contained a malignant component after reading sli-
des. Recurrences were as endodermal sinus tumour in all cases. 
after surgery and adjuvant chemotherapy, only one child died 
from complications related to chemotherapy. The other three 
were alive and well at mean follow-up of 5 years. These results 
emphasise the need for close clinical and biological follow-up 
for at least 2 years in all patients who had undergone excision 
of a neonatal ScT.
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Données cliniques et paracliniques

•	 Au	moment	des	récidives	:	

Quatre parmi les 17 cas de TSC bénins opé-
rés ont eu une récidive maligne sous forme de 
TSE, soit une fréquence de 23%. Nos 4 patients 
incluaient 3 filles et 1 garçon. Leur âge, au 
moment des récidives, variait de 13 à 24 mois 
(moyenne : 19 mois). Le délai de la récidive 
des TSC variait de 7 à 24 mois (moyenne : 17 
mois). Les circonstances de découverte étaient 
une masse palpable de la fesse gauche dans un 
cas, une constipation avec oligoanurie dans un 
autre cas et une élévation du taux d’alpha fœto-
protéine (AFP) dans les 2 derniers cas. Le taux 
d’AFP était augmenté dans tous les cas (89,57 à 
800 UI/ml). 

La tomodensitométrie abdomino-pelvienne a 
permis de détecter les récidives dans tous les cas 
et de préciser leur taille. Les masses tumorales 
avaient une topographie latéro- ou rétro-rectale 

(2ème cas), rétro-sacrée gauche (1er cas, Fig. 1) et 
abdomino-pelvienne (1er cas). Un envahissement 
des structures adjacentes a été mis en évidence 
dans 2 cas et des adénopathies rétropéritonéales 
dans 1 cas. 

Il existait des calcifications dans 1 cas parmi 
les 2 qui ont eu une échographie abdominopel-
vienne.

•	 Au	moment	de	la	première	intervention	:	

Nos 4 patients étaient, au moment de l’inter-
vention initiale, âgés de : 5 jours, 9 jours, 22 
jours et 5 mois et demi. Les tumeurs étaient clas-
sées selon Altman (5) comme suit : 1 cas type 
I (masse à développement principal externe), 2 
cas type II (masse avec prolongement endo-pel-
vien important) et 1 cas type IV (masse interne 
sans composante externe). La taille moyenne 
tumorale était de 9 cm. L’exérèse était complète 
dans tous les cas emportant le coccyx.

aspects anatomopathologiques

Une résection complète de la tumeur a été 
réalisée dans deux cas. Dans les deux autres cas, 

Figure 1. TDM (cas n°2) : masse tissulaire rétro-sacrée gauche de 8 cm. 

cas Sexe age  classification Histologie Traitement
  (mois) d’altman  initiale  initial

1    F    24       II     TD     RC 
     emportant  
     le coccyx

2    F    20       II     TD      RC 
     emportant  
     le coccyx

3    M    20        I     TD +      RC
    microfoyers  emportant
    immatures le coccyx

4    F    13      IV     TD     RC 
     emportant  
     le coccyx

F : Féminin; M : Masculin; RC : Résection  Complète; TD : Tératome 
Différencié.

tabLeau i. DoNNées aNatomo-cLiNiques et traitemeNt Des tumeurs 
iNitiaLes

cas délai de cdd Siège de la Taux d’afP  Taille (cm)  Traitement    evolution
 récidive (mois)  récidive  en ui/ml   chirurgie chimiothérapie

1          24 Constipation Abdomino-      800       4       RI  4 cures bléo    VVB après
  + oligoanurie pelvien     cisp  étop      6 ans

2          19 Masse de la  Rétro-sacré       350       6,5       RI   7 cures bléo    VVB après
  fesse gauche     cisp  vép      5 ans
 

3          20 ↑↑ AFP Latéro-rectal        169,2       2,5      RC  5 cures vép    VVB après
   droit     cisp      4 ans

4           7 ↑↑ AFP Rétro-rectal       89,50       5      RC  5 cures vép      DCD
        cisp     (5mois)

AFP : alpha fœto protéine; RI : Résection incomplète; RC : résection  complète; CDD : circonstance de découverte; VVB : vivant va bien; DCD : décédé; Cisp : 
cisplatine; étop : étoposide; vép : vépeside; bléo : bléomycine.

tabLeau ii. DoNNées cLiNiques, thérapeutiques et évoLutives Des réciDives
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la résection n’était que partielle à cause de l’in-
filtration des structures adjacentes. Macroscopi-
quement, les tumeurs avaient une taille allant de 
2,5 à 6,5 cm. La consistance était molle dans 1 
cas et ferme dans 3 cas. A la coupe, il existait des 
foyers de remaniement nécrotique et hémorragi-
que dans 1 cas. Histologiquement, les 4 tumeurs 
avaient des aspects caractéristiques d’une tumeur 
du sinus endodermique (Fig. 2, 3). Dans un cas, 
il y avait une composante différenciée associée. 
Les limites d’exérèse étaient saines dans un cas 
et passaient par endroits en tissu tumoral dans 
les autres cas. 

La relecture des coupes histologiques des 
tumeurs initiales de nos 4 patients a confirmé 
qu’il s’agissait bien de tératomes différenciés 
kystiques avec, dans un cas, un microfoyer imma-
ture de grade 1 selon Gonzalez-Crussi (6). 

evolution

Les 4 malades ont bénéficié d’une chimiothé-
rapie post-opératoire à base de bléomycine, cis-
platine, étoposide. L’évolution fut favorable dans 
trois cas, cliniquement, biologiquement et radio-
logiquement avec normalisation des taux d’AFP 
au cours des différents contrôles après un recul 
de 5 ans. Le décès est survenu dans 1 seul cas, 
5 mois après l’intervention, en rapport avec une 
aplasie médullaire due à la chimiothérapie.

dIscussIon

La fréquence de récidive maligne des TSC 
initialement classés bénins varie entre 3 et 27% 
(1-2) (23% dans notre série). Ce taux augmente 
de façon significative et atteint 37% lorsque la 
résection initiale n’a pas emporté le coccyx (1). 
L’âge de récidive varie entre 6 et 34 mois avec un 
délai moyen de récidive de 24 mois (1-3). Tou-
tefois, des observations exceptionnelles de réci-
dive à l’âge adulte, avec des délais supérieurs à 
40 ans, ont été rapportées (7, 8). 

A l’instar des séries rapportées, notre étude 
montre une prédominance féminine avec un sex-
ratio de 1:3. Cette prédominance peut être expli-
quée par le fait que le TSC survienne chez les 
filles dans 75% des cas (7, 9). 

La récidive est découverte soit à l’occasion 
d’un syndrome tumoral : masse palpable (cas 2), 
signes de compression urinaire ou digestive (cas 
1), soit suite à une augmentation du taux séri-
que de l’AFP (cas 3 et 4), ou exceptionnellement 
de la βHCG, lors de la surveillance périodique 
post-opératoire (3, 8, 10).

Le diagnostic de récidive doit faire pratiquer 
un bilan radiologique comportant une radio-

graphie du thorax à la recherche de métastases 
pulmonaires, une échographie et surtout une 
tomodensitométrie qui permet de retrouver une 
récidive tumorale infraclinique, d’évaluer les 
rapports de la récidive tumorale avec les structu-
res adjacentes et de rechercher les adénopathies 
rétro-péritonéales (7, 11-13). L’imagerie par 
résonance magnétique permet surtout de recher-
cher un envahissement intrarachidien (8, 14).

Au plan anatomopathologique, la récidive est 
représentée dans la quasi-totalité des cas, y com-
pris ceux de notre étude, par les tumeurs du sinus 
endodermique. Les rarissimes récidives décrites 
chez l’adulte étaient sous forme d’adénocarci-
nome (7, 8). Macroscopiquement, la tumeur est 
le plus souvent solide, de contours irréguliers et 
peut renfermer des cavités kystiques. Sa taille 
varie de 2 à 10 cm. A la coupe, elle présente des 
foyers de remaniements nécrotique ou hémor-
ragique. Histologiquement, cette tumeur repro-

Figure 2. Histologie (cas n°3) : cellules tumorales au cytoplasme clair avec 
plusieurs globules hyalins intra- et extra-cellulaires  (HEx200).

Figure 3. Histologie (cas n°2) : corps de Schiller-Duval. (HE x200)
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duit des structures évocatrices du sac vitellin de 
l’embryon humain. Elle peut prendre des aspects 
architecturaux variés. Les cellules tumorales 
sont immatures à cytoplasme clair et à noyau 
volumineux fortement nucléolé et fréquemment 
en mitose. A l’intérieur et autour de ces cellules, 
on note des globules hyalins éosinophiles carac-
téristiques PAS positifs. Dans 75% des cas, des 
structures gloméruloïdes périvasculaires corres-
pondant à des corps de Schiller-Duval sont pré-
sentes (2, 3). L’immunohistochimie permet de 
mettre en évidence la sécrétion d’AFP dans les 
globules hyalins éosinophiles (15).

La résection chirurgicale complète précédée 
d’une chimiothérapie à base de platinum consti-
tuent le traitement de choix des récidives mali-
gnes et permettent actuellement une survie à 5 
ans de 80% et plus (3, 10, 11, 16-18). Dans notre 
travail, 3 enfants sur 4 étaient en vie, sans mala-
die, 5 ans après la fin du traitement. La radio-
thérapie était réservée pour les tumeurs dont la 
résection était microscopiquement incomplète 
(10, 17).

Les hypothèses étiopathogéniques proposées 
pour expliquer la récidive maligne des TSC ini-
tialement étiquetés comme étant bénins sont : 

1. la présence d’une composante maligne sous 
forme de microfoyers non identifiés par l’exa-
men anatomopathologique initial (1, 3, 9, 10, 
18); 

2. la persistance in	situ de microfoyers malins 
après la première résection chirurgicale. (1, 8, 
10, 18, 19);

3. la présence d’une composante immature. 
En effet, la capacité de croissance et de trans-
formation maligne des cellules embryonnaires 
(immatures) en postnatal est bien démontrée 
(20); 

4. une transformation épithéliale maligne qui 
reste pour certains auteurs la seule explication 
pour les récidives qui surviennent à l’âge adulte. 
Cette cancérisation se produirait sur un résidu 
tumoral après exérèse incomplète (2, 8).

Nous suggérons que la seule explication 
d’une récidive maligne sur un tératome étiqueté 
bénin serait liée à la présence d’un ou de plu-
sieurs contingents microscopiques immatures 
ou malins qui n’ont pas été identifiés par l’exa-
men anatomopathologique initial, ou qui ont 
été laissés in	situ après exérèse chirurgicale. La 
présence dans le TSC de l’un de nos 4 patients 
de microfoyers immatures conforte cette hypo-
thèse.

conclusIon

Notre étude confirme le bon pronostic des 
TSC bénins même en cas de récidive maligne. 
Cependant, ce potentiel évolutif est associé à 
une morbidité et des sanctions thérapeutiques 
lourdes. Ce risque peut être réduit par un traite-
ment précoce consistant en une exérèse complète 
en monobloc de la tumeur emportant le coccyx. 
L’étude anatomopathologique de la pièce opé-
ratoire doit vérifier les marges chirurgicales et 
s’assurer de l’absence de foyers immatures ou 
malins et ce, en multipliant les prélèvements (au 
moins un bloc par centimètre selon le grand dia-
mètre). La présence de foyers de TSE justifie 
une chimiothérapie complémentaire.

Dans tous les cas, après traitement, une sur-
veillance clinique et biologique (dosage du taux 
sérique d’AFP et β HCG) doit être instaurée. 
Une tomodensitométrie sera réalisée à la moin-
dre suspicion d’une récidive. Cette surveillance 
couvrira au moins les deux années suivant la 
chirurgie initiale. Toutefois, les cas rapportés de 
récidives à l’âge adulte incitent à ne pas lâcher 
définitivement ces patients après ce délai. 
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