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Introduction:-

La fusion gonadosplénique est une anomalie congénitale rare caractérisée par une fusion entre les tissus splénique et
testiculaire. Il existe moins de 190 cas colligés dans la littérature, la plupart d’entre eux sont associés a une
cryptorchidie. La fusion gonadosplénique est classée en 2 types, continue et discontinue, selon qu’il existe ou non
une connexion anatomique entre les deux tissus. Dans cet article, nous rapportons le cas inhabituel d’une fusion
gonadosplénique qui a été prédiagnostiquée comme masse testiculaire maligne, ayant conduit & une orchidectomie.

Observation:-

11 s’agit d’un enfant de Sans, sans antécédents pathologiques notables, qui a consulté pour une tuméfaction scrotale
gauche, découverte fortuitement par ses parents. L’examen physique a retrouvé une formation nodulaire au niveau
du testicule gauche, ferme, non douloureuse, dont la présence a été confirmée également sur 1’échographie scrotale
qui a objectivé I’existence au niveau du pdle supérieur du testicule gauche d’une lésion nodulaire, isoéchogene,
homogeéne, de 2 cm de diamétre, trés vascularisée en mode Doppler (fig. 1). La suspicion d’une tumeur maligne sous
jacente a été justifiée compte tenu du caractére hypervasculaire de la Iésion. La radiographie du thorax, le dosage de
la béta human chorionic gonadotropin et de I’alpha feeto-proteine étaient sans anomalie. La tomodensitométrie
abdomino-pelvienne, réalisée dans le cadre du bilan d’extension, a montré le nodule précedement décrit qui était
bien limité, isodense, rehaussé de fagon intense aprés injection de produit de contraste iodé (fig 2 et 3), sans autre
anomalie associée a 1’étage abdomino-pelvien. L’enfant a bénéficié d’une orchidectomie large suivie d’un examen
anatomopathologique de la piece opératoire, qui a révélé la présence de tissu de nature splénique (fig. 4), en rapport
avec une fusion splénogonadique discontinue. Les suites opératoires étaient simples.

Discussion:-

La fusion gonadosplénique est une anomalie congénitale rare correspondant a une fusion aberrante entre la rate et la
gonade ou les dérivés mésonéphrotiques (épididyme, canal déférent) pendant la période embryonnaire (5), décrite
pour la premiere fois par Bostroem en 1883 (1). Il existe moins de 190 cas rapportés dans la littérature, dont 50%
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sont des enfants de moins de 10 ans (1, 2). Il y a une nette prédominance masculine bien que quelques cas de fusion
de rate a I'ovaire gauche soient publiés (6).

L'anomalie se forme pendant les premiers mois de la vie embryonnaire entre la 5eme et la 8éme semaine, au
moment ou les ébauches splénique et gonadique sont trés rapprochées et ne sont séparées que par deux couches
d'épithélium ccelomique aprés rotation gastrique et croissance du mésogastre dorsal; ceci explique la localisation
gauche des fusions splénogonadiques, bien qu'un cas de fusion de tissu splénique avec le testicule droit ait été décrit
(3,6).

Pour certains auteurs, une inflammation péritonéale entre rate et gonade permettrait leur fusion; pour d'autres il
s'agirait d'une migration de cellules spléniques par voie rétro péritonéale. Les théories récentes reprennent I'idée de
fusion par migration cellulaires sous l'effet d'un agent tératogéne inconnu a ce jour. La possibilit¢é d'une
participation héréditaire autosomique récessive a été également évoquée pour expliquer I'association de certaines
formes continues a des anomalies des membres et de la face (5,6).

Figure 2 et 3:-TDM abdomino-pelvienne en coupe axiale (& gauche) et reconstruction sagittale (a droite), aprés
injection de produit de contraste iodé au temps portal. Nodule intrascotal paratesticulaire gauche, bien limité, avec
prise de contraste intense aprés injection.
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Deux grands types ont été décrit, la forme continue qui représente 56% des cas, ou il existe un tractus fibreux de
parenchyme splénique tendu entre la rate orthotopique et le parenchyme fusionné a la gonade; et la forme
discontinue, ou cette connexion n'existe pas, la rate étant séparée du tissu gonadique par une capsule (1, 4).

Dans le tiers des cas, la fusion splénogonadique continue est associée a des anomalies congénitales dont la plus
fréquente est la cryptorchidie qui est retrouvée dans 31% des cas. On retrouve des anomalies des membres dans 19
% des cas se répartissant entre ectromélie, péromélie, phocomélie et amélie. L’association d’une fusion
splénogonadique a des anomalies majeures des membres a donné naissance a une entité reconnue sous le terme de
SGFLD (Splenogonadal Fusion Limb Defect syndrome), dont 30 cas ont récemment été rapportés dans la literature
(5,7). D’autres anomalies peuvent étre associé¢es a type de micrognatie, microgyrie, asymétrie craniofaciale, fentes
palatines, anomalies cardio pulmonaires, persistance du Ductus Venosus, microgastrie, malrotations intestinales,
malformations ano rectales, hernie inguinale, hypospadias, ambiglités sexuelles, varicocele, spina bifida, et
d'ostéogénese imparfaite (4,6).

Le diagnostic est rarement posé en préopératoire, 4 cas sont rapportés dans la littérature (5). L’échographie est peu
contributive puisque le caractére hypoéchogene des rates ectopiques ne permet pas de les différencier d’un processus
tumoral (8).

Le scanner peut montrer le nodule splénique ectopique, sous forme d’une formation paratesticulaire généralement
gauche, avec rehaussement intense aprés injection de produit de contraste paralléle a celui de la rate orthotopique. 1l
permettrait en outre d’identifier le tractus fibreux dans les formes continus.

Ainsi le plus souvent le diagnostic de fusion splénogonadique est fait en per ou en post opératoire, généralement au
cours d’une cure d’une hernie inguinale ou d’une cryptorchidie (5). Dans certains cas le diagnostic a pu étre porté
apres rupture traumatique ou occlusion intestinale sur la bride intra péritonéale que forme la fusion continue (2).

Lorsque l'anomalie est reconnue en per opératoire, I'exérése sélective du tissu splénique est possible et c’est la régle
pour les formes discontinues sauf dans les cas d'extension splénique intra testiculaire (5). Pour les formes continues,
il faut en outre sectionner le tractus aprés hémostase de son pédicule interne et le péritoniser pour éviter la formation
de brides intra péritonéales. La ccelioscopie est trés intéressante en particulier pour les cas associés a une
cryptorchidie. Pour certains auteurs, l'abstention peut se discuter si I'anomalie est reconnue en pré opératoire et si
elle ne se manifeste pas cliniquement. Le dogme de la castration systématique doit donc étre réévalué et étayé par
des arguments préopératoires plus objectifs.

Conclusion:-

La fusion splénogonadique est une anomalie rare. Elle doit étre évoqué devant un tableau clinique associant la
présence d’une Iésion située dans la bourse gauche, paraissant extra testiculaire a 1’échographie, associée a des
anomalies congénitales des membres. Le clinicien et le radiologue doivent garder cette entité a I’esprit, afin d’éviter
la réalisation d’une orchidectomie inutile.
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