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Chordome Sacrococcygien: Problémes
Therapeutiques.

F. KAFAI

Le chordome est une tumeur rare mais connue depuis d'un siecle.
Virchow (28) a décrit en 1857 un chordome au niveau de la selle turcique
(decouverte fortuite au cours d’unc autopsie) et a pensé & une origine carti-
lagineuse; mais c’est Miiler (18) qui a reconnu en 1858 que la tumeur Pro-
vient de la notochorde. Ribbert (23) en 1897 confirma cette conception ct
proposa le nom de chordomata pour la tumeur.

Le notochorde constitue chez Iembryon une tige axiale (squelette
primitil des vertébrés) née des cellules du feuillet moven entre ectoblaste et
endoblaste; cette formation se développe a la 4éme semaine de la vie em-
bryonnaire et régresse a la 7éme. Chez I'homme. le notochorde est une
formation essenticllement transitoire dont la regression laisse des vestiges, le
nucleus pulposus du disque intervertébral, qui peut se transformer en (u-
meur: le chordome.

Il s’agit d'une tumeur & évolution lente, ayant tendance a la récidive
tocale apres lexérese mais donnant rarement licu 4 des métastases lointaines
¢l tardives: le chordome est reconnu atre radiorésistant (>.7.13,13). 1l pro-
i-'ﬂqus.: des mainfestations locales graves conduisant a PMinvalidine dy r]‘i:’il I
L exéreése chirurgicale totale peut donner des guérisons complétes dans de
rares cas, mais du fait de sa localisation et de la dimension enorme que peut
alteindre la tumeur son extirpation totale est souvent impossible ou trés
hasardeuse,

Un traitement palliatif, par combinaison de traitement chirurgical et
de radiothérapie, ou radiothérapie seule, peut donner de longues survies: la

radiothérapie peut également donner des résultats relativement satisfaisants
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dans le traitement de chordome récidiviste. Le pronostic est inéluctablement
fatal aprés une évolution étalée de quelques mois a 25 ans (cas présenté par

Congdon (0)).

GENERALITES

Entre 1956-1973, 17 cas de chordomes dont 6 cas d’origine sacrococ-
cygienne, ont €té vus au Centre Mcédical de Pahlavi (Table. 1). La tumeur
se localise essentiellement sur la ligne meédiane, le siege d’élection étant la
région saciococcygienne dans 50 %4 des cas, la région de la base du crane
(entre la selle turcique et le trou occipital) dans 35 % des cas et le reste de
Ja colonne vertébrale dans 15% des cas. Dans notre série la réparution ¢st
cnviron d un ters pour chacun des heux d¢lection,

l.a colonne dorsale est la région la moins attemnte et le chordome de
cette région n'est signalé que chez 27 malades (27). Un cas de chordome
extra-vertébral a ¢été déerit au niveau de 'omoplate (9). Le chordome est
deux fois plus fréquent chez ’homme que chez la femme; dans notre série
nous avons 4 hommes pour 2 femmes pour le chordome sacrococceygien. La
tumeur peut apparaitre a nimporte quel dge, mais quoiqu’tl s’agisse d'une
tumeur ecmbryonnaire, elle apparait rarement chez 'enfant; la majorité des
malades se situe entre 30-70 ans, Toutefois un cas de chordome est déerit
chez un enfant de 2 1/2 ans (9).

[.4ge de nos malades varie entre 10 a 60 ans, et ceux attemts de chor-
domes sacrococcygiens entre 24 et 60 ans.

Nous exposons deux observations dont les dossiers ont €t¢ a4 notre

disposition.
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Table 1
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Localisation primaire Femme Homme Totale
sSdcrococeygien 2 4 6
Base du crine 1 2 3
Nasopharynx — 2 2
Colonne cervicale 1 —_ 1
Colonne lombaire 1 2 3
Non détermine — & 2
Totale 5 12 17

OBSERVATIONS
Cas No 1 (dossier No 46/1762)

M.R.Z.. homme de 24 ans, instituteur, a été admis le 17.4.1966 dans
le service de chirurgic avec des douleurs de la région sacrococeygaienne. Dans
ces antecedents personnels on ne reléve rien de particulier. Son affection
acluelle a débuté 8 mois avant son hospitalisation avec des douleurs con-
tinues dans la région sacrococcygien, ot il constate apparition dune tumé-
faction. Pas de trouble sphinctérien ou nerveux. On procéde 4 un préléve-
ment en vae de biopsie mais la réponse histologique n’étant pas conclusive
le patient est transféré au centre médical de Pahlaw.

A Pexamen géneéral on est en présence d’un patient en bon état général.
L'abdomen est sans particularité. Au toucher rectal le sphincter est de toni-

cite normale. On constate la présence d’une masse de la grosseur d’une
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orange de consistance ferme, fixée a la parot du sacrum ct du coccyx, repous-

sant le rectum en avant sans 'envahir. Les examens de laboratoire sont
normaux. La radiographie du bassin montre une ostéolyse du coceyx. inter-
vention chirurgicale: la tumeur est abordée par la vore longitudinale poste-
ricure. Aprés la section du sacrum en-dessous du 3éme segment, on aborde
la tumeur de la grosseur d’une orange, de couleur brune, de surface réguliere
mais lobulée et de consistence ferme. Latéralement du ¢oté gauche la tumeur
est adhérente au muscle fessier et envahit également le refeveur de ["anus du
méme coté. La tumeur est Libérée latéralement et par en haut en emportant
avec la tumeur quelques unes de ces {ibres musculaires. En avant la tumeur
ne présente aucune adhérence avec le rectum. Exeérése compléte de la tumeur
avec le coceyx et les 2 derniers scgments sacrés. Réparation du plancher
pelvien par la suture d’une breche dans le releveur de 'anus. Fermeture de
la plale opératoire aprés drainage de la cavité. L’histologie conflirme la
présence du chordome sacrococcygien, Sept ans aprés 'intervention le

patient vit sans récidive ou métastase a distance.

Cas No 2 (dossier No 13777)

R.S.., homme de 50 ans, agriculture, a ¢té¢ admus dans le service de
chirurgie le 12.4.1973 avec le diagnostic d’une tumeur {essiere. Dans ces
antécédents personnels il ne signale rien de particulier. Son affection a
commencé deux ans plus 16t par apparition d’une petite masse dans la
région sacrococcygienne au pli interfessier. La tumeur a été excisée dans un
hépital de province. Le patient reste asymptomatique pendant quelques
temps puis constate six mois avant son admission dans notre service l'appari-
tion, 4 peu prés au méme endroit, d’une masse qui augmente de volume et

envahit toute la région fessicre des deux cotés. Autrement. le patient n’a

aucune autre plainte, en particuhier pas de trouble sphinciérien 11 nerveux.
A Texamen général le patient parait en bon état général. Les différents
systemes sont normaux. Dans la région fessiere on constate la présence
d’une énorme tumeur de consistance ferme, de surface réguliere et lisse.
envahissant les deux coiés et faisant disparaitre le pli interfessier (Fig. 1 et

2). Au toucher rectal, le sphincter est de tonicité normale; on note la pre-
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sence d’une masse tumorale de dimension d’une erosse Orange repoussant

.

l¢ rectum en avant; la masse est ferme et lixée a la parol postérieure  du
rectum. Le statut neurologique est normal. Les examens de laboratoire ne
montrent rien de particulier. La radiographie du thorax et le lavement
baryté ne révélent rien de particulier. La radtographie du bassin montre une
destruction du coceyx et du sacrum (Fig. 3 et 4). On fait la biopsie de la
I¢sion et a 'examen histologique on découvre Fimage d’un chordome (Fig.
5 et 0),

Vu les dmensions de la tumeur on renonce a une intervention chirur-
gicale qui serait désespérement mutilante et on opte pour un traitement

radiothérapique a haute dose. Aprés quelques séances, le patient refuse

tout traitement et quitte le service.
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Fig. 1 et 2. Vue de face et de profil de 1a tumeur.
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| is. 3 et 4. Radiographie du bassin face et profil démontrant la destruc-
fion osseuse.
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Fig. 5et 6. Chordome sacrococcygien, montrant des cellules physaliphéres
larges typiques, séparées par une substance mucineuse. (x 120
etx400H. & E.)
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PATHOLOGIE

Macroscopiguement il s’agit de masses lobulées de volume et consistance
variable, de couleur grise et blanche, d’aspect brillant ¢t contenu muqueux
Histologiquement les cellules de chordome sont caractérisées par leur dis-
position ¢n lobules. Les cellules physaliformes qui sont vacuolées a cause
de leur contenu muqueux intracytpolasmique sont d habitude déerites comme
cellules caracteristiques du chordome (a la péniphérie le noyau est comprimé
en chaton de bague). Le chordome donne des métastases par la voie san-

guine,.

EFTUDES CLINIQUES

Le chordome tumeur d’évolution lente mais localement agressive, peut
s¢ developper insidicusement au cours de plusicurs années avant que les
symptomes n'apparaissent. Dans nos observations le premier malade s'est
présenté huit mois. et le second malade deux ans aprés apparition des
symptomes. Dans la sénie de Higinbotham (9) 'intervalle entre "apparition
des symptomes et la visite médicale varie de quelgues semaines a 5 ans. Par
contre 1l faut signaler que dans les chordomes vertébraux cet intervalle est
plus court et se situe entre 15 jours et six mois (9.22); la raison est probable-
ment {a précocité de apparition des signes neurologiques. Les signes cli-
niques sont la conséquence du déplacement, ou de la compression des
organes avoisinants, La douleur de localisation lombo-sacrée ou coccy-
gienne est le symptome principal. Au fur et a mesure que [a tumeur
progresse. les signes neurologiques apparaissent; incompétence sphincté-
ricnne reclale et veésicale. Chez certains malades le priapisme a é1é signalé
par attemte du corps caverneux (9). Dans tous les cas de chordomes de
localisation sacrococcygienne une masse est palpable au toucher rectal,
comme dans les cas rapportés dans cet article.

Chiniquement le diagnostic différentiel se pose avec les hernies discales,
la tuberculose de la colonne vertébrale. les kystes anévrismaux de l'os,

Postéochondrome, les masses inflammatomes, le hpome, les tumeurs
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métastatiques. les kystes dermoides, le méningocéle. le neurofibrome, le
carcinoide. le sarcome ostéogénique. les tumeurs a cellules géantes, le liposar-
come. le sarcome nondiftérencié, le chondrosarcome. le carcinome du rectum
¢t de la prostate.

Les chordomes sacrococcygiens donnent des métastases dans 10 a 1697
des cas (13.16) mais Higinbotham (9) qui a suivi ses malades pendant long-
temps releve le développement des métastases dans 43 %, de chordome de
toute localisation. Les métastases se font dans les ganghons lymphatiques,
les poumons, le loie et le squeletie. Dans de rares cas, les métastases se
développent au niveau du coeur (10,13.30), dans la peau (13,26,30) et dans
le systéme musculaire (4.26.30). La radiologie montre toujours une ostéolyse
du squelette. et dans nos cas particuliers I'ostéolyse du coceyx et du sacrum.

La survie moyenne est de 4 a 5 ans (9.13) ¢t la survie & 5 ans sans
métastases ni récidive se rencontre chez moins de 10 %, des malades. Dans
les cas de chordomes dorso-lombatres I'évolution est différente; dans la
série de Kamrin et col. (11) un seul cas de chordome thoracique était sans
récidive 2 ans aprés exérése chirurgicale suivie de radiothérapie; tous leurs
cas de chordomes lombaires ont récidivé au cours de premiére année aprés
traitement et n'ont eu qu'une survic moyenne de 4 ans. Dans les cas de
chordomes vertébraux de Rao (22) la survie était extremement courte situant

entire un et onze mois.

DISCUSSION |

'exerese chirurgicale radicale de la tumeur localisée a la hauteur du
coccyx et a la partie distale du sacrum peut donner une guérison permanente,
mais il est rarement possible de faire une chirurgie curative a cause de I’exten-
sion tumorale.

La voie synchrone abdominale et postérieure préconisée par Clark (5),
McCarthy {16), Localio {14) permet un meilleur pourcentage de résectabilité,
mais dans la majorité des cas on est arrété par 1'impossibilité de réséquer
plus que trois segments sacrés. En fait les deux premiers segments sacrés
sont nécessaires pour le soutien de la colonne vertébrale et du bassin, et

ablation de ces segments provoquera ['instabilité du bassin, le tassement
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de la colonne vertébrale, I'incontinance vésicale et rectale. Localio (14),
pratiquant une résection du sacrum & travers S2 avee préservation des nerfs,
a eu de bons reésultats sans incontinence sphinctérienne. Pearlman (20) a
préconisé une nouvelle technique qui consiste a exciser complétement e
sacrum et le remplacer par une prothese acrylique. McCarthy et col. (16)
ont proposé une chirurgie radicale, et sur 18 cas opérés, ils ont eu des survies
sans récidive entre 1 et 12 ans chez 7 malades. La chirurgie curative est donc
exceptionnelle et dans les cas ou 'ablation totale est impossible on est amend
a considérer une radiothérapie post-opératoire ou choisir cette derniére
comme la seule arme thérapeutique.

il est classique de considérer les chordomes comme des tumeurs radio-
résistantes mais toutefois il y a plusieurs publications démontrant Peffi-
cacité de ce traitement. Déja en 1935 Mabrey (15) mentionne 'amélioration
plus ou moins manifeste de 4 malades sur 11 traités par la radiothérapie.
Dahhn (7) traite deux malades inopérables par des rayons; ils survécurent
> et 6 ans respectivement. Baker et Coley (2) obtiennent une rémission
complete chez une malade atteinte de chordome de L3 aprés gu’elle ait regu
3950 r en moins d'un mois. Friedman (8) rapporte un cas de guérison avec
un recul de 4 ans aprés avoir donné une dose tumorale de 17200r. Sennett
(25) signale deux survies 'une de 8 ct I'autre de 13 ans parmi 8 malades
traités par la radiothérapic associée dans certains cas a la chirurgle. Win-
deyer (29) estime qu’a titre palhiatif elle est au moins préférable & 'exérése
fatalement partielle des chordomes; en utilisant la cobaltothérapie, 1l a
obtenu une rémission compléte de 5 ans avec 3250r dans un cas et chez un
deuxiéme patient une rémission plus de 4 ans avec 6500r. Higinbotham (9)
apres avoilr utilisé la cobaltothérapie sur 26 de leurs 46 chordomes, ont eu
des bons résultats dans 21 cas; 1ls ont constaté une régression constante de
la douleur et autres signes subjectifs, et une diminution importante du volume
de la tumeur dans 8 cas; ils précisent que 'amélioration est souvent lente
a se manifester et apparait 4 a 5 mois apres le traitement. ils ajoutent méme
qu’ils n'hésitent pas a recourir, s1 besoin est et compte tenu des doses dé¢ja
recues, a une nouvelle cure d’irradiation si la premiére a donné un résultat

favorable. Cayla et col. (3) rapporte le cas d'un chordome sacré ayant évolue
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pendant 18 ans, ou la radiothérapic & forte dose (14000r) a procuré une

rémission pendant plus de 10 ans, d’excellente qualité pendant 5 ans au
momns. Pearlman (19) rapporte 15 cas traités par la radiothérapie a haut
voltage (entre 3000 et 11000v); 7 patients vécurent plus que 5 ans; un patient e

a vécu 13 ans avee rémission compléte; deux autres vécurent 21 anset 16 ans

respectivement suivis de récidive. Pecker et col. (21) ont publié le cas d’un

chordome de 1.3 qui a été traité par la chirurgie et la cobaltothérapie avec

rémission compléte de plusieurs mots. |

Toutefois 1l ressort de ces différents rapports que les rayons jouent un o
role important dans le traitement des chordomes. 11 est certes difficile d’af-
firmer s'ils prolongent la vie des malades étant donné que ["évolution des

chordomes est lente et gqu'une survic de 5 ans est fréquente sans traitement.

mats des rapports de survies de 10 ans voire de 15, 20 ans et plus ont été
rapportés  avec des rémiussions  excellentes. L'essentiel est de donner de
hautes doses, utilisant la radiothérapic a haut voltage sous bétatron ou la
télécobaliothérapie,

Des doses de 8000r ou davantage sont nécessatres pour controler I'évo-
lution de la tumeur (9.19),

i orésumé Pexcision chirurgicale compléte est le traitement de chotx, S—
dans les cas ou la tumeur est localisée dans la région sacrococcygienne. La
radiothérapie post-opératoire systématique est appliquée pour les exéréses
icompletes ot en cas de récidive. Dans les localisations oli anatomique-
ment excision chirurgicale savere impossible, le traitement est d’emblée
par la radiothérapie. Certains autcurs tels Higinbotham (9) et Rosengvist
(24) tont précéder la chirurgie de la radiothérapie afin de prévenir le risque
d’envahissement et de dinmnuer le risque de récidive locale post-opératoire.

[l a été suggéré que 'hémicorporectomie doit étre considérée dans les
cas bien sélectionnés. [l est essentiel d’étudier d'abord les conditions sociales
des patients et comme Ies chordomes donnent rareiment des métastases mais
cvoluent localement en provoquant une destruction tissulaire locale et des
douleurs intolérables, il y aurait hieu de considérer cette chirurgie dans des
cas bien étudiés et chowsis (1.12.17). La chimiothérapie n'a aucune place
dans le traitement des chordomes qui sont résistants aux différents antimi-

totiques.
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Notre premier cas vit encore 7 ans apres la chirurgie sans signe de réci-

dive locale ou a distance. Le second cas ayant une tumeur énorme nous

avons renonce a une chirurgie mutilante et opté pour la radiothérapie, mais

le patient a renoncé & son traitement avant qu’on ait vu les résultats.

RESUME

Deux cas de chordomes sacrococcygiens sont présentés. La pathologie,

la climque et les différents modes de traitement en particulier la radiothérapie

ont ete revus et discuteés.
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