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RESUME :

La différenciation sexuelle comprend I’ensemble des transformations qui vont intervenir chez I’embryon indifférencié, de 1’établissement d’un
sexe génétique déterminé lors de sa conception, jusqu’a la naissance d’un nouveau-né aux organes génitaux internes et externes exprimant un
phénotype sexuellement différencié et non ambigu. La différenciation sexuelle dépend d’un ensemble de signaux cellulaires et hormonaux qui
interagissent entre eux dans un ordre bien précis, encore mal défini. Une anomalie survenant a ’une ou 1’autre de ces étapes peut entrainer un
défaut de développement des organes génitaux et du tractus urinaire. Les Disorders of Sex Development (DSD) anciennement appelés les ambi-
guités sexuelles représentent une discordance entre le sexe génétique, le sexe gonadique (testicule ou ovaire), le sexe biologique (profil hormonale
et moléculaire) et le sexe phénotypique, c’est-a-dire I’aspect des Organes Génitaux Externes (OGE) et /ou des Organes Génitaux Internes (OGI).
Une étude rétrospective de malades ayant subi en méme temps une exploration échographique et coelioscopique, 31 malades ont été recensés entre
2018 et 2022 : 14 malades avec syndrome d’insensibilité partial aux androgene, 2 cas de dysgénésie testiculaire, 4 cas de syndrome de persistance
de dérivées mulleriens, 1 cas d’insensibilité compléte aux androgénes,1 cas de Saréductas, hypogonadisme hypogonadotrope dans 3 cas, aucun
diagnostic n’a été établit dans 1cas et 1cas d’hyperplasie congénitale de la surrénale, 2 cas de dysgénésie gonadique mixte a caryotype 45 x0/46xy
et Icas de mosaique 48xxyy/46xy. Un ovotestis DSD avec caryotype 46xx/xy. Tous les malades ont eu une exploration échographique avant
I’exploration coelioscopique. Les deux modalités ont identifié des dérivées mulleriennes dans Scas (17 %), dans 16 cas (51 %) les 2 examens ont
permis d’affirmer I’absence de dérivées mulleriens, dans 10 cas il y avait une discordance entre 1’échographie et la coelio-exploration dont 1’écho-
graphie n’a pas réussi a mettre en évidence les dérivées mullériens dans 10 cas (32 %). Avec un test de KHI-deux a 0,047 significatif (inferieur a
0,05). Le role de la ceelioscopie dans 1’évaluation des gonades intra-abdominales a été prouvé et la précision concernant 1’aspect macroscopique et
I’identification est nettement supérieure a I’échographie abdominal. Dans notre série, la ccelioscopie a permet a permis la visualisation de 6 streak
gonades y compris 1 ovotestis VS aucune a 1’échographie. En conclusion, il était clairement démontré dans notre étude que la chirurgie coeliosco-
pique est sans danger pour divers procédures chez les patients DSD, la coelioscopie diagnostique est utile pour concevoir une stratégie chirurgicale
thérapeutique pour la plupart des patients atteints d’anomalie de développement sexuelle, en confirmant I’anatomie interne des organes génitaux
et la pathologie gonadique, 1’attention doit étre attiré pour diagnostiquer précisément la pathologie gonadique des ovotesticular DSD. D’autre part,
la coelioscopie thérapeutique est une procédure précieuse pour traiter les patients DSD. Notre étude a démontré I’amplitude et la sensibilité des
examens coelioscopiques dans I’évaluation des patient DSD.

M()tgL clé : DSD, Dérivés mulleriens, Echographie, Ceelioscopie.
ABSTRACT : IMPACT OF LAPAROSCOPY VS ULTRASOUND IN THE EVALUATION OF SEXUAL
DIEFEREN TIATION ABNORMALITIES.

Sexual differentiation includes all the transformations that will occur in the undifferentiated foetus, from the establishment of a determined genetic
sex during its conception, until the birth of a newborn with differentiated and unambiguous phenotype. Sexual differentiation depends on a set
of cellular and hormonal signals that interact with each other in a very specific order, which is still poorly defined. An anomaly occurring at one
or other of these stages can lead to a defect in the development of the genital organs and the urinary tract. Disorders of sex development (DSD)

/ represent a discordance between the genetic sex, the gonadal sex (testis or ovary), biological sex (hormonal and molecular profile) and phenotypic

p " sex that is to say the appearance of the external genital organs (EGO) and/or the internal genital organs (IGO). It’s about a retrospective study

/ of patients who underwent ultrasound and laparoscopic exploration at the same time, 31 patients were identified between 2018 and 2022: 14

patients with partial androgen insensibility syndrome, 2 cases of testicular dysgenesis, 4 cases of persistence of Mullerian duct syndrome, 1 case

of complete androgen insensibility syndrome to androgens, 1 case of Sa-reductase, hypogonadotropic hypogonadism in 3 cases, no diagnosis was

established in 1 case; and 1 case of congenital adrenal hyperplasia, 2 cases of mixed gonadal dysgenesis with karyotype 45 x0/46xy, and 1 case of

mosaic 48xxyy/46xy, and a DSD ovotestis with 46xx/xy karyotype. All the patients had an ultrasound exploration before the laparoscopy explora-

tion. The two exams identified Mullerian duct in 5 cases (17%)), in 16 cases (51%) the 2 methods allowed to assert the absence of Mullerian duct, in

10 cases there was a discrepancy between the ultrasound and the laparo-exploration of which the ultrasound failed to highlight the Mullerian duct

in 10 cases (32 %). With a significant KHI-two test at 0.047 (less than 0.05).The role of laparoscopy in the evaluation of intra-abdominal gonads

has been proven and the precision concerning the macroscopic aspect and identification is clearly superior to abdominal ultrasound. In our series,

laparoscopy allowed the visualization of 6 streak gonads including 1 ovotestis VS none on ultrasound. Conclusion, it was clearly demonstrated

in our study that laparoscopic surgery is safe for various procedures in DSD patients, diagnostic laparoscopy is helpful in designing a therapeutic

surgical strategy for most patients with abnormal sexual development, by confirming internal genital anatomy and gonadal pathology, Caution

should be drawn to accurately diagnosis of the gonadal pathology of ovotesticular DSD. On the other hand, therapeutic laparoscopy is a valuable

procedure for treating DSD patients. Our study demonstrated the amplitude and sensitivity of laparoscopic examinations in the evaluation of DSD
patients.
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INTRODUCTION

a différenciation sexuelle comprend 1’ensemble des trans-

formations qui vont intervenir chez 1’embryon indifféren-
cié, de I’établissement d’un sexe génétique déterminé lors de sa
conception, jusqu’a la naissance d’un nouveau-né aux organes
génitaux interne et externes exprimant un phénotype sexuel-
lement différencié et non ambigu. La différenciation sexuelle
dépend d’un ensemble de signaux cellulaires et hormonaux qui
interagissent entre eux dans un ordre bien précis, encore mal
défini. Une anomalie survenant a [’'une ou 1’autre de ces étapes
peut entrainer un défaut de développement des organes génitaux
et du tractus urinaire.
Les Disorders of Sex Development (DSD) représentent une
discordance entre le sexe génétique, le sexe gonadique (testi-
cule ou ovaire), le sexe biologique (profil hormonale et molécu-
laire) et le sexe phénotypique, c’est-a-dire ’aspect des Organes
Génitaux Externes (OGE) et/ou des Organes Génitaux Internes
(OGI) [1]. L’assignation d’un sexe social « genre », la prise en
charge diagnostique, le traitement chirurgicale (indication, tech-
nique, évaluation) et le timing de la chirurgie sont les principaux
problémes concernant les patients DSD [2]. Certains d’entres
eux soulévent les questions de 1’assignation de genre et de leur
prises en charge chirurgicales qui restent particulicrement dif-
ficiles et trés controversées, avec 1’évolution et I’acceptation de
transgenre, 1’indication est devenu difficile et collégiale.
L’imagerie tient une place significative dans 1’appréciation du
développement normal ou anormal des organes génitaux in-
ternes et externes, avant et apres la naissance.
L’échographie pelvienne est demandée en premicre intention
[3,4] et permet d’apprécier la présence ou non d’utérus, le
nombre et situation des gonades, la présence d’une cavité vagi-
nale ou non, la présence ou non d’un utricule prostatique, les
anomalies morphologiques des surrénales, ou de 1’appareil uri-
naires, la malformation des canaux de Miiller.
Récemment, la ccelioscopie a été largement indiquée en matiere
de prise en charge des anomalies de développement sexuelle. La
ceelioscopie est indiquée dans un but diagnostique d’évaluation
des structures pelviennes et thérapeutiques. En raison de son
caractére mini-invasive et cosmétique.

LE BUT DE ETUDE

Apprécier le degré de précision de la ceelioscopie VS 1’écho-
graphie dans I’évaluation des dérivées mulleriens dans 1’explo-
ration des anomalies de differenciation sexuelle (Disorder of sex
développment).

PATIENTS ET METHODE

Etude rétrospective de malades présentant une anomalies de
différenciation sexuelle selon nos critéres d’inclusions (hypos-
padias postérieur ou micropenis associ¢ a une ectopie uni ou
bilatérale, ectopie bilatérale avec testicule non palpable, aspect
féminin avec une hypertrophie clitoridienne, orifice unique, her-
nie inguinale bilatérale avec des gonades palpables) ayant subi
en méme temps une exploration échographique et coeliosco-
pique. L’échographie a été pratiquée par un médecin radiologue
exergant dans un Hopital pédiatrique (notre institution). La coe-
lioscopie a été pratiquée par un seul chirurgien pédiatre a option
urologie. L’enfant est placé en décubitus dorsal, le chirurgien
est placé au niveau de la téte du malade, du coté droit, I’assistant
du coté gauche, I’écran en regard de I’opérateur, un optique de
5 mm, a 0 degré a été utilisé, Un dissecteur de 5 mm, un ciseau
courbe, une pince a préhension, un crochet mono polaire, un
systéme d’irrigation-aspiration, trois trocarts de Smm (figure 1).
Un trocart 5 mm est placé dans 1’ombilic par technique open
Celio, Création de I’espace de travail par insufflation de co,a
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Figure 1. Matériel utilisé. (a) : pince a prehension, (b) : dissecteur
(c) : crochet mono-polaire, (d) : canule d’aspiration.

I’intérieur de la cavité abdominale, mise en position de Tren-
delenburg, un deuxiéme trocard de 5 mm est introduit par la
fosse iliaque gauche sous vision directe. La pince & préhension
est utilisée pour tenir toute structure utérine ou Mulleriennes et
identifier les gonades. Trés rarement, un deuxiéme trocard est
réellement nécessaire. Les biopsies peuvent étre obtenues soit
en introduisant directement une pince a biopsie ou une aiguille
de biopsie.

Les données sont recueillies et analysées par logiciel SPSS ver-
sion 20.

RESULTATS

Les 31 malades ont été recensés entre 2018 et 2022: 14 malades
avec un syndrome d’insensibilité partial aux androgénes, 2 cas
de dysgénésie testiculaire, 4 cas de syndrome de persistance de
dérivées Mullerien, 1 cas d’insensibilité compléte aux andro-
génes, 1 cas de 5a réductase, hypogonadisme hypogonadotrope
dans 3 cas, aucun diagnostic dans lcas et lcas d’hyperplasie
congénitale de la surrénale, 2 cas de dysgénésie gonadique mixte
a caryotype 45 xo0/46xy,et 1cas de mosaique 48xxyy/46xy,l1 cas
ovotestis DSD avec caryotype 46xx/xy.

Tous les malades ont eu une exploration échographique avant
I’exploration coelioscopique.

La médiane d’age est 2 ans = 3,5, avec des extrémes de 15 jours
-19 ans.

Les deux modalités ont identifié des dérivées Mmulleriennes
dans 5cas (17 %), dans 16 cas (51 %), les 2 examens ont per-
mis d’affirmer I’absence de dérivées mulleriens, dans 10 cas il y
avait une discordance entre I’échographie et la coelio-explora-
tion (figures 2 et 3) dont I’échographie n’a pas réussi a mettre en”
évidence les dérivées mullériens dans les 10 cas (32 %), avec un
test de KHI-deux a 0,047 significatif (inferieur a 0,05).

Les derivées

mullerien 3%4% 83%

M 46XY W Mosaique !Nonvisualisé

Figure 2. Réparation des organes visualisés lors de I’échogra-
Phie abdominale selon le caryotype des patients.
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Figure 3. Résultat de la ceelioscopie diagnostic.
DISCUSSION

Le role de la ccelioscopie dans 1’évaluation des gonades intra-
abdominales a été prouvé et la précision concernant 1’aspect
macroscopique et ’identification est nettement supérieure a
I’échographie abdominale. Steven et al. en 2012 [5,6] ont ré-
cemment rapporté que la ccelioscopie permet une excellente
visualisation par rapport a I’échographie chez les enfants avec
DSD.

En ce qui concerne I’évaluation des gonades, I’IRM serait plus
sensible que I’échographie, bien que les streak gonades sont
encore difficiles a détecter [4].

En cas de testicule non palpable, la ceelioscopie est sans aucun
doute le moyen le plus performant de diagnostic, comparée a
d’autres modalités d’imagerie [7].

Dans notre étude et concernant les dérivées mullériens, 1’écho-
graphie n’a pas réussi a identifier les dérivées mulleriens dans
10 cas et aucune streak gonades (figure 4) n’a été détecté, par
contre, la ceelioscopie diagnostique est un outil fiable qui nous
a permis de tous les identifier.

Figure 4. Streak gonade d’une dysgénésie gonadique mixte.

Dans cette étude, et en tenant compte de 1’expérience de notre
service en maticre de ceelioscopie pédiatrique, la gonadectomie
laparoscopique était faisable.

La ccelioscopie a fourni des informations anatomiques par
I’aspect macroscopique et une biopsie avec examen anatomo-
pathologique a partir du spécimen. Dans les cas avec ovo testis
DSD dans cette étude, I’inspection de laparoscopique a permis
le diagnostic dans un seul cas, qui est de type testis-ovaire, et
aucun diagnostique n’a ¢été décelé dans un cas de type mixte o,
il était nécessaire de faire des biopsies, comme il a été rapporté
par Yu et al. [8].

Les DSD étant des anomalies complexes, il est généralement
difficile pour les parents de comprendre la maladie et de prendre
des décisions pour I’assignation de genre, particuliérement dans
les cas complexes. De ce point de vue, on croit que les données
anatomiques et histologiques de la ccelioscopie diagnostique
peuvent étre utiles pour la compréhension et la prise de décision
des parents, au méme titre que 1’information fournit par les exa-
mens génétiques et endocrinologiques [9].
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CONCLUSION

La compréhension et la prise en charge des DSD ont considéra-
blement évolué au cours de ces derniéres années et sont mieux
identifiées depuis la conférence de Chicago et les multiples réu-
nions internationales qui ont suivi. Il était clairement démontré,
dans notre étude, que la chirurgie coelioscopique est sans danger
pour diverses procédures chez les patients DSD, la ccelioscopie
diagnostique est utile pour concevoir une stratégie chirurgicale
thérapeutique pour la plupart des patients atteints d’anomalie de
développement sexuelles, en confirmant I’anatomie interne des
organes génitaux et la pathologie gonadique. L attention doit
étre attirée pour diagnostiquer précisément la pathologie gona-
dique des ovotestis DSD. D’autre part, la coelioscopie thérapeu-
tique est une procédure précieuse pour traiter les patients DSD.
Notre étude a démontré I’amplitude et la sensibilité des examens
endoscopique dans I’évaluation des patients DSD.
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