IOSR Journal of Dental and Medical Sciences (IOSR-JDMS)
e-1SSN: 2279-0853, p-ISSN: 2279-0861.Volume 21, Issue 12 Ser.7 (December. 2022), PP 50-52
www.iosrjournals.org

Agénésie complete du pancréas dorsal : a propos d'un cas.
Houda Meyiz, Yassir El alaoui, Rachid Ardif, Ihsane Mellouki

(Service de gastro-entérologie, Hopital Duc De Toavr, CHU de Tanger, Faculté de médecine et de pharmacie
de Tanger, Université Abdelmalek saadiTetouan.)
Corresponding Author: H. Meyiz

Abstract:

L'agénésie compléte du pancréas dorsal (ADP) est une malformation congénitale rare caractérisée par I'absence
du corps et de queue du pancréas. Cette anomalie congénitale résulte d'une défaillance embryologique du
bourgeonnement pancréatique dorsal chez le feetus en développement. Seulement une centaine de cas ont été
signalés dans la littérature mondiale. Nous rapportons un cas supplémentaire d’une patiente présentant une
agénésie compléte du pancréas dorsal révélée par des douleurs abdominales chroniques depuis ’enfance et une
pancréatite aigué récurrente. Ainsi, le diagnostic de I’agénésie compléte du pancréas dorsal a été porté par
scanner, et IRM.
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I.  Introduction

Le pancréas se développe a partir des bourgeons dorsaux et ventraux qui naissent de la région caudale de
I'intestin antérieur embryonnaire. Le bourgeon ventral donne naissance a la partie inférieure de la téte du pancréas
et au processus unciforme, tandis que le bourgeon dorsal s'allonge pour former la téte supérieure, le corps et la
queue. L'agénésie compléte du pancréas dorsal est une anomalie congénitale rare qui résulte d'une défaillance
embryologique du bourgeonnement pancréatique dorsal chez le feetus en développement. Nous rapportons un cas
supplémentaire chez une patiente révélé par une pancréatite aigue récurrente et des douleurs abdominales
chroniques.

Il. Observation

11 s’agit d’une patiente dgée de 41 ans, ayant des antécédents de douleurs abdominales chroniques depuis
I’enfance rebelles aux traitements, une cholécystectomie il y a 5 ans, une pancréatite aigué récurrente. La patiente
s’est présentée pour des douleurs épigastriques type pancréatique. Elle a bénéficié d’un bilan biologique ayant
montré une augmentation de la lipase sérique a douze foie la normale, un bilan lipidique normale et une calcémie
correcte. Un bilan radiologique a été fait; Une échographie abdominale s’est révélée sans anomalie. La
tomodensitométrie (TDM) abdominale a révélé une téte pancréatique d'apparence normale, mais le corps et la
queue n'ont pas été visualisés (Fig. 1). Les résultats de I'imagerie par résonance magnétique (IRM) abdominale
étaient similaires aux résultats de la TDM sans individualisation d’anomalie des voies biliaires (Fig. 2).

Le dosage de I’élastase et de la glycémie sont revenus normaux et n’ont pas mis en évidence une
insuffisance exocrine ni endocrine.
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Figure 1 :La tomodensitométrie abdominale (TDM) réveéle une téte pancréatique d'apparence normale
et une absence compleéte du corps et de la queue.
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Figure2 :L'imagerie par résonance magnétique abdominale (IRM) montre uniquement la téte du
pancréas , sans visualisation du corps ni de la queue.

I11. Discussion
L'agénésie pancréatique dorsale est une anomalie congénitale extrémement rare. Le premier cas dans la
littérature a été signalé en 1911 lors d'une autopsie et une centaine de cas ont été signalés depuis(1,2). La fréquence
aurait tendance a augmenter vu 1’élargissement de I'utilisation de techniques radiologiques avancées comme le
scanner et I'RM. On parle d'agénésie partielle du pancréas dorsal si seule la queue pancréatique manque. Si le
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corps pancréatique est également absent et que seule la téte pancréatique est présente, on parle d'agénésie compléte
du pancréas dorsal. Cependant, 1’agénésie du pancréas ventral et l'agénésie compléte du pancréas sont des
conditions mortelles.

A I'heure actuelle, la pathogenése de cette maladie n'est pas entiérement comprise. Le géne HNF1B est
connu pour réguler le développement pancréatique, certaines études ont montré que la mutation du géne HNF1B
est incriminée dans la pathogenése de cette maladie (3-4). Certains auteurs ont suggéré que le mode génétique de
transmission de cette anomalie est trés probablement autosomique dominant lié a I'X (5).Cependant, dans notre
cas, il n'y avait pas d'antécédents familiaux de cette anomalie.

Les cas rapportés avec agénésie du pancréas dorsal ne présentent aucun symptome spécifique. Et
souvent le diagnostic se fait par des examens d'imagerie pour des symptdmes abdominaux courants tels que des
douleurs abdominales. Il n'y a aucune preuve que I'ADP seul puisse causer des douleurs abdominales. Plusieurs
études ont rapporté que I'ADP peut étre compliquée par une pancréatite aigué, dont le mécanisme peut étre un
dysfonctionnement du sphincter d'Oddi, une hypertrophie compensatoire de la téte pancréatique, une sécrétion
accrue de suc pancréatique et une hypertension du canal pancréatique [6, 7]. En raison du mécanisme ci-dessus,
la possibilité d'’ADP combinée a une pancréatite chronique a théoriquement augmenté. Un petit nombre de patients
ont été diagnostiqués avec une pancréatite chronique due a des douleurs abdominales chroniques persistantes, et
I'agénésie du pancréas dorsal a été découverte par la suite (8). Néanmoins, I'atrophie du corps et de la queue du
pancréas secondaire & une pancréatite chronique et épargnant la téte pancréatique est appelée pseudo-agénésie.
Cette situation peut mimer une agenésie pancréatique dorsale. (2)

IV. Conclusion
L’agénésie compléte du pancréas dorsal est une anomalie congénitale extrémement rare. Souvent
responsable de symptomatologie non spécifique, il pourrait étre découvert au décours d’une pancréatite aigué.
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