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ON . Obstruction nasale.

AC . Atrésie choanale.

FN . Fosse nasale.

DR . Détresse respiratoire.

TDM : tomodensitométrie.

CIA . communication inter|auriculaire
NNé . nouveau-né.

INF . inférieure.

SUP . supérieure.

ANT  : antérieure.

POST : postérieure.

LAT : latérale.

ART . artere.

CCN  : cellules de la créte neurale.
MMZ : méthimazole.

CMzZ : Carbimazole.

PTU . propylthio-uracile.

ATS . Antithyroidiens de synthéeses.
SA . semaine d’aménorrhée.

FIO2 : fraction inspiratoire d’oxygene.
ILCOR : international liaison committee on ressuscitation.
PEA . potentiels évoqués auditifs.
PEV . potentiels évoqués visuels.
OEP . oto-émissions provoquées.

RGO : reflux gastro-cesophagien.
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Les voies respiratoires supérieures sont le site de nombreuses malformations
congénitales, ayant bien souvent pour conséquence des obstructions anatomiques ou
fonctionnelles.

Parmi ces affections, on retrouve une anomalie rare mais non exceptionnelle : I'atrésie
choanale (AC).

Il s’agit d’une affection relativement rare (1 pour 5000 a 8000 naissances) [1, 2, 3].

Décrite pour la premiere fois en 1755 par Roederer chez un nouveau né, en 1830 Adolf
Wilhem Otto I’'as décrit comme une déformation des os palatins lors de I"autopsie d’un foetus
[4,5], elle se caractérise par la présence anormale d’un tissu obstructif empéchant toute
communication entre les fosses nasales (FN) et le nasopharynx. Elle peut étre unilatérale ou
bilatérale, partielle ou compléte et de nature osseuse, membraneuse ou mixte [6].

Sur le plan clinique, I’atrésie choanale bilatérale se déclare a la naissance dans un tableau
de détresse respiratoire (DR) cyclique [7] associée a des difficultés majeures d’alimentation. Les
formes unilatérales passent souvent inapercues jusqu’a I’dge adulte. Elles sont responsables
d’obstruction nasale (ON) et de rhinorrhée unilatérale voire d’anosmie.

La proportion non négligeable des malformations congénitales associées souleve de
nombreuses interrogations quant a I’étiopathogénie de cette affection. Différentes hypothéses
physiopathologique seront exposées.

L’atrésie choanale peut entrer dans le cadre d’un syndrome polymalformatif, la forme
compléete se voit dans I’association « CHARGE » [8,9].

Le diagnostic avant tout clinique, a été considérablement facilité par I’endoscopie.
Actuellement, la tomodensitométrie (TDM) constitue la procédure de choix dans I'évaluation de
I’atrésie choanale [10,11].

Le probléme posé par cette affection est celui de sa thérapeutique. La récidive étant la
complication la plus fréquente.

La premiére cure chirurgicale d’une atrésie choanale a été réalisée en 1853 par Emmert

[12] qui a opéré avec succes par voie transnasale chez un enfant de 7ans. Actuellement de
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nombreuses techniques chirurgicales ont été proposées, mais les plus utilisées sont : les voies
endoscopiques transnasales, et la voie transpalatine [13].
Nous rapportons 13 cas d’atrésie choanale colligés au service d’ORL du CHU Mohammed
VI de Marrakech, durant une période de 11 ans s’étalant du Janvier 2002 au 31 Décembre 2012.
L’objectif de notre étude est d’analyser les paramétres épidémio-cliniques de notre série
et a partir de notre expérience et des données de la littérature de mener une étude comparative

des résultats des différentes procédures opératoires et de dégager une stratégie thérapeutique.
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I. PATIENTS

Notre travail est une étude rétrospective des dossiers d’atrésie choanale qui ont été
prises en charge dans le service d’ORL du Centre Hospitalier universitaire Mohamed VI durant la
période s’étendant de janvier 2002 a décembre 2012, soit une durée de 11 ans.

Nous avons recensé 13 cas d’atrésie choanale.

C’est une étude rétrospective portant sur tous les malade ayant présentés une atrésie
choanale et hospitalisés dans les services : d’ORL ; de réanimation néonatale ; de réanimation

pédiatrique ; de chirurgie infantile.

II. METHODES

Pour faciliter I’étude, nous avons fait une recherche bibliographique, puis nous avons
établi une fiche d’exploitation remplie par le méme opérateur recueillant les caractéristiques
épidémiologiques, cliniques, paracliniques, biologiques, thérapeutiques et évolutives (voir

annexe pour plus de détails).

I1l. ANALYSE DES DONNEES

La saisie des textes et des tableaux a été faite sur le logiciel Word 2007 et celle des
graphiques sur le logiciel Excel XP.

L’analyse statistique des données a été faite a I’aide du logiciel Epi Info 7 version 1.0.0.0.
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Les résultats de [I'étude comportent des données épidémiologiques, cliniques,
paracliniques, thérapeutiques et évolutives. Les résultats sont représentés sous forme de

tableaux et illustrés par des graphiques pour faciliter leur I'analyse.

|. DONNEES EPIDEMIOLOGIQUES

1. Fréquence de la maladie :

Nous avons colligé 13 cas d’atrésie choanale durant une période de 11 ans.

2. Age :

L’age moyen de nos patients était 4,5 ans, avec des extrémes allant de 1 jour a 20 ans, Le
maximum de cas a été observé chez les patients agés entre un jour et 6 mois avec un
pourcentage de 76,92%.

Le graphique qui suit nous montre, de facon plus claire, cette répartition :

=
(=]

O = N W kA U Oy N 0 W

1-6MOIS 16-20ans

Figure N°1: répartition des patients selon la tranche d’age.
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3. Sexe :

Dans notre série d’étude, on note une légére prédominance féminine avec 7 patients de
sexe féminin soit 53,84%, contre 6 patients de sexe masculin soit 46,16%.

Le sexe ratio était de 0,85.

m homme

m femme

Figure N°2: Fréquence de I'atrésie choanale selon le sexe.

4. La consanguinité :

Quatre patients sont issus d’un mariage consanguin de premier degré, soit 31%, et neuf

patients sont issus d’un mariage non consanguin, soit 69%.

5. Les antécédents :

e Nous avions noté dans les antécédents, un cas de bronchiolite virale compliquée
d’asphyxie périnatale (observation n° 1).
e Une infirmité cérébro-motrice dans la fratrie (observation n° 5).

e Un nouveau-né de mére diabétique sous insulinothérapie (observation n °7).
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e Pour les nouveau-nés sont tous issues des grossesses menées a terme sont incidents
notables dont I'accouchement s’est déroulé par voie basse.

e Pas de cas similaire dans la fratrie.

Hmariage consanguin

B mariage non consanguin

Figure N°3: répartition des patients selon la consanguinité des parents.

II. DONNES CLINIQUES

1. Age de début :

L’age de début de la symptomatologie remonte a la naissance pour 10 de nos patients,
soit 76,92%, et a I'’enfance (a I’'age de 10 ans) chez 2 patients, soit 15,38%, et un seul patient a

I’age adulte, soit 7,7%.

2. Délai diagnostique :

C’est le délai écoulé entre le début de la symptomatologie et la premiére consultation ou
le diagnostique est posé.
Dans notre série, le délai était le plus souvent court avec des extrémes allant de 1 jour a

19 ans, soit une moyenne de 3 ans.
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3. Motif de consultation :

Les circonstances de découverte different selon que I’atrésie est uni ou bilatérale. La
forme bilatérale s’est révélée en général par des signes de détresse respiratoire néonatale
(DRNN) soit modérée (5 cas), soit sévere (3 cas). Dans la forme unilatérale, le diagnostic a été
suspecté devant une obstruction nasale unilatérale et permanente.

Le motif de consultation était représenté essentiellement par la notion de géne
respiratoire dans 10 cas, soit 76,92%. (Tableau I)

Nos patients ont consulté pour un ou plusieurs symptomes faits de génes respiratoires,
cyanose, obstruction nasale unilatérale ou bilatérale, rhinorrhée qui était soit purulente ou

séreuse, anosmie, ronflements nocturnes (Tableau I).

Tableau N° | : répartition des signes révélateurs.

Gene respiratoire 10 76,92
Cyanose 3 23
Obstruction nasale 5 38,46
rhinorrhée 4 30,76
Ronflement nocturnes 3 23
anosmie 2 15,38
surdité 0 0

4. Examen clinique :

L’examen ORL a objectivé :
o des fosses nasales non perméables a I’épreuve a la sonde.
Il s’agit de 9 imperforations bilatérales, soit 69,23%, et 4 unilatérales, soit 30,77%, et

parmi ces derniéres 2 du coté droit, soit50%, et 2 du coté gauche, soit 50%.

- 10 -
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e La présence de sécrétions purulentes ou séreuse au niveau de la fosse nasale du coté
atteint chez 4 de nos patients, soit 30,77%.
e Endoscopie nasale :
Nous avons recours a des endoscopes de 4 mm de diametre ou de 2,7 chez
I’enfant a vision directe (0°) ou a 30°.
La réalisation de I'endoscopie a été réalisée sous anesthésie locale et vasoconstriction
des fosses nasales a I’aide de Xylocaine naphazolinée a 5 %.
Cet examen a permis de poser le diagnostic chez 4 de nos patients et de préciser si
I’atrésie était compléte ou partielle.
Chez un de nos patients, elle a pu visualiser une hypertrophie du cornet inférieur droit.
L’examen cardiovasculaire a objectivé un souffle cardiaque parastérnale gauche chez un

nouveau né.

Figure N°4 : vue endoscopique d’une atrésie choanale.
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5. Bilatéralité:
L’atrésie était bilatérale dans 9 cas et unilatérale dans 4 cas.

6. Coté atteint:

En cas d’atrésie choanale unilatérale ; 2 du coté droit et 2 du coté gauche.

9

8

7

6

H coté droit

3 O coté gauche
q B ACbilatérale
3

2

1

(1]

bilatérale unilatérale

Figure N°5 : répartition de la trésie selon la bilatéralité et le coté attient

7. La nature de I’atrésie :

La nature osseuse, membraneuse ou mixte de I'atrésie choanale est retenue grace a la
tomodensitométrie ou en per-opératoire.
Dans notre série, I’atrésie est osseuse dans 3 cas, soit 23%, membraneuse dans 5 cas,

soit 38,5% et mixte dans 5 cas, soit 38,5%.
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Figure N°6 : atrésie choanale membraneuse.
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Figure N°7: atrésie choanale osseuse.
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Figure N°8 : Atrésie choanale mixte.
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Figure N°9: répartition de I’atrésie choanale selon sa nature.
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8. Malformations associées :

Dans notre série, 4 patients présentent des malformations associées, soit 30,76% a type
de :
e Hydrocele avec myxcedéme (cedéme des paupieres et bouffissure du visage) (observation
n°1)
e Communication inter-auriculaire (CIA) avec ostium secondum avec micro pénis
(observation n° 4)
e Hernie ombilicale réductible (observation n°7)

e Fente labio-palatine (observation n°9).

I1l. DONNEES PARACLINIQUES

1. Radiographie du crane : Hirtz—profil :

Chez aucun de nos patients, cet examen n’a été réalisé.

2. Tomodensitométrie du massif facial :

La tomodensitométrie du massif facial a été réalisée en coupes axiales et coronales, sans
injection de produit de contraste, pour visualiser la région sphéno-ethmoidale en demandant au
radiologue de regarder les oreilles internes a la recherche de malformations.

L’examen peut nécessiter une sédation selon I’age du patient.

Les fosses nasales ont été aspirées juste avant I’examen avec application d’un
vasoconstricteur local : éphédrine a 9,5% ou 1% selon I’dge ou gouttes nasales de solution saline.

La TDM a été réalisée chez 7 de nos patients, soit 53,84% a objectivé I'atrésie choanale
dans tous les cas et elle a précisé sa nature osseuse, membraneuse ou mixte.

Cet examen a pu montrer dans les cas d’atrésie osseuse une lame osseuse qui ferme
I'orifice choanale reliant la paroi nasale au vomer qui est hypertrophié et dédoublé (figure 10) et
dans les cas d’atrésie membraneuse un comblement tissulaire hypodense et homogéne de

I’orifice choanale.
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Chez un de nos patients, la TDM a pu objectiver une atrophie corticale bilatérale avec

une méga grande citerne (observation N°6) (figure 11).
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Figure N°11 : atrophie corticale avec méga grande citerne.
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3. Echocardiographie :

Elle a été réalisée chez un seul patient qui a eu un souffle cardiaque parasternale gauche,
et elle a objectivé une communication inter-auriculaire (CIA) avec ostium secondum (observation

N°4).

IV. TRAITEMENT

En cas d’atrésie choanale bilatérale, la conduite a tenir initiale était de libérer les voies
aériennes, maintenir I'ouverture de la bouche du nouveau-né par une canule de Guedel ou de
Mayo et poser une sonde gastrique par voie orale. Dans le cas d’une atrésie choanale bilatérale,
les patients ont été opérés en urgence. Dans le cas d’une atrésie choanale unilatérale, les
patients ont été opérés de facon différée. Tous les patients ont été préparés a l'intervention par

mise en état des fosses nasales (aspiration, lavage, antibiotiques).
1. Indication :

L’indication chirurgicale chez nos patients était posée devant le probleme fonctionnel fait

de géne respiratoire et obstruction nasale.

2. Voies d’abord :

Une seule voie d’abord a été adoptée chez nos patients : c’est la voie endonasale

endoscopique.

3. Technique :
L'abord du mur atrétique est direct sur sa face antérieure par la lumiére de la fosse
nasale.
3-1. Matériel :
Cette technique nécessite le méme matériel que celui employé pour la chirurgie
endoscopique des sinus et un minimum d'instruments adaptés a la taille de l'enfant. Les

optiques principales sont :
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e une panoramique 30°, 2,8 et 4 mm ;

e une optique 0°, 2,8 et 4 mm
Les optiques 70° sont rarement nécessaires, en revanche les courtes optiques 0°
d'otoscopie 4 mm et 2,5 mm peuvent étre nécessaires. Les instruments utilisés principalement
sont un décolleur mousse, des pinces mors-curette de format pédiatrique 0 et 30°, un aspirateur
boutonné coudé et malléable, une pince bipolaire endoscopique gainée.

3-2. Préparation :

L'intervention est réalisée sous anesthésie générale, quel que soit I'dage du patient. Une
préparation locale minutieuse est nécessaire par des tampons imbibés de sérum adrénaliné (10
ml de sérum physiologique additionné de deux ampoules a 1 mg d'adrénaline) et I'anesthésiste
est informé de la mise en place de ces tampons. Il n'est pas utile de mettre en place un packing
pharyngé et encore moins au niveau du cavum, ce qui peut considérablement géner l'acte
endoscopique par refoulement du voile du palais vers le haut ou la stagnation de sécrétions dans
le cavum.

Les documents d'imagerie sont systématiquement affichés.

Aprés mise en place des champs, l'installation des différents éléments. L'opérateur est
assis a la droite du patient, l'aide siege a gauche avec la table instrumentale. L'écran vidéo et la
source de lumiere sont placés a la téte de la table opératoire. En cas d'utilisation du
microrésecteur, il est nécessaire de disposer de deux sources d'aspiration murale séparées.

3-3. Intervention :
e Inspection des deux fosses nasales

Apres ablation du méchage hémostatique, les deux fosses nasales sont inspectées de
facon a repérer l'existence de la plaque atrétique des deux cOtés, les racines postérieures
d'insertion des cornets inférieurs et moyens et I'épaississement latéral du vomer. Cet examen est
effectué a l'optique 0° de facon a repérer le plancher de la choane ou doit débuter I'ouverture de
la premiere plaque atrétique.

e OQuverture de la premiére plaque atrétique a I’aide d’un bistouri.
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Erosion progressivement de I'épaisseur osseuse, par une fraise ou une pince coupante.
En cas d'atrésie bilatérale, le méme geste est effectué alternativement des deux cotés.

e Résection du bord postérieur du vomer par des pinces rétrogrades de type Ostrom
Terrier, a noter qu’en cas de dédoublement du vomer ce dernier est reséquer de facon bilatérale
méme en cas d’atrésie choanale unilatérale.

En cas d'étroitesse importante de la fosse nasale, il est utile d'utiliser la pince ou le
microrésecteur dans une fosse nasale et de controler la bonne position de celle-ci a l'aide de
l'optique 30° passée par l'autre fosse nasale. La résection du vomer est ainsi menée
alternativement de bas en haut et d'une fosse nasale a l'autre jusqu'a atteindre le sommet du
cavum. L'utilisation du microrésecteur muni d'une lame coupante est encore utile a ce niveau, de
facon a régulariser les berges muqueuses sans déchirer la muqueuse. Dans certains cas, il existe
une hypertrophie de l'insertion supérieure du vomer qui peut étre réduite par fraisage a l'aide du
microrésecteur muni d'une lame fraise.

e Elargissement du calibre de la néochoane

Les limites d'élargissement de la choane sont précisées en fonction des données de la
tomodensitométrie mais d'une facon générale, on a fraisé la plaque atrétique en haut jusqu'a
I'insertion de la queue du cornet moyen. Il est souvent nécessaire de «mordre » sur cette
insertion a 'aide du microrésecteur.

Les limites latérales sont plus difficiles a préciser. Le microrésecteur muni d'une lame
coupante est souvent utilisé sur la queue du cornet inférieur et la lame verticale de I'os palatin
souvent hypertrophique est prudemment fraisée latéralement en évitant de remonter trop haut
de facon a épargner l'artere sphénopalatine. En cas de saignement, l'utilisation d'une micropince
bipolaire passée par l'autre fosse nasale permet le contréle de I'hémostase au travers de
I'encoche réalisée dans le vomer.

L’élargissement choanal a été considéré comme satisfaisant lorsque deux sondes
d'intubation nasotrachéale adaptées a I'dge de l'enfant ont pu étre passées simultanément et

sans frottement des deux cotés.
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Mise en place d’'une sonde nasale pour calibrage puis fixation du montage au niveau

vestibulaire.

4. Durée de calibrage :

Le calibrage a été mis de facon systématique chez tous nos patients, avec des sondes
d’intubation endotrachéales en polyvinyl ou en silicone avec fixation selon le montage de
Winther (figure 12 et 13). Le diametre a été adapté a l'dge de l'enfant et aux dimensions
choanales obtenues en fin d'intervention. Chez les nouveau-nés nous avons utilisés des sondes

d’intubation n° 3.

Le calibrage a duré entre 6 et 12 semaines avec une moyenne de 8 semaines.

Figure N°12 : Calibrage chez un nouveau né opéré pour atrésie choanale (vue de face).
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Figure N°13 : Calibrage chez un nouveau né opéré pour atrésie choanale (vue de profil).

Figure N°14 : mouche bébé.
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V. EVOLUTION

1. Suites immédiates :

e une antibiothérapie couvrant la flore rhinopharyngée et une corticothérapie locales ont
été proposées pour tous nos patients pendant dix jours afin de diminuer les risques de rhinite.

e Des lavages avec aspirations, a I'aide d’'un mouche bébé (figure 14), plusieurs fois par
jour (jusqu’a six fois par jour) ont été nécessaires pendant la période durant laquelle peuvent se
former des crodtes, soit pendant quatre a six semaines.

e Changement des sondes de calibrage par d’autres plus grandes sous surveillance
endoscopique.

e L’évolution était favorable chez tous nos patients : Amélioration sur le plan respiratoire,
absence de dyspnée lors des tétées

e Un NNé est décédé au dixieme jour de vie et a J 3 du postopératoire par infection
néonatale d’origine pulmonaire (observation N° 5).

e Deux nourrissons ont présenté des détresses respiratoires postopératoires suites a la
chute du montage, ils on été repris chirurgicalement par voie endonasale endoscopique avec une

bonne évolution.

2. Suites lointaines :

La surveillance de la perméabilité des choanes a été effectuée par endoscopie nasale.

Avec un recul allant de 3 mois a 6 ans et une moyenne de 3 ans, 12 de nos patients
présentaient une amélioration de I'obstruction nasale, soit 100% avec des fosses nasales
perméables avec un état respiratoire correct.

Deux de nos patients ont gardé un trouble de I'odorat a type d’anosmie qu’ils avaient

présenté au moment avant I'opération.
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Tableau N° Il : Tableau récapitulatif.

observation | Age/sexe | Consanguinité chez Motif de Nature de Bilatéralité/coté malformations Type de évolution
les parents consultation I’atrésie atteint associées chirurgie
1 2m/M - DRNN memb B Hydrocele/myxoedeme | Endonasale Bonne
2 1j/F - DRNN 0sS B - Endonasale Bonne
3 6m/F - ON/géne resp memb u/G - Endonasale Bonne
4 3m/M - Rhino/géne resp memb u/D CIA Endonasale Bonne
5 2j/M - DRNN/cyanose 0SS B - Endonasale DCD
6 33j/F - DRNN mixte B - Endonasale Bonne
7 Tm/F - DRNN/cyanose mixte B Hernie ombilicale Endonasale Bonne
8 16a/M + ON/Rhinorh memb u/D - Endonasale Bonne
9 2m/M + DRNN/Rhinorh 0ss B Fente labio-balatine Endonasale Bonne
10 Tm/F - DRNN mixte B - Endonasale Bonne
11 20a/M - ON/Anosmie mixte B - Endonasale Bonne
12 20j/F + DRNN mixte B - Endonasale Bonne
13 20a/F + ON/Anosmie memb U/G - Endonasale Bonne
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I. RAPPEL ANATOMIQUE [27,31]

La connaissance de I'anatomie des cavités nasosinusiennes est essentielle pour
comprendre la pathologie rhinologique. Le développement de la chirurgie endonasale sous
guidage endoscopique et de I'imagerie médicale ont fait redécouvrir
I'anatomie nasosinusienne.

Les fosses nasales constituent le segment initial des voies aériennes supérieures divisées
par le septum nasal en fosse nasales droite et gauche. Elles sont situées au milieu du massif
facial supérieur (SUP) au dessus de la cavité buccale, au dessous de I’étage antérieure (ANT) de
la base du crane, en dedans des orbites et des maxillaires supérieurs et en avant du

rinopharynx. Elles sont protégées en avant par la pyramide nasale. Elles communiquent a

I’extérieur par les orifices narinaires, et ouvertes dans le cavum par les choanes (Figure 15).
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Figure N°15 : rapports anatomiques des fosses nasales [31].
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1. CONSTITUTION ANATOMIQUE :

Les FN se composent d'une charpente ostéo-cartilagineuse, tapissée par une muqueuse,
qui renferme les organes récepteurs des voies olfactives.
La charpente est :
e Cartilagineuse en avant, formée par les cartilages du nez.
e Osseuse en arriere, constituée par I'ethmoide et les deux maxillaires supérieurs.
Chaque FN comporte :
e Quatre parois: supérieure (ou plafond ou vodte), inférieure (ou plancher), externe
(supportant les trois cornets) et interne (ou cloison nasale ou septum nasal).

e Deux orifices: antérieur (ou narine), postérieur (ou choane).

1-1. La paroi antérieure :

Elle correspond au vestibule nasal, véritable « porte d’entrée du nez ». Ce dernier est
tapissé d’épiderme ou s’implantent des poils ou vibrisses, ce qui le différencie du reste de la
fosse nasale. Il est compris entre l'orifice externe et celui interne des fosses nasales. Le
vestibule est formé a sa partie supérieure par la valve nasale (Figure 16).

1-2. La paroi inférieure (plancher) :

La plus épaisse et la plus résistante, elle est formée :

- Dans ses 2/3 antérieurs: par l'apophyse palatine de I'os maxillaire supérieur (SUP)
présentant I'orifice du canal palatin antérieur.

- Dans son 1/3 postérieur (POST): par la lame horizontale du palatin.

La suture sagittale qui unie sur la ligne médiane les os maxillaires et palatins droits et
gauches est 3 fois plus épaisse dans partie antérieure maxillaire que dans sa partie postérieure
palatine, tandis que sa face orale se présente se forme d’un sillon, sa face nasale prend la forme

d’une créte qui articule avec le bord inférieur du vomer (Figure 17).
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Figure N°16 : Anatomie externe du nez [14].
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1-3. La paroi interne ou septum nasal :

C’est une structure sagittale médiane ostéocartilagineuse, se compose de 3 piéces :

- En haut et en avant : la lame perpendiculaire de I’ethmoide, est encastrée entre la lame
criblée (en haut), le corps du sphénoide (en arriére), les os propres du nez (en avant), le vomer et
le cartilage de la cloison (en bas). Elle est parcourue par des petits sillons verticaux paralléles,
contenant les filets du nerf olfactif, et appelés sillons olfactifs.

- En bas et en arriére : I'os vomer, il s’interpose entre la lame perpendiculaire de
I’ethmoide et le cartilage septal (en avant), le corps du sphénoide (en haut), la créte palatine (en
bas) ; son bord postérieur, libre, forme le bord postérieur de la cloison.

- En avant : le cartilage septal ou le cartilage de la cloison, attaché sur I’épine nasale
antérieure du maxillaire, déborde I'orifice piriforme et sépare les deux narines, c’est I’élément le

plus épais de la cloison (Figure 18).

sinus

; lame
sphenoidal perpendiculaire

de lI'ethmoide

créte du
maxillaire nasale

Figure N°18 : septum nasal [28].

Le revétement comprend 2 plans :
- Plan profond, constitué par le périoste et le périchondre recouvrant la lame
perpendiculaire et le cartilage septal.

- Plan superficiel, muqueux qui adhere au plan profond.
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1-4. La paroi latérale : (figures N°17,19)

La paroi latérale nasale est de loin la plus difficile a appréhender puisqu’elle comporte six
piéces osseuses organisées en trois plans, territoire ORL par excellence, elle intéresse également
le chirurgien dentiste puisqu’a son niveau débouche le sinus maxillaire (Figure 17).

La modélisation 3D constitue une approche intéressante pour comprendre I’architecture
de cette zone.

Cette paroi osseuse comprend 2 étages :

* un étage supérieur ou ethmoidal séparant les FN de I'orbite.

* un étage inférieur ou maxillaire séparant les FN du sinus maxillaire, en avant, et de la
fosse ptérygomaxillaire, en arriere.

Elle est constituée de I’association de six os qui définissent trois plans se chevauchant :

- Le maxillaire sup, dans sa partie inférieure, va s’aboucher le canal lacrymo-nasal.

- Le sphénoide par I'intermédiaire de la ptérygoide

- La lame verticale du palatin

- L’unguis (I’os lacrymal) qui protege la partie médiane de la voie lacrymale

- Le cornet inférieur

- L’ethmoide

- La muqueuse atténue les reliefs osseux et comble ou rétrécit les orifices que présente
la paroi osseuse.

- Du point de vue topographique, on peut diviser la paroi externe des fosses nasales,
par rapport aux cornets, en trois portions : préturbinale, turbinale, rétro-turbinale.

e Portion antérieure ou préturbinale : constituée par la face interne de la branche
montante, le 1/3 antérieur de la face interne de la masse latérale de I'ethmoide, et la partie la
plus antérieure de la face interne de l'unguis.

e Portion postérieure ou rétro-turbinale : constituée par les faces internes de la lame

verticale du palatin, et de l'aile interne de la ptérygoide.
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. Portion moyenne ou turbinale : elle est, de beaucoup, la plus importante, car elle
supporte les saillies osseuses des cornets, qui circonscrivent eux-mémes les méats, qui jouent

dans la pathologie nasale un réle considérable.
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Cornet nasal moyen _ _ _ :
Agger nasi—— L/ Nl L Sinus sphénoidal
Atrium du méat nasal m /4 _Tonsille pharyngienne

Meéat nasal moyen_

-~ Palais mou

Figure N°19 : paroi latérale [14].

A- Les cornets :
Ce sont des lames osseuses minces, enroulées sur elles—-mémes, obliques en bas et en
dedans, au nombre de 3 :

e Cornet inférieur (INF) : ou cornet maxillaire : Joue un role important dans la
thermorégulation respiratoire, le plus long des cornets, de forme ellipsoide a grosse extrémité
antérieure. Il posséde : une téte (atteint l'orifice ANT des fosses nasales), une queue (atteint la
lame verticale du palatin), un bord supérieur fixé sur la créte turbinale INF du maxillaire SUP
(surmonté de trois apophyses : I'apophyse lacrymale, I'apophyse maxillaire, l'apophyse

ethmoidale) et un bord INF libre.
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e Cornet moyen : Plus court mais plus haut que le cornet INF, c’est le plus développé des
cornets ethmoidaux. Détaché de la face interne de la masse latérale (LAT) de I'ethmoide, de
forme losangique, il posséde : un bord INF horizontal libre écarté de la paroi LAT, une téte plus
saillante que celle du cornet INF clivant le courant respiratoire, une queue, mince, collée a la
paroi, une face médiale, rugueuse, creusée de sillons vasculaire, une face LAT, concave,
relativement lisse.

e Cornet supérieur : De forme triangulaire a base ANT. Détaché, comme le précédent, de la
face interne de la masse latérale de I'ethmoide

Chaque cornet de la paroi LAT de la FN délimite avec la paroi LAT correspondante une
cavité appelée méat.
B- Les méats :

e Méat inférieur : ou lacrymal : C’est un entonnoir aplati transversalement, ouvert en bas et
en arriere le long du plancher nasal, fermé en avant. Il est limité en dehors par la paroi LAT, en
dedans par la face externe du cornet INF, son sommet antéro-supérieur correspond a I’orifice
INF du canal lacrymo-nasal.

e Méat moyen : En forme d'entonnoir aplati transversalement. C’est un véritable carrefour
des sinus ANT ; c’est la que s’ouvrent les sinus maxillaire, frontal et ethmoidaux ANT. Sa paroi
interne est formée par la face externe du cornet moyen, sa paroi externe présente deux
gouttiéres :

* en avant : la gouttiére unci-bullaire dans laquelle viennent s'ouvrir, en haut, le sinus frontal,
par l'intermédiaire de l'infundibulum, et deux ou trois cellules ethmoidales antérieures; en bas,
le sinus maxillaire, par un petit orifice arrondi, I'ostium maxillaire.

* en arriere: la gouttiére rétro-bullaire, dans laquelle s'ouvrent une ou deux cellules
ethmoidales antérieures.

NB : Les orifices de communication des sinus ANT siégent dans les deux gouttiéres et au
sommet du méat moyen. Le canal naso-frontal débouche au sommet du méat moyen.

e Méat sup : Il est moins long que le méat moyen qu’il surplombe dans sa moitié post,
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il est limité en haut par I'insertion du cornet sup, en dedans par sa face latérale, en dehors par la
face médiale de la masse latérale.

Il contient plusieurs orifices:
* des cellules ethmoidales postérieures,
* du sinus sphénoidal,
* du trou sphéno-palatin.

L’approche endoscopique est un excellent moyen de visualisation et d’étude de
I’lanatomie des fosses nasales, notamment de la région turbinale, du méat moyen et du récessus
sphéno-ethmoidal.

1-5. La paroi supérieure (ou voute) :

Elle présente une forme de gouttiere concave sur sa face inférieure. Ses bords latéraux
correspondent aux parois latérales des fosses nasales et au septum. Elle peut étre divisée en
trois segments (Figure 17) :

- Une zone antérieure fronto-nasale, oblique en haut et en arriére et répondant a I’épine
nasale, a la face postérieure des os propres du nez et a la volite septotriangulaire.

- Une zone moyenne horizontale, d’une largeur de trois millimeétre constituée par la lame
criblée puis par le processus ethmoidal du corps du sphénoide, qui constitue la zone la plus
fragile de la base du crane, elle est perforée de nombreux orifices livrant passage au nerf
olfactif.

- Une zone postérieure ou sphénoidale qui comprend deux segments :

*I'un vertical, constitué par la face antérieure du sphénoide ou se trouve l'ostium
sphénoidal.
*|'autre oblique en bas et en arriére, constitué par la face inférieure du sphénoide qui
s’élargit progressivement de haut en bas pour former le bord supérieur de I’orifice choanal.
1-6. Les choanes :
La choane représente le passage de la fosse nasale au rhinopharynx, ont la forme

quadrilatere elles sont allongées de haut en bas et d’arriere en avant.
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Elles sont limitées (Figure 20) :

* en haut : par le corps du sphénoide,

* en bas : par la lame horizontale du palatin,

* en dehors : par l'aile interne de la ptérygoide,

* en dedans : par le vomer, qui les sépare l'une de l'autre.

Pour Polyet [15], la définition du cadre choanal est plus large puisqu’il est constitué par :
e En haut : la face inférieure du corps du sphénoide
e En bas : les lames horizontales du palatin
e En dehors : I'aile interne de la ptérygoide et la lame verticale du palatin.

En fait, il s’agit donc plus d’un défilé que d’un simple orifice.

Ses dimensions varient avec I’dge :

A la naissance la choane a une forme circulaire, avec un diametre vertical de sept

millimétre et un diametre transversal de six millimetre (Figure 22).
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A I’dge de six mois, les diametres atteignent huit a dix mm pour le diametre vertical et 7
a 9 mm pour le diamétre transversal.

Chez I'adulte la choane a une forme ovalaire et d’aprés ROUVIERE [16], ses dimensions
sont de 20 mm de hauteur pour 12 a 14 mm de largeur.

Les rapports de la choane vont conditionner la chirurgie et les voues d’abord. On lui
distingue six rapports :

*Le rapport antérieur : répond aux fosses nasales.

*Le rapport inférieur : la choane est séparée de la cavité buccale en bas et en avant par la
voute palatine qui est constituée en avant par les apophyses palatins des maxillaires supérieurs.
En arriere par les apophyses horizontales des palatins, de chaque coté de la partie postéro-
latérale de la suture médiane se trouve le canal palatin postérieur.

*Le rapport sup: il est formé par le sinus sphénoidal, la base du crane et la selle turcique.

*Le rapport interne : répond a la cloison nasale avec le vomer sur le quel passe l'artere
naso palatine.

*Le rapport externe : ce rapport ne permet aucune voies d’abord chirurgicale.

*le rapport postérieur : a ce niveau les choane communiquent les fosses nasales avec le
cavum, dont le mur postérieur est formé par les muscles pré vertébraux et les premieres

vertebres cervicales.

2. Particularité anatomique chez le nouveau-né :

Chez le nouveau-né normal, la respiration est quasi exclusivement nasale. Le larynx du
nouveau-né est haut situé de sorte que I’épiglotte vient s’interposer entre la pointe de la luette
et la base de la langue. Cette continuité entre le voile du palais et I’épiglotte refoule latéralement
le bol alimentaire lors de la déglutition. Le passage de I'air des cavités nasales vers le larynx se
fait dans la partie médiane du pharynx rétro-basilingual. Il en résulte que I'’enfant peut boire et

respirer simultanément sans fausses routes (Figure 21).
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La position du larynx va progressivement descendre au cours de la croissance jusqu'a la
puberté. La connaissance de la position, de la conformation et de I'obliquité de I'axe du larynx
en bas et en avant permet d'améliorer les difficultés de son exposition lors de la laryngoscopie

ou d'une intubation [19].

Passage
air

Passage
des aliments

Nouveau-né

Figure N°21 : particularité anatomiques des voies aéro-digestives chez le nouveau né [19].

Chez le nouveau-né, la choane est située dans un plan nettement plus oblique orienté en
haut et en arriére et sa section a plus la forme d'un triangle isocéle de 7-8 mm de c6té. Cette
forme est d'autant plus importante qu'il existe une petite hauteur du rhinopharynx,
particulierement dans certaines malformations craniofaciales associées.

Selon POLYET [15] qui a étudié une série de 10 crane de mort-nés de 33 a 41 semaines
de I'age gestationnel, la choane a une forme ogivale de 7 a 8 mm de base et de hauteur.

Les petites dimensions des fosses nasales retrouvées sont :

e En ce qui concerne la longueur de la fosse nasale : 24 mm en bas (entre I’épine incisive
et le bord postérieur du palis dur) et 25 mm en haut (entre I'épine naso-pontale et el bord
antérieur du sphénoide).

e En ce qui concerne la hauteur de la fosse nasale : 20 mm (entre la lame criblée et le

palais dur).
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Les rapports vasculaires ou nerveux importants notamment les plexus veineux
ptérygoidiens internes sont protégés latéralement par les ailes ptérygoidiennes. De méme, la
selle turcique est protégée par 10 mm d’os spongieux.

La croissance du cadre choanal a été étudiée par SLOVIS [18] :

e Sa largeur, c'est-a-dire la distance entre le mur latéral de la cavité nasale (I'aile interne
de I'apophyse ptérygoide) et le vomer subit un accroissement annuel de 0,27 mm en moyenne
jusqu’a I’dge de 20 ans, passant ainsi de 6,7 mm a 11,8mm.

e L’épaisseur du vomer s’accroit surtout vers I’age de 8 ans. Elle reste en effet stable de 0 a
8 ans a 2,3 mm puis passe rapidement a 2,8 mm de 8 a 20 ans.

La figure 22 précise les principaux repéres osseux de la choane et les principales
distances des fosses nasales chez le nouveau-né. Ces mensurations sont importantes a
connaitre lors de la chirurgie, notamment pour bien se situer dans le volume de la fosse nasale,
pour interpréter les données de I'examen tomodensitométrique et mieux définir les modalités du

geste opératoire.

Figure N°22 : Reperes anatomiques et principales dimensions de la choane normale chez le

nouveau-né [17].
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3. La muqueuse des fosses nasales :

La muqueuse des FN ou muqueuse pituitaire ; est une muqueuse de type cylindrique
pseudo-stratifié et cilié. L’épithélium est constitué de cellules ciliées a cils vibratiles et de
cellules mucipares entre les cellules ciliées ; recouvre les reliefs osseux et passe en pont sur les
orifices osseux, vasculaire et nerveux, et se continue avec la muqueuse des sinus et du canal
lacrymo-nasal ; elle repose sur le périoste des parois osseuses et sur le périchondre des parois
cartilagineuses ; cette muqueuse trés adhérente, lisse, et richement vascularisée, fait suite a la
peau du vestibule en avant, et a la muqueuse pharyngée en arriere. La muqueuse recouvre la
volite des FN, la partie post de I’épine nasale de I’os frontal et la partie interne des os propres du
nez ; elle tapisse le corps du sphénoide, le sinus sphénoidal, laissant ouvert son orifice sinusien.

La cavité nasale peut étre divisée du point de vue physiologique et anatomo-chirurgical
en 2 régions :

* une région inf ou respiratoire, comprenant le plancher et les cornets inf et moyen.

* une région supérieure ou olfactive, de dimension réduite correspond a la volte et au

cornet supérieur, et dont la muqueuse est occupée par des organes sensoriels de I’olfaction.

4. La vascularisation :

4-1. Les arteres : (Figures N°23,24)

La vascularisation artérielle des FN est tributaire des 2 systemes carotidiens (I’artere
carotide externe et I’artére carotide interne) (Figure 23).

a. L'artére sphéno-palatine :

L'artere (ART) sphéno-palatine est I'artere principale des fosses nasales.

C’est la branche terminale de I’ART maxillaire interne (elle-méme branche de I'art
carotide externe), qui prend le nom de sphéno-palatine au niveau du trou sphéno-palatin et se
divise en 2 branches :

e Branche externe ou ART des cornets : vascularise les cornets moyen et inférieur par 2
branches principales : I’artere du cornet moyen (ou I’ART nasale moyenne) et I'artere du cornet

inférieur (ou I’ART nasale inférieure).
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e Branche interne ou art de la cloison : donne I’ART du cornet sup et les artéres septales.

b. Les artéres ethmoidales :

Branches de l'ophtalmique (elle-méme branche de I'art carotide interne), issues de
I'orbite, passent dans les trous ethmoidaux, traversent la lame criblée, et atteignent la partie
haute des fosses nasales :

e L’artére ethmoidale postérieure : vascularise la région olfactive de la muqueuse.
e L’artére ethmoidale antérieure : se distribue a la portion préturbinale de la paroi externe,
et au sinus frontal.

c. L'artéere de la sous-cloison :

Branche de I’ART faciale (elle-méme branche de I’ART carotide externe), vascularise
également la partie antéro- inférieure de la cloison. En s'anastomosant avec l'artere de la
cloison, et avec les rameaux de l'ethmoidale antérieure, elle réalise, dans la région antéro-
inférieure de la cloison, avec ces artéres la tache vasculaire, Toutes ces arteres s’anastomosent
réalisant des suppléances parfois redoutables en cas d’épistaxis. La plus importante de ces
anastomoses demeure la tache vasculaire décrite a la fin du XIXéme siécle par Little et
Kiesselbach, qu'il est possible d'électro-coaguler dans certaines épistaxis.

4-2. Les veines:

Satellites des arteres, elles forment deux réseaux:
e profond, périosté, drainant les parois osseuses et les cornets.
e superficiel, muqueux.
Elles suivent ensuite trois voies différentes:
e les veines postérieures, par les sphéno-palatines qui traversent le trou sphéno-palatin,
aboutissent aux plexus veineux maxillaires internes.
e les veines supérieures, par les ethmoidales, rejoignent la veine ophtalmique.

e les veines antérieures, par les veines de la sous-cloison, se jettent dans la veine faciale.

- 38 -



Les atrésies choanales

Face interne Face externe

1

- 2
."'-,!‘F\ \

s y a
1 ™
N

§ . 4

s 5

AN

b

= AR X
——+t —'\~v )
| ‘II \\")
ssebe) / :
{ EMC
l
8

Figure N°23 : vascularisation de la fosse nasale, A : face interne, B : face externe [31].

Face interne : Face externe :

. Artere ethmoidale antérieure.
. Artere ophtalmique.
. Artere ethmoidale postérieure.

. Artére ethmoidale antérieure.
. Artere ethmoidale postérieure.
. Artere nasopalatine.

. Artere nasopalatine.
. Artere de la sous-cloison. . Foramen sphénopalatin.

. Artere palatine supérieure.

1

2

3

4. Tache vasculaire.
5

6 . Artére du cornet moyen.
7

. Artére coronaire supérieure. . Artére du cornet inférieur.

O N O Ul h W IN —

. Artere palatine supérieure.

4-3. Les lymphatigues :

Les lymphatiques des fosses nasales rejoignent trois groupes ganglionnaires:
e rétro-pharyngiens, situés a la hauteur des masses latérales de I'atlas.
e jugulo-carotidiens, au niveau de la bifurcation carotidienne (ganglion principal de
Kuttner).

e sous-mandibulaires (pour les lymphatiques antérieurs et ceux des narines).
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Figure N°24 : vascularisation de la fosse nasale (paroi latérale) [14].

4-4. Lavascularisation de la voute palatine :

La voute palatine est revétue par le périoste qui se détache moins facilement en dehors
des sutures. Sa muqueuse adhere fortement au périoste par le tissu conjonctif donnant ainsi un
plan fibro-muqueux qui donne un excellent lombeau.la vascularisation se fait par |'artere
palatine supérieure qui chemine dans le canal palatin postérieur avec le nerf palatin antérieur. Au
niveau de |'angle postéro-externe de son émergence, l'artére palatine se devise en trois
branches :

e Postérieure qui pénétre dans le voile.

e Antérieure qui diminue de son importance en cheminant de un centimétre et demi du
bord interne de la voute.

e La branche sphéno-palatine en avant qui emprunte le canal palatin postérieur et

s’anastomose aves |’artére palatine supérieure.
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5. Innervation :

5-1. Nerfs sensitifs :
Tous les filets sensitifs des FN sont tributaires du trijumeau (V) par l'intermédiaire surtout
du nerf sphéno-palatin, plus accessoirement, du nerf nasal interne (Figure 25).

a. Nerf sphéno-palatin :

Branche du nerf maxillaire supérieur (V2), il pénéetre dans les fosses nasales par le trou
sphéno-palatin; ainsi cet orifice peut-il étre considéré comme le «hile vasculo-nerveux des
fosses nasales» puisqu'il donne accés au pédicule sphéno-palatin.

Il s'épanouit alors en différentes branches:

e nerfs nasaux supérieurs, destinés aux cornets supérieur et moyen,
e nerfs nasaux inférieurs, se distribuant au cornet inférieur.

e nerf naso-palatin, pour la cloison des fosses nasales,

e nerf palatin antérieur.

e nerf palatin moyen pour le plancher des fosses.

De plus, le nerf sphéno-palatin recoit un contingent végétatif par des filets du ganglion
sphéno-palatin.

b. Nerf nasal interne : ou ethmoidal antérieur :

Branche du nerf nasal (lui-méme branche du nerf ophtalmique V1), qui assure
I'innervation de la partie antérieure des fosses nasales et des narines.

5-2. Le nerf olfactif : (Figure 25)

Seule une faible partie de la muqueuse pituitaire est destinée au sens de I'odorat :

a. Une zone pigmentaire :

Formée d'une muqueuse jaune tapisse la fossette olfactive, qui siége sur la face convexe
du cornet supérieur, et sur la partie supérieure de la cloison qui lui correspond, au-dessus d'un
plan horizontal passant par le bord libre du cornet supérieur.

b. Une zone sensorielle :

Plus restreinte, s'inscrit au centre de la zone pigmentaire; elle forme la «tache olfactive», dont la
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surface ne dépasse pas 1,5 cm?2. Cette zone contient les cellules olfactives, bipolaires,

disséminées a l'intérieur de cellules cylindriques de soutien.

Le pole périphérique de ces cellules est formé d'un cil olfactif, sensible aux odeurs par

I'intermédiaire d'une réaction chimique (les vapeurs odorantes se combinant avec le mucus de la

mugqueuse olfactive).

Le pole central des cellules est constitué par une fibre olfactive qui traverse la lame

criblée, et gagne le bulbe olfactif, ou elle fait synapse avec line cellule mitrale, également

bipolaire, dont le prolongement central gagne directement le rhinencéphale, sans relais

thalamique. La chaine olfactive ne comporte donc que deux neurones.

NB : La perte de I'odorat réalise I'anosmie qui peut étre secondaire a une lésion de la

muqueuse olfactive (surtout de cause inflammatoire), a une atteinte traumatique de la lame

criblée, ou a une cause neurologique.

Nerfs alfactifs

Septum relevé

Charnigre schématique Caost il

Rameau nasal
interne médial

Rameau nasal
interne latéral

Rameau nasal
externe
cdu nert
ethmaoidal
antérieur

MNerf naso-palatin

Faramen sphéno-
palatin (reseue)

Ganglion

Rameaux nasaux prérygo-palatin

internes du nerf
infra-orbitaire
Nerf du canal

Rameaux nasaux latéraux
postéro-supérieurs du
wanglion ptérypgo-palatin

Rameau nasal du
nerf alvéolaire
supéro-ansérieur

MNerfs grand et petit palatins

Rameaux nasaux latéraux
postéro-inférieurs du
nerf grand palatin

Nerfs petits palatins
Anastomose entre les
nerfs grand palatin

et naso-palatin dans
le canal incisif

Nerf grand palatin

Paroi latérale de la
cavité nasale

prérygoidien (Vidien)

Figure N°25 : L’'innervation de la fosse nasale (paroi latérale) [14].
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Il. RAPPEL DE L’EMBRYOLOGIE DE LA FACE [21]

La connaissance de I'’embryologie de la région nasofrontale permet une classification
topographique plus claire des malformations médiofaciales et de I’étage antérieur de la base du
crane [21].

Des le début de leur développement, les embryons des vertébrés présentent une polarité
rostrocaudale et une symétrie bilatérale. Au cours de sa 3&me semaine de développement,
I’embryon humain prend la forme d’un disque composé de deux ébauches tissulaires, I’épiblaste
et ’hypoblaste. Le premier signe morphologique de I’existence d’une symétrie bilatérale est
I’apparition de la ligne primitive au sommet de laquelle se trouve le nceud de Hensen, considéré
comme le centre fonctionnel ou «organisateur» de la gastrulation. Au cours de cette période
essentielle du développement, se mettent en place les trois feuillets primordiaux, précurseurs
de tous les tissus de I'’embryon :

e |'ectoderme a la face dorsale de I’embryon qui formera la plaque neurale, ébauche du
systeme nerveux central.

e [|’endoderme a sa face ventrale.

e le mésoderme, le tissu intermédiaire intra—embryonnaire.

L’organogenése progresse selon un axe céphalocaudal, de telle sorte que I’ébauche de la
téte apparait avant celle du tronc qui se développe elle-méme avant celle de la queue.

La notochorde, limitée en avant par la plaque préchordale, forme la ligne médiane de la
jeune gastrula. Ces structures se développent progressivement de I’avant vers I'arriere au fur et
a mesure que I'embryon s’allonge. De chaque c6té de la notochorde, le mésoderme paraxial est
le siege d’une segmentation s’effectuant elle aussi dans le sens rostrocaudal pour donner
naissance aux somites a l’origine des vertébres et des muscles squelettiques du corps.

Le mésoderme céphalique qui prolonge cranialement les somites ne présente pas
I’organisation segmentaire du reste de I’ébauche embryonnaire. Au cours de I’étape suivante du
développement appelée neurulation, la plague neurale se plie dorsalement pour former le tube

neural. Au moment de sa fermeture, I'épithélium du bourrelet neural subit une transition
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épithéliomésenchymateuse permettant I'individualisation des cellules de la créte neurale (CCN)
capables de migrer et de se différencier en une large variété de types cellulaires. Ces cellules
commencent leur migration d’autant plus tot qu’elles sont situées rostralement dans I’ébauche
embryonnaire. Au niveau céphalique, la migration et la multiplication précoce des CCN associées
a la croissance différentielle de I’ectoderme de surface aboutissent a la formation de bourgeons
pairs et symétriques appelés arcs branchiaux. Ces derniers servent d’ébauche a la

différenciation du squelette viscérale ou splanchnocrane.
La fin du 1¢ mois du développement embryonnaire humain correspond a

I’individualisation des arcs branchiaux. Chaque arc forme une structure indépendante et
transitoire, limitée en dehors par de I'ectoderme, qui forme des sillons, et en dedans par de
I’endoderme, qui forme des poches. A chaque arc correspond un nerf crinien, Le premier arc,
précurseur de la face, se divise en deux segments, rostral (arc maxillaire) et caudal (arc
mandibulaire), soutenus respectivement par les cartilages palatoquadrate et de Meckel innervés

par les nerfs maxillaires (V2) et mandibulaires (V3).

1. Développement des structures craniofaciales :

Au cours du 2¢me mois de développement embryonnaire se produit une importante
croissance volumétrique des arcs branchiaux vers la région ventrale ou ils se rejoignent et
fusionnent. Le premier arc est alors divisé en deux sous-unités, maxillaire et mandibulaire. Le
deuxiéme arc grandit de facon beaucoup plus importante que les arcs caudaux qu’il va recouvrir
complétement, pour former le sinus cervical qui disparaitra lors du redressement de la courbure
nucale.

De facon presque concomitante, la croissance explosive du tube neural antérieur (le
prosencéphale) et son enroulement vers I'avant aboutissent a la mise en place des cing
bourgeons faciaux autour de I'orifice stomodéal limité par la membrane buccopharyngée : les
bourgeons maxillaires et mandibulaires, pairs et symétriques, et le bourgeon nasofrontal

médian (Figure 26A).
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Pendant la 5¢me semaine, les deux bourgeons maxillaires grandissent ventralement et
médialement autour de deux zones d’épaississement ectodermique, les placodes nasales,
destinées a former I'épithélium olfactif des fosses nasales. Chez I’homme, I'origine précise du
philtrum et de ’os prémaxillaire a partir du bourgeon nasofrontal ou des bourgeons maxillaires

n’est pas clairement déterminée [21].

2. Role des cellules des crétes neurales :

C’est a partir des bourrelets dorsaux du tube neural que se détachent progressivement
de I'avant vers I'arriere les CCN.

Elles subissent une transition épithéliomésenchymateuse et migrent en flux a partir de
I’épithélium neural dans les différentes régions de I'’embryon. Ces cellules ont des capacités
migratoires importantes et peuvent se différencier en un grand nombre de dérivés tissulaires.

Les CCN destinées a former le crane et le squelette facial proviennent de flux distincts
des bourrelets neuraux du diencéphale, du mésencéphale et du rhombencéphale.

Le rhombencéphale est divisé en huit renflements segmentaires appelés rhombomeres.
Les CCN mésen et rhombencéphaliques ont le potentiel de se différencier en cartilage, en os et
en tissu conjonctif [22]. Les cellules les plus rostrales sont a I'origine du squelette frontonasal,
tandis que les CCN plus caudales vont coloniser les différents arcs branchiaux.

Deux courants de migration cellulaires participent a I’élaboration de la face [23] :

e le courant facial proprement dit, concerne les CCN prosencéphalique qui se multiplient
dans la région antérieure formant le mesenchyme du bourgeon nasal frontal,

e le courant branchial concerne les CCN mésenchymateuses qui se multiplient pour former
le mésenchyme des bourgeons maxillaire et du premier arc branchial.

Ainsi, le mésoderme facial entourant primitivement le stomodium est envahi par les
cellules neurectodermiques avec leur potentiel de prolifération et de différentiation provoquant

alors la formation des bourgeons faciaux et leur fusion entre eux.
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Les CCN appartenant aux bourgeons maxillaires se différencieront en cellules osseuses,
musculaires, cartilagineuses et participeront a la constitution du squelette maxillo-orbitaire et a
la sclérotique de I’ceil.

Les CCN appartenant au premier arc branchial donneront des structures cervicales qui
sont les parois vasculaires de I’arc aortique, le thymus, les parathyroides, les ganglions craniens
et le plexus parasympathique.

Le rble de la créte neurale céphalique est, par conséquent, fondamental pour I’édification
du squelette cranio-facial et sa régionalisation fait qu’a chaque segment neural correspond a
une piéce squelettique.

Il existe des marqueurs moléculaires contemporains au processus de morphogenese
exprimés de facon segmentaire et qui respectent les limites morphologiques des rhombomeéres
et des arcs branchiaux. Parmi les genes qui sont exprimés de facons segmentaires, les génes
Hox sont ceux qui sont les mieux connus. Ces génes sont groupés en complexes dont
I’organisation a été conservée au cours de I’évolution. Chez les vertébrés, quatre complexes
répartis sur quatre chromosomes différents regroupent 39 genes qui codent pour des facteurs
de transcription qui se fixent a l'acide désoxyribonucléique (ADN) par un domaine
remarquablement conservé au cours de I’évolution appelé ’lhoméodomaine [29]. Le moment et le
niveau d’expression de ces génes le long de I'axe antéropostérieur de I’embryon sont dictés par

I’organisation spatiale de ces génes au sein des complexes chromosomiques [24].

3. Embryologie descriptive du nez :

L’organogenése et la croissance du nez sont indissociables de celles de I'’ensemble de la
région médiofaciale.

La formation de la face se déroule entre la 4éme et la 10¢me semaine de développement
intra-utérin par le développement et la fusion de cing bourgeons mésenchymateux ; le
processus nasofrontal impair et médian a [I'origine de l'auvent nasal et du septum ; les
bourgeons maxillaires et mandibulaires, pairs et symétriques. Latéralement, les bourgeons

maxillaires sont séparés du bourgeon nasofrontal par la fente orbitonasale, siege de I’ébauche
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du canal lacrymo-nasal. Au fond du stomodeum, la membrane buccopharyngienne sépare le
futur oropharynx d’origine ectodermique de I'intestin pharyngien d’origine endodermique. Cette
membrane va progressivement se résorber (Figure 26).

A la 5¢me semaine, le bourgeon frontal est limité latéralement par les placodes optiques.
De facon simultanée, les placodes nasales qui constituent des épaississements ectodermiques
pairs et symétriques au niveau rostral du bourgeon nasofrontal apparaissent. Tres
précocement, certaines cellules de la placode nasale se différencient pour former les cellules
neurosensorielles primaires du futur épithélium olfactif. A la fin de la 5:me semaine, des
extension axonales se font a partir de ces cellules et vont coloniser la région la plus rostrale du
télencéphale. L’ossification secondaire de I’ethmoide autour de ces ramifications axonales sera a
I'origine de la lame criblée.

Au cours de la 6¢me semaine, les placodes nasales sont le siege d’une dépression médiane
en fossette, avec en paralléle un soulévement mésenchymateux périphérique en « fer a cheval »
formé par les bourgeons nasaux médians et latéraux.

Au cours de la 7¢me semaine, les bourgeons nasaux confluent et se soudent, amorcant la
configuration de la face (Figure 26). L’ectoderme du plancher du sillon lacrymonasal situé entre
le bourgeon nasal médian et le bourgeon maxillaire s’invagine dans le mésenchyme sous jacent
pour former le canal lacrymonasal. Les bourgeons nasaux médians confluent vers la ligne
médiane et forment par leur réunion le bourgeon médian, amorce du prémaxillaire.
Parallelement a I'accroissement de la gouttiere olfactive, le bourgeon maxillaire prolifere, se
dirigeant progressivement en dedans, pour dépasser le niveau du bourgeon nasal latéral et se
souder au niveau du bourgeon nasal médial. L’accolement se produit sur toute la longueur, ainsi
qgu’en arriére, aboutissant en profondeur a la fermeture ventrale des gouttieres olfactives qui
deviennent les fosses nasales primaires (Figure 27). Ces derniéres sont des culs-de-sac ouverts
en avant par |'orifice narinaire, I'orifice postérieur, ou choane primaire étant obstrué par la
membrane bucconasale. Puis le bourgeon nasal se soude a la partie homolatérale du bourgeon

nasal médian, délimitant ainsi I'orifice narinaire. Cette soudure conduit a la formation d’une
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cloison horizontale entre fosses nasales primaires et stomodeum, le palais primaire, qui
n’occupe que la partie antérieure de la cavité bucco- nasale primitive. Avec I'’effondrement de la
membrane bucconasale s’individualisent des conduits olfactifs < extrémement courts qui
correspondent au prémaxillaire. Tandis que dans les fosses nasales  primaires I’ectoderme
commence a se différencier en épithélium nasal, la région du cerveau ou les cellules
neurosensorielles primaires font synapses avec le télencéphale est le siege d’une croissance en
longueur pour former les bulbes olfactifs.

A la fin de la 7¢me semaine, la morphogenése superficielle de la face est achevée et I’on
peut déja individualiser : les orifices narinaires, les fosses nasales primaires, le palais primaire
(antérieur), la levre supérieure formée par le bourgeon nasal médian et les bourgeons
maxillaires.

La fusion médiane des bourgeons mandibulaires par prolifération mésenchymateuse
permet la formation de la mandibule et de la leévre inférieure.

Le bourgeon nasofrontal est ainsi a I'origine du développement de I'auvent nasal, de la
columelle et du philtrum de la lévre supérieure (unité labiocolumellaire).

C’est au cours des 8eme et 9eme semaines de développement que se forme le palais
secondaire et que le septum divise les fosses nasales en deux cavités distinctes (Figure 27). Les
bourgeons maxillaires donnent naissance, par accroissement du mésenchyme, a deux petites
lames, les processus palatins. Ces trois lames s’accroissent d’abord verticalement vers le bas,
de part et d’autre de la langue qui occupe alors toute la cavité bucco-nasale.

Cette notion est fondamentale et explique les rapports privilégiés entre les fosses nasales
et la cavité buccale. Lors du redressement de la téte, la langue s’abaisse, les processus palatins a
I'intérieur desquels le mésenchyme subit un processus d’ossification enchondrale se redressent
et deviennent horizontaux pour former le palais osseux. Dans la partie postérieure du palais
secondaire, du mésenchyme myogénique se condense pour donner la musculature du palais

mou. En méme temps, le bourgeon nasofrontal qui constitue la vo(ite de la cavité buccale donne
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naissance a une créte cartilagineuse verticale, le septum nasal qui descend a la rencontre des
processus palatins (Figure 28) [21].

A la 9¢me semaine, les processus palatins se joignent sur la ligne médiane par
affrontement de leur épithélium et forment ainsi le palais secondaire. Cette jonction se fait
d’avant en arriére, du canal incisif a la luette. Le palais résulte ainsi de la jonction de trois
ébauches palatines dont le point de jonction est le canal palatin antérieur. En méme temps, le
septum nasal progresse vers le bas et vient s'unir a la face supérieure du palais secondaire
délimitant ainsi les deux fosses nasales définitives qui s’ouvrent en arriere par les choanes
définitives. Dans le méme temps se produit la prognation mandibulaire qui tracte la langue vers
I’avant (Figure 28).

Ainsi, on peut considérer qu’a 10éme semaines, le nez est structurellement formé. La
plupart des malformations du nez et de la région frontonasale se produisent au cours de cette
premiére période de développement. Une bonne intégration de I’embryologie descriptive permet
la compréhension de la plupart des malformations [21].

Lors de la période suivante ont lieu les phénoménes d’ossification de la région
frontofaciale a partir des ébauches cartilagineuses et mésenchymateuses. On parle de I'étape

squelettique du développement de la face qui sort de '’embryologie a proprement parler.
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Figure N°26 : Figure N°27 :

Développement de la région médiofaciale
avec mise en évidence des dérivés du
bourgeon frontales et des bourgeons
maxillaire (bleu clair) et mandibulaire (vert) a
6 semaines (A), 7 semaines (B), 10 semaines
(C).le bourgeon nasofrontal est a I'origine du

bourgeon nasal interne (en rouge) et du
bourgeon nasal externe en bleu roi [21].

Formation des fosses nasale primaires (A-
Q©), du palais primaire (A-C), et
secondaire (D), par fusion des lames
palatines a la 6éme début de la 8éme

semaine (C), a la fin de la 8¢me semaine
(A), au début de la 7¢me semaine (D) [21].

Figure N°28 : Etapes successives accompagnant la palatogenése.1.palais primaire ;2.septum

nasal ;3.processus palatin ;4.chambre nasale ;5.lanque ;6.lames palatine ;7.foramen

incisif ;:8.choane définitives ;9.lames palatines ayant fusionnées :10.relief interne de la FN [25].
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[1l. PHYSIOLOGIE NASALE [20]

Le nez a de nombreuses fonctions connues olfactive, ventilatoire et moins connues
immunitaire et morphogénétique. Dans la fonction ventilatoire, le conditionnement de I'air
inspiré, c’est-a-dire la régulation des débits aériens, la filtration, I’humidification et le
réchauffement de [I'air se font grdce a un triple mécanisme valvaire, narinaire, nasal et
septoturbinal. La ventilation nasale optimale est la ventilation exclusivement nasale, bouche
fermée, pendant le sommeil. Toutes ces fonctions essentielles peuvent étre perturbées par
diverses pathologies et sont menacées dans la chirurgie non fonctionnelle du nez. Il faut

impérativement les connaitre pour les préserver ou les réparer.

1. Fonction olfactive :

Le nez intervient dans la protection de I'individu et joue un role, variable selon I’espéce,
dans le comportement social, alimentaire et sexuel.

Comme tous les autres mammiféres, ’homme est capable de détecter et de différencier
tres efficacement de multiples molécules odorantes. Ses capacités d’apprentissage des
sensations olfactives lui permettent d’ajouter sans cesse de nouvelles informations dans un
contexte d’hédonisme, de souvenirs et de vie relationnelle.

1-1. Voie olfactive :

La muqueuse olfactive est située au sommet des fosses nasales sur une surface de 2 a 3
cm? et sur la partie supérieure du septum (tache jaune). Les molécules odorantes, aprés s’étre
dissoutes dans le mucus qui recouvre la muqueuse, parviennent par diffusion au contact des cils
qui tapissent la surface de la muqueuse olfactive. Ces cils sont au nombre de 5 a 20 par cellule
sensorielle neuroréceptrice dont I'activation chimique (fixation protéique) et la production de
courants ioniques déclenchent la perception de I’odeur par transmission neuronale (Figure 29).

Le mécanisme de [|’olfaction se déclenche lorsque des molécules ou des particules
arrivent en contact avec la zone olfactive des fosses nasales.

Le mécanisme de perception des odeurs est le méme chez tous les mammiferes, les

molécules odorantes apres avoir été mises en contact avec I’épithélium olfactif (EO), situé dans
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la partie supérieure des fosses nasales chez I’lhomme, sont alors codées, puis les informations
sont transmises au bulbe olfactif (BO). La sortie du bulbe olfactif se projette, via le tractus
olfactif latéral (TOL), sur un ensemble d’aires regroupées sous le nom de cortex olfactif (CO).
De la, I'information chemine vers le néocortex frontoorbitaire (CFO) soit par une voie
directe, soit par une voie indirecte par le thalamus. Le cortex enthorinal (CE), situé en continuité

avec le cortex olfactif, est la voie d’entrée vers I’hippocampe (Figure 30).

Lobe frontal du cerveau
Tractus olfactif
Bulbe olfactif

Bulbe olfactif

Lame criblée
de I'ethmoide

Nerf olfactif (1)

Lame criblée &
de I'ethmoide Tissu conjonctif
Nerf olfactif (1)
Glande e
Epithélium , Olfactive

(de Bowman) Cellule basale

Cellule de soutien
Récepteur olfactif

olfactif

Cornet nasal  Epithélium
supérieur olfactif

Cornet nasal
moyen

Dendrite
- _Cils olfactifs
. Couche de mucus

Substance sentie

Vue sagittale du créne

Détail grossi de récepteurs olfactifs

Figure N°29 : fonction d’olfaction.

En flux de ventilation normale, moins de 10 % des molécules odorantes aspirées par les
narines atteignent le neuroépithélium olfactif. Le humage est indispensable pour forcer le
courant inspiratoire a balayer la fente olfactive. Inversement, I'olfaction rétronasale participe
grandement a la finesse du goit (« on godite surtout par le nez ») en particulier en cenologie, les
choanes étant largement ouverts sur le nasopharynx et les cornets s’interposant moins entre le

courant odorant et la fente olfactive (Figure 31).
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Figure N°31 : Fonction olfactive rétronasale [20].
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1-2. Voie trigéminale nasale :

La plupart des molécules odorantes activent les fibres trigéminales qui innervent
I’ensemble des muqueuses respiratoire et olfactive du nez. L’information sensorielle
(température, pression et douleur), véhiculée par les branches ophtalmique et naso-palatine est
transmise au cortex somatosensoriel.

L’activation de ces fibres par les molécules odorantes apporte des note « olfactive » telles
que le frais du menthol, le piquant du vinaigre, le chaud du chloroforme, c’est également
I'information trégiminale qui permet de bloquer I'inspiration de substance odorante nociceptives

et dangereuses pour I’organisme comme I"'ammoniaque.

2. Fonction ventilatoire :

La fonction ventilatoire du nez (20 000 litres d’air par jour) regroupe, elle méme, un
certain nombre de fonctions et de réflexes qui participent au conditionnement de I’air inspiré :
régulation des débits aériens (rhéostat), filtration, humidification (hygrostat) et réchauffement

(thermostat).

2-1. Régulation des débits aériens :

L’écoulement de I'air dans les fosses nasales obéit aux lois physiques de la dynamique
des fluides. Lorsqu’un fluide progresse a I'intérieur d’'un conduit, sa pression diminue au fur et
a mesure de I’écoulement. Entre les narines et les choanes, il existe donc une différence de
pression (ou gradient de pression) d’autant plus élevée que la résistance nasale est plus grande.

Cette résistance nasale est importante puisqu’elle représente la moitié de la résistance
totale des voies aériennes supérieures. A faible débit, le flux aérien est laminaire. A proximité
des parois nasales, du fait de sa viscosité, il est presque sans mouvement mais, au centre de la
fosse nasale, dans I’espace septoturbinal, il se déplace trés rapidement. A fort débit, le flux
devient turbulent ; ce régime turbulent s’observe également lorsque les parois sont irréguliéres,
ce qui est le cas des fosses nasales, méme en cas d’écoulement faible.

Au cours de la traversée des fosses nasales, I’air inspiré va rencontrer un certain nombre

d’obstacles constituant la résistance nasale, d’abord au niveau du nez cutané (valve narinaire),
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puis et surtout, au niveau du nez muqueux (valves nasale et septoturbinale). La valve narinaire
représente un tiers de la résistance nasale, les valves nasales et septoturbinale représentent
deux tiers de la résistance (Figure 32 et 33).

A P’expiration, la résistance est fournie presque exclusivement par les cornets. Mais le
phénomene n’est pas inverse, car le flux aérien a I'entrée des choanes va rencontrer une
formation turbinale totalement différente. Le nez est symétrique dans le plan frontal, mais ne
I’est pas dans le plan sagittal (figure 34).

L’air pénetre dans les sinus davantage a l'expiration qu’a l'inspiration du fait de la
différence de diameétre entre choanes et narines. Cela explique que certaines odeurs d’origine
sinusienne soient percues davantage a I’expiration qu’a l'inspiration.

2-2. Filtration :

Un certain nombre de grosses particules sont arrétées au niveau du vestibule, grace aux
vibrisses. Un maximum de particules en suspension restent prisonnieres du mucus tapissant
toute la muqueuse ou elles sont retenues grace aux propriétés d’adhésivité du mucus. Ce
dernier est disposé en deux couches, une profonde, fluide et une superficielle, visqueuse
(Figure 35). Le mouvement mucociliaire et la pente du plancher des fosses nasales et des méats
permettent ensuite I’évacuation (4 a 8 mm par minute) du mucus contaminé vers l’arriere, ou il
est dégluti.

2-3. Humidification :

L’humidification de I’air inspiré, qui nécessite 1 litre d’eau environ par jour, se fait par
simple contact avec la couche de mucus composée d’eau pour 95 % qui tapisse la muqueuse,
accessoirement par les glandes nasales antérieures. La valve nasale intervient dans la fonction
d’humidification par son role de nébulisation.

2-4. Réchauffement :

Le conditionnement de I’'air inspiré est assuré a 70 % dans les fosses nasales au contact
des cornets turgescents. Le rétrécissement nasal entraine un ralentissement du débit et

augmente la chaleur locale qui est, normalement, de 30° a 32°, c’est-a-dire inférieure a celle du
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corps. Cette fonction essentielle de la muqueuse nasale est sous la dépendance de la
différenciation morphologique et fonctionnelle du réseau vasculaire (shunt artérioveineux du
chorion profond). Ce mécanisme de conditionnement est ensuite complété au niveau de I'arbre
trachéobronchique (30 %). Inversement, le courant inspiratoire, en s’échauffant, produit un
refroidissement du sang veineux turbinal qui contribue, a son tour, a la régulation de la
température du cerveau, comme en témoigne l'alternance de I'activité électrique du cortex,

synchrone du cycle nasal.
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Figure N°32 : Valve nasale [20]. Figure N°33 : valve septoturbinale [20].

A. Fermeture a I'inspiration.

B. Ouverture a I’expiration (coupes frontales du nez).

C. Fermeture a I'inspiration.

D. Ouverture a I’expiration (vues endoscopiques d’une valve
Nasale droite). CS : cartilage supérieur ; S : septum.

Figure N°34 : Trajet du flux aérien expiratoire Figure N°35 :_ mouvement mucocillaire [20].
dans les fosses nasales [20].
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3. Fonction immunitaire :

Cette derniére fonction, pourtant primordiale de l'organe nasal, a été longtemps
négligée. Porte d’entrée de I'appareil respiratoire, richement vascularisé et innervé, le nez
constitue une interface avec I’environnement aérien, assurant la protection des muqueuses et
des organes situés en aval (sinus, oreille moyenne, arbre trachéo-broncho-alvéolaire). Malgré
son importance fondamentale, cette fonction n’est qu’évoquée, car elle est tres complexe et en
pleine évolution.

Trois lignes de défense s’articulent pour assurer la fonction immunitaire nasale :

3-1. Premiére ligne de défense épithéliale :

a. Barriere épithéliale :

La cohésion des cellules épithéliales conditionne :
e la continuité morphologique et les propriétés mécaniques de I’épithélium ;
e la perméabilité, c'est-a-dire la régularisation des échanges au travers des espaces
Intercellulaires.
La membrane cytoplasmique assure les échanges entre la cellule et le milieu extérieur.
La membrane basale joue un rble de filtre pour les molécules et de barriere pour la
plupart des cellules. Elle sert aussi de guide pour la régénération cellulaire.

b. Systeme muco-ciliaire (Figure 35) :

Un film liquidien de 10 p d’épaisseur, le mucus, recouvre la surface de I’épithélium. Les
cils des cellules ciliées battent de facon constante et synchrone.
Le mucus est un gel viscoélastique composé d’eau a 95 %, de sels minéraux (Na+, K+, Cl,
Ca++) et d’éléments organiques (mucines, enzymes lytiques, inhibiteurs enzymatiques,
lactoferrine, interféron, acides aminés, IgA sécrétoires, protéines plasmatiques).
Deux grands rbles sont dévolus au mucus :
e roOle de réservoir d’eau assurant une protection locale de la pituitaire contre la

dessiccation, mais aussi a distance en humidifiant I’air inspiré ;
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e roOle de défense, soit non spécifique grace aux enzymes lytiques, soit spécifique grace
aux IgA.
Le mucus présente des qualités d’adhérence, d’élasticité et de cohésion due a sa teneur
en mucine. Il peut retenir les particules solides déposées a sa surface, et les déplacer dans le
pharynx par les battements ciliaires.

3-2. Deuxiéeme ligne de défense spécifique : systéme immunitaire annexé a la

mugueuse hasale :

Ce réseau immunitaire annexé aux muqueuses est connu depuis peu.

Les IgA sécrétoires constituent la classe dominante de I'immunoglobuline présente dans
les sécrétions nasales. Elles sont produites localement par les plasmocytes du chorion. Les IgA
sécrétoires inhibent 'adhérence bactérienne a la surface de la muqueuse, neutralisent les virus
et les toxines, préviennent I'absorption des antigenes.

Autres composants du systeme immunitaire : leur importance locale est moins bien
connue mais leur présence témoigne de leur intervention dans les moyens de défense de la
muqueuse nasale.

3-3. Troisieme ligne de défense : I'inflammation non spécifique

C’est la rupture des équilibres physiologiques, cellulaires et/ou moléculaires qui
conditionne le déclenchement d’une réaction inflammatoire, qu’elle soit immune ou non.

Les modeles expérimentaux ont démontré que les mécanismes de base des rhinites
saisonniéres et, par extension des rhinites perannuelles, sont des réactions allergiques de type
IgE, se développant dans les fosses nasales. Le mastocyte de surface en est le véritable starter,
en conduisant a la libération d’histamine et de médiateurs vasoactifs et chimiotactiques.
L’intervention de médiateurs chimiques, autres que I’histamine, rend compte de [|’effet, parfois

incomplet, des antihistaminiques prescrits a titre symptomatique.

4. Fonction morphogénétique :

La morphologie faciale et la physiologie nasale sont étroitement liées. Les fonctions

ventilatoires physiologiques du nez se doublent chez I’enfant d’une fonction morphogénétique
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mettant en jeu l'expansion volumétrique par le flux aérien. Ce phénomeéne particulierement
démonstratif durant I’enfance continue tout au long de la vie a des degrés moindres, de maniére
directe et indirecte.

Le passage de I'air dans les fosses nasales, I'application de la langue sur le palais et les
secteurs alvéolodentaires, la croissance basicranienne cartilagineuse avec croissance du septum
sont en grande partie responsables du développement tridimensionnel des cavités narinaires,
nasosinusiennes et nasopharyngées pendant la croissance (Figures 36 et 37).

La ventilation nasale est également indispensable a I’eutrophie de la muqueuse pituitaire
et de son chorion. Cette bonne santé muqueuse est nécessaire a sa capacité d’expansion.

Tout trouble de la ventilation nasale ou toute pathologie de la muqueuse s’accompagne

d’une anomalie de la croissance nasosinusienne.

Figure N°36 : Formation dusinus maxillaire, Figure N° 37: croissance de la face [20].
coupe frontale des fosses nasales et des
sinus. L : langue [20].

- 60 -

- o

\b 4

T



Les atrésies choanales

IV. PHYSIOPATOGENIE

Les anomalies du développement surviennent vers la 7¢me semaine de gestion [30].
Johann Roederer a été le premier a évoquer I'atrésie choanale en 1755 [5] et depuis, 4
théories ont été proposées pour expliquer I'origine embryologique de cette malformation

congénitale chez ’'Homme [32,33] :

1. Persistance de la membrane bucco pharyngée :

Cette hypothése a été évoquée mais plusieurs arguments la rendent improbable :

e La membrane bucco pharyngée est constituée de deux couches épithéliales sans
interposition mésodermique, théoriquement, sa présence peut donner que des atrésies de type
membraneux.

e De plus cette membrane est trop postérieure par rapport aux choanes définitives :
I’obstruction serait en arriere du palais dur [34].

e Enfin, elle disparait a la 4éme semaine, avant méme la formation de la face.

2. Persistance de la membrane nasobuccale de Hochstetter :

Cette théorie est la plus communément acceptée a ’heure actuelle [32].

Plusieurs arguments plaident en sa faveur :

e La membrane nasobuccale est constituée de la juxtaposition des deux feuillets
ectodermiques avec interposition de mésoderme.

Si des éléments mésodermiques persistent, l'atrésie est osseuse. Si cette siegent
seulement en périphérie, I'atrésie est mixte. Elle sera membraneuse quant aucun élément
mésodermique ne persiste. De plus, ces 2 feuillets expliquent la présence d’une muqueuse de
type nasal en avant et d’une muqueuse de type pharyngien en arriere au cours des atrésies des
choanes.

e Cette membrane a des zones d’insertion compatible avec celle des atrésies choanales : la
ligne d’insertion supérieure se situe a I’'angle antéro-inférieur du basi-sphénoide, en avant du

foramen de Luschka et I'insertion inférieure se fait en avant du bord postérieur du palais osseux.
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e La disparition de cette membrane se fait a la 7eme semaine pendant la formation de la
face contemporaine a la disparition de la membrane cloacale. Cela pourrait expliquer
I’association d’atrésie choanale avec une imperforation anale.

Toutefois, cette théorie ne donne pas d’explication sur plusieurs points :

e La présence d’anomalies locales associées en particulier la déformation en entonnoir de
la partie postérieure des fosses nasales.

e La présence de malformations associées en particulier dans I'association CHARGE [35].

De plus, I'insertion inférieure de la membrane nasobuccale au niveau prémaxillaire, ce
qui signifie que I'atrésie pourrait s’étendre jusqu’au foramen incisif, ce qui n’est pas le cas.

3. Trouble de la migration des cellules de la créte neurale :

Les crétes neurales, ont un role prépondérant dans la formation de la face, ce qui incite
de nombreux auteurs a évoquer leur responsabilité dans la genése des atrésies choanales.

Ce dysfonctionnement surviendrait secondairement a des perturbations de facteurs
locaux qui altéreraient la direction ou le nombre de cellules, ou encore la composition de la
matrice, lieu de la migration. Une origine génétique a ces anomalies est supposée. Cette théorie
est la dernierea avoir été proposée, par Hengerer en 1982 et se base donc sur I'embryologie
nasalenormale du mammifere [32].

Les CCN entrant dans la région nasale, altérées dans leur nombre ou leur direction,
modifieront la région de la choane primitive juste au-dessus du prémaxillaire, et géneront alors
la formation des structures adjacentes [36].

L’amincissement de la partie postéro-inférieure de la fosse nasale primitive qui
permettait a la 7éme semaine I'ouverture de la choane primitive antérieure ne sera réalisée. Le
développement postérieur du septum et du processus palatin entrainera alors le mésoderme de
la choane primitive fermée, expliquant ainsi sa migration postérieure. De plus, les mouvements
cellulaires se feraient de la périphérie de I'atrésie vers le centre, expliquant selon les degrés de

migration, les divers types histologiques [37].
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La présence d’ilots cartilagineux ou d’os membraneux retrouvés dans les murs d’atrésie
suggere la participation de cellules provenant du septum ou de processus palatins a la collection
mésenchymateuse anormale.

Cette théorie permet de comprendre les malformations locales associées.

En effet, le retentissement de [I'altération du flux mésodermique sur les structures
adjacentes explique certaines de ces malformations comme le palais étroit et vouté, la fosse
nasale étroite avec mur latéral empiétant et le toit rétréci du nasopharynx.

On retrouve des déplacements médiaux des os ptérygoides, des épaississements des
bords latéraux du vomer, des rétrécissements des cavités nasales, I’absence de la lame criblée
de I'ethmoide... Les fentes craniofaciales sont également décrites et pourraient également
résulter de la perturbation de la migration des cellules de la créte neurale [47,48].

En outre, il semblerait quel ’excés de migration des CCN dans le septum nasal et la
région de la choane postérieure conduise a une dépense de cellules qui étaient destinées au
reste du complexe ethmoidal. Or ces cellules auraient du former, la trame cartilagineuse de la
base du crane. Il peut donc s’ensuivre des défects de la base du crane parfois associés [35].

Cette théorie explique aussi les malformations du syndrome CHARGE souvent
retrouvées ; ces malformations touchent, en effet, des éléments anatomiques ou des organes

dont la formation dépend des CCN [35].

4, La persistance ou la présence anormale de structures mésodermiques

dans réqgion choanale :

5. Autres processus pathologiques évoqués :

D’autres hypotheses ont pu étre évoquées pour certains auteurs [38-41].
e résorption incompléte du plancher de la fosse nasale secondaire.
e Exces de croissance des lames horizontales et verticales du palatin [38].
e Anomalie du mésoderme formant des adhésions dans la région des choanes.
La persistance de la membrane nasobuccale est la théorie la plus largement acceptée, ce

qui n’exclue pas un défaut de migration des CCN.
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Toutes ces hypothéses expliquent pourquoi I'AC n'est pas un événement isolé, mais il est
fréguemment associé a des malformations locales qui doivent étre prises en compte dans la

planification chirurgicale [41].

V. FACTEURS ETIOPATHOGENIQUES

La nature exacte du facteur initiant le mécanisme précédent décrit n’est pas connue : il

pourrait s’agir notamment d’un facteur génétique ou environnemental.

1. Origine génétique :

1-1. Atrésie choanale non syndromigue :

L’atrésie choanale non syndromique est généralement sporadique [33].

Cependant, quelques cas familiaux évoquant des transmissions autosomiques
dominantes et autosomiques récessives ont été rapportés [42, 43, 4].

Diverses anomalies chromosomiques ont été trouvées chez des patients ayant une atrésie
choanale : délétion 9p [44, 45], duplication 4q [49], duplication 7p, 14p [46, 45].

On retrouve dans la littérature une patiente présentant une translocation déséquilibrée
t(2;21)(gter;qter) qui est porteuse d’une atrésie des choanes et dont la trisomie subtélomérique
21qter est considérée comme un variant de la normale [50].

Ces anomalies sont variables d’un sujet a l'autre et surtout ne concernant qu’une
minorité de patients, la grande majorité des caryotypes effectués dans les différentes séries sont
en effet normaux mais on ne peut exclure I’existence de petites délétions ou additions pouvant
ne pas étre détectées par les méthodes cytogénétiques disponibles [51].

1-2. Atrésie choanale au cours de I’association « CHARGE » [52] :

La majorité des cas d’association CHARGE répertoriées dans la littérature est sporadique.
Le caryotype est le plus souvent normale [53,54].

Cependant, depuis les années 80, différentes translocations de novo ont été rapportées
t(2-18) t(3-22) t(2-21). Par la suite, des anomalies caryotypique ont été retrouvées, en

particulier I'atteinte du chromosome 22 (a type de délétion 22qg 11) avec association fréquente
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au syndrome de DI-GEORGE [46,55]. En 1996 FINEL [53] a rapporté 9 cas familiaux de
transmissions autosomiques dominantes ou récessives et parfois liées a I’ X, depuis cette date
I’hypothése d’une origine génétique a été évoquer, mais elle n’est pas la seule, car plusieurs cas
sont sporadiques et les cas familiaux sont plus rares.

L’origine génétique du syndrome est reconnue et une mutation de novo du géne CHD7 au
niveau du chromosome 8 serait en cause dans environ 60% des cas de CHARGE diagnostiqués
sur les criteres cliniques. Cette mutation serait plus fréqguemment associée a des malformations
cardiaques, a un colobome oculaire et a une paralysie faciale, d’aprés une étude francaise
récente [brochure syndrome charge].

Selon KATHRYN [46], la variabilité phénotypique de I’association CHARGE est du a une
hétérogénéité génétique.

En effet, le syndrome de CHARGE ne semble pas di a des anomalies chromosomiques
[57], mais I’hypothese d’une micro-délétion n’est pas exclue [58].

1-3. Autres syndromes pouvant intégrer les atrésies choanales :

Le facteur génétique peut jouer un role dans d’autres syndromes comprenant, des AC.

L’atrésie choanale a été décrite comme associée a de nombreuses autres anomalies ou
autres syndromes :

Le syndrome de TRREACHER-COLLINS reconnu comme ayant une transmission
autosomique dominante (ou une origine teratogene). Les syndromes d’alpert, d’Antley Bixler, de
Kaufman-McKusick, de Pfeiffer, de Schnizel-Girdon [32]. Les syndromes de Crouzon, de
Saethre-chotzen qui peuvent étre integrés dans le syndrome CHARGE [59].

La dysostose acro-cranio-faciale, la dysplasie camptomélique, I’atrésie jujénale...[60, 61].

Enfin, certaines malformations de I’association CHARGE peuvent aussi étre retrouvées
dans le cadre d’anomalie chromosomiques bien connus comme les trisomies 13, 18, 21, 22 le

syndrome 4p, le syndrome des yeux de chat [54].
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Figure N°38 : syndrome de TRREACHER-COLLINS.

2. Origine tératogéne [33]:

2-1. La thalidomide :

L’embryopathie due a la thalidomide peut donner certaines anomalies du CHARGE et en
particulier ’atrésie choanale mais aussi les anomalies des oreilles et des yeux (anatie, microtie,
surdité, paralysie faciale et colobome), des anomalies cardiaques et rénales [62].

2-2. L’atrésie choanale et antithyroidiens de synthése:

On estime a 0,2 % le taux de grossesses concernées par I’hyperthyroidie clinique, dont les
causes les plus fréquentes sont la maladie de Basedow et I’hyperthyroidie gestationnelle
transitoire [74]. En France et en Europe, 2 antithyroidiens de synthése (ATS) sont utilisés pendant
la grossesse : le propylthio-uracil (PTU) et le carbimazole (CMZ) dont le métabolite actif est le
méthimazole (MMZ ; non commercialisé en France, utilisé au MAROC et aux Etats-Unis). Ces 2
molécules sont d’efficacité comparable pour obtenir I’euthyroidie maternelle et feetale.

En 1887, le MMZ a été incriminé dans la genése de I'atrésie choanale quand GREENBERG
[63] a rapporté le cas d’'un enfant avec atrésie choanale dont la meére était exposée au
méthimazole (1-méthyl-2mercaptoimidazole ou MMZ), métabolite du carbimazole (CMZ), au
cours de la grossesse. Dix ans plus tard WILSON [64] et Johnsson [73] ont rapportés deux AC

chez deux enfants dont la mére était exposée au MMZ pondant la grossesse.
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En 2005, Foulds et al. ont recensé dans la littérature médicale 18 cas de tableaux
polymalformatifs possiblement imputables a la prise de CMZ pendant le Ter trimestre de la
grossesse [65]. La moitié (n = 9) de ces cas avait présenté une atrésie bilatérale des choanes.

Dans notre étude, aucun NNé n’était issue d’une meére ayant été sous ATS, ou ayant une
hyperthyroidie.

Il semble important de rechercher une prise de CMZ au cours de la grossesse chez les
meres d’enfants porteurs de cette anomalie [66].

Aucune malformation congénitale n’ayant été décrite sous PTU, dont l'efficacité est
analogue a celle du CMZ, il y a lieu de privilégier le PTU dans le traitement de la maladie de
Basedow a cette période de la grossesse. Cependant, dans le cas d’un diagnostic tardif de
grossesse initialement menée sous CMZ, on peut souligner I'intérét de maintenir ce traitement,
la prise unique quotidienne permettant une meilleure observance [67,68].

Une lecture exhaustive des articles référencés dans la littérature nous a permis de
colliger 62 cas de malformations dans 28 articles de la littérature dont 26 cas présente une
atrésie choanale, soit 42%, au décours de la prise de MMZ pendant le premier trimestre de
grossesse. Le phénotype peut comprendre une atrésie choanale [63,64,69,70,71,72] unilatérale
ou bilatérale, membraneuse ou osseuse.

Barbero [75] a mené en Argentine, une étude multicentrique cas-témoin comparant la
fréquence d’hyperthyroidie maternelle traitée par MMZ chez les enfants nés avec une atrésie des
choanes versus un groupe d’enfants nés sans atrésie des choanes. Dans cette étude, 61 meres
ont donné naissances a des enfants présentant une atrésie des choanes avec pour 10 d’entre-
elles (16,6%) une grossesse avec hyperthyroidie traitée par MMZ. Sur ces 10 patientes, 9 avaient
un traitement par MMZ en début de grossesse et pour une, un traitement par MMZ instauré au
troisiéme trimestre. Dans le groupe controle, 2 meres étaient traitées par MMZ.

Cependant Barbero [75] concluait que I’hyperthyroidie était responsable de I'atrésie des
choanes et non le MMZ. Pour étayer cette hypothése, Barbero [75] s’appuyaient sur

I’'embryogéneése et les périodes d’exposition au MMZ de ses patients et des autres patients de la
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littérature présentant une atrésie des choanes. La période ou |'atrésie des choanes pouvait
survenir, correspondait a une fenétre tératogene correspondant aux 9-10¢me  semaines
d’aménorrhée (SA) [66]. Il faudrait donc avoir été exposé pendant cette période, sinon le MMZ ne
pourrait étre incriminé, ceci remettrait en cause l'imputabilité du MMZ sur des malformations
rapportées auparavant dans la littérature pour des expositions en dehors de cette période
comme pour le cas décrit par Clementi [70] ou 2 patients de Barbero. Il faut noter que pour le
risque d’un omphalocéle, cette période d’exposition va jusqu’a la 14eme SA  pour les
malformations cardiaques séveres cette période va jusqu’a 11éme SA.

Tableau N° Il : Cas publiés d’embryopathie aprés exposition in utero au CMZ OU MMZ.

Références Nombre de cas Nombre d’AC
Barbero [69] 3 3
Barbero[75] 7 7
Barwel [76] 1 1
Chabrolle [77] 1 1
Clementi [70] 1 1
Di Gianantonio [78] 8 1
Ferraris [71] 3 1
Foulds [65] 2 1
Greenberg [63] 1 1
Hall [79] 1 1
Johnsson [73] 1 1
Kannan [80] 1 1
Lecarpentier [72] 12 3
Myers [81] 1 1
Wilson [64] 1 1
Wolf [66] 1 1
Total 26

*7 cas non non encore rapportés par Barbero en 2004 [72]
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Cependant dans cette hypothése, ce serait I’hyperthyroidie qui serait la cause des
malformations, mais n’expliquerait pas I’absence d’anomalies en cas d’utilisation du PTU. Pour
Barbero [75], I’explication vient du mode d’action du PTU qui inhibe aussi la déiodinase type |
qui permet le passage de la T4 a la T3. La déiodinase semble jouer un role important dans le
développement embryonnaire en régulant I'exposition du feetus aux hormones thyroidiennes
[82]. Donc pour Barbero [75] I’hyperthyroidie, et non le MMZ, est responsable de I'atrésie des
choanes. Si I’hyperthyroidie maternelle était en cause, 'utilisation du PTU, par un mode d’action
différent du MMZ, éviterait des malformations.

L’hypothése de Barbero imputant [I’hyperthyroidie le tableau malformatif de
I’embryopathie au MMI doit étre discutée. En effet, dans la littérature, les complications
rapportées pour les grossesses avec hyperthyroidie maternelle non traitée sont des morts
feetales in utéro, les fausses couches et les craniosténoses [83, 84].

En effet, Barbero impute I’hyperthyroidie les malformations constatées mais alors
pourquoi nous ne retrouvons pas ces descriptions historiques de malformations ?

Les éléments exposés par Barbero sont insuffisants pour imputer a I’hyperthyroidie les
malformations décrites. Les éléments malformatifs retrouvés par Momotani pour des grossesses
avec hyperthyroidie ne correspondent a aucune anomalie décrite pour le phénotype
d’embryopathie au MMZ décrit par plusieurs auteur [72, 68]. De plus, le tableau clinique et les
malformations de I'embryopathie au MMZ sont assez spécifiques.

A partir des cas déja rapportés par la littérature, pouvons-nous prouver un lien formel
entre exposition au MMZ et malformation ?

Pour déterminer un lien de causalité certain entre AC, ou toute autre malformation en
général, et exposition au MMZ, il faudrait mener une enquéte prospective cas-témoin avec des
femmes enceintes avec hyperthyroidie non traitées ou traitées par PTU et par MMZ. Il est évident
gu’éthiquement il est impossible de ne pas traiter une hyperthyroidie maternelle. La
comparaison entre patientes traitées par PTU et MMZ permettrait de prouver I'absence de risque

malformatif par PTU versus le MMZ. Une autre stratégie consisterait a réaliser des études de
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tératogénicité chez I'animal. Mais est ce qu’on peut reproduire la maladie de Basedow chez
I’animal??

Si la tératogénicité du CMZ n’est pas reconnue formellement a ce jour, une grande
prudence s’impose dans la prescription de ce traitement en période de fécondation et au cours
du 1er trimestre de la grossesse. Aucune malformation congénitale n’ayant été décrite sous PTU,
dont I'efficacité est analogue a celle du CMZ, il y a lieu de privilégier le PTU dans le traitement de
la maladie de Basedow a cette période de la grossesse. Cependant, dans le cas d’un diagnostic
tardif de grossesse initialement menée sous CMZ, on peut souligner I'intérét de maintenir ce
traitement, la prise unique quotidienne permettant une meilleure observance [67].

2-3. Atrésie choanale et atrazine [85] :

Une étude épidémiologique récente mené par Lupo [85] en 2012 sur l'atrazine, un
herbicide couramment utilisé aux Etats-Unis particulierement dans des collectes de mais, et est
censée pour étre un perturbateur endocrinien, a constaté que les femmes qui vivaient dans des
comtés au Texas exposées a des niveaux plus élevés de ce produit chimique étaient 80 fois plus
susceptibles de donner naissance a des enfants avec atrésie des choanes ou une sténose
choanale par rapport aux femmes qui vivaient dans des comtés ou les concentrations sont
faibles.

En 2010 une autre étude épidémiologique cas-témoin a trouvé l'augmentation des
incidents d’atrésie choanale et le tabagisme passif, la consommation excessive du café, la prise

des anti-infectieux urinaires et la vitamine B-12. [86]

VI. ATNATOMIE PATHOLOGIE DE L’ATRESIE CHOANALE

1. Nature de I’atrésie choanale :

1-1. Atrésie choanale osseuse :

Traditionnellement, il était rapporté que 85 a 90 % des atrésies choanales étaient de
nature osseuse [4,87,88]. Ces résultats ont été contestés par WIATRAK [89] qui sur une série de

18 patients porteurs d’atrésie choanale ne retrouvait que 46% de forme osseuse pures (54%

- 70 -



Les atrésies choanales

mixtes et 0% membraneuses). En plus I'étude de Brown [90] affirme qu’il n’avait pas constaté
I’existence d’aucune atrésie membraneuse pure, mais que 70% d’entre elles présentaient un
caractére mixte, osseuse et membraneuse, tandis que les 30% restantes étaient de nature
osseuse stricte.

Dans notre série, la nature osseuse de I'atrésie est retrouvée dans 23% des cas.

La différence des résultats entre ces séries repose sur la pratique systématique du
scanner qui permettait un diagnostique fiable de la nature de I'atrésie.

L’atrésie choanale osseuse ne se résume pas en une simple cloison séparant cavum et
fosses nasales, mais il existe une malformation de toute la moitié postérieure des FN [3,13].

L’atrésie comporte ainsi un épaississement du mur latéral des FN (constitué de la lame
perpendiculaire du palatin et de I’apophyse ptérygoide) et son bombement dans la FN avec
élargissement du vomer [40]. Cela donne a la FN un aspect décrit par CANNONI [3] comme étant
taillé en bec de flute.

L’épaisseur de I'atrésie peut ainsi atteindre 1cm [91,92], une surélévation du plancher de
la FN est trés souvent présente.

Il est communément admis que le rétrécissement se dirige en bas, en arriere et en
dedans. Toutefois, CANNONI [3] sur une étude précise de 6 patients opérés d’atrésie osseuse
unilatérale par voie transpalatine constante un rétrécissement de la moitié postérieure de la FN

ayant une direction en arriére, en bas et en dehors.
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ATRESIE CHOANALE

0s qui blogue le
passage nasal

Figure N°40 : AC membraneuse a droite et Figure N°41 : AC avec fosses nasales en
osseuse a gauche avec vomer dédoublé [163]. cOne et vomer épaissi « en club de golf » [163].

1-2. Atrésie choanale membraneuse :

Soit sous forme d’une membrane ou d’un bloc fibreux, mince, de consistance élastique
et peu résistant. Une fréquence de 10% est classiquement avancée dans la littérature [4,10,88],
mais il semble qu’en fait depuis la pratique systématique du scanner, il soit rare de ne pas
trouver des anomalies osseuses associées, méme minimes. Wiatrak [89] et Brown [90] ne

trouvent aucun cas d’atrésie membraneuse pure.
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Dans notre série la nature membraneuse est retrouvée dans 38,5%.

1-3. Atrésie choanale mixte :

Avec I'apport du scanner dans I’étude des atrésies choanales, cette forme soit en fait la
plus fréquente qu’il n’est dit dans la littérature. Elle constitue 54% dans la série de WIATRAK [89],
47,7% dans une étude menée en tunisie en 2006 sur 27 cas [10] et 74% dans la série de
ROMBAUX [93].

Dans notre série, la nature mixte est retrouvée dans 38,5%.

Dans les séries anciennes, un certain nhombre d’atrésies mixtes pouvant étre considérées
comme étant membraneuses ce qui expliquait le taux élevé de ces derniéres et certains échecs
de traitement par divulsion conduisant a des resténoses précoces.

A noter que du cartilage a été retrouvé dans certaines atrésies [94].

100

11 Head q

Figure N°42 : AC gauche membraneuse. Figure N°43 : AC mixte [28].

2. Siege de I’atrésie choanale :

Mouret et Gazejust classent I'atrésie par sa situation par rapport a la choane, I'atrésie
peut étre [13,93,95] :
e Marginale antérieure, a la limite antérieure de la choane.
e Intrachoanale, plus fréquente, siege a la portion la plus rétrécie du défilé choanal.

e Marginale postérieure, s’'insére sur le pourtour pharyngien du canal choanal.
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Cependant le siege exact de la malformation reste méconnu [96].
L’insertion de I'atrésie se fait :
e En haut sur le corps du sphénoide et I’aileron vomérien.
e En dehors sur l'aile interne de I'apophyse ptérygoide.
e En dedans sur le bord postérieur du vomer.
e En bas I'insertion est variable : soit au bord postérieur de la lame palatine, soit a un ou

deux cm en avant le I'extrémité post du vomer.

3. Répercutions maxillo—-faciales de I’atrésie choanale :

Les répercussions d’une obstruction nasale peuvent étre locales, régionales voire
générales. Au niveau local, I’hypoventilation nasale entraine une stase des sécrétions, un
mauvais drainage mucociliaire, ce qui occasionne une élimination défectueuse des particules
exogeénes et des agents infectieux [101]. Au niveau régional, I’hypoventilation nasale entraine
une mauvaise aération de I'oreille moyenne via la trompe d’Eustache, des sinus, ce qui peut étre
éventuellement aggravé par le reniflement incessant.

La suppléance par la respiration buccale entraine généralement un ronflement, une
sécheresse buccale et, a long terme, des troubles de la croissance du tiers moyen de la face avec
béance labiale, de I'articulé dentaire, un palais étroit et ogival voire le classique faciés
adénoidien.

Elles ont été étudiées par HOFMAN [97] a partir de 11 cas d’atrésies choanales dont 8 cas
d’atrésies unilatérales et 3 bilatérales. Il y avait 3 formes membraneuses, 4 osseuses, 1 mixte et
2 non précisées.

L’occlusion dentaire était anormale dans tous les cas. Hofman [97] retrouve une
endognathie et rétroposition maxillaire dans tous les cas, une élévation du seulement avaient
une position mandibulaire équilibrée (se sont les atteintes unilatérales), 7 patients présentaient
un exces de hauteur verticale qui associé a '’endognathie et la rétroposition maxillaire constitue

le faciés dit « adénoidien » décrit par Linder Aronson et 1 présentait une prognathie.
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En 1995, WALKER [98] rapporte le cas d’un enfant avec micrognathie sévere associée a

une atrésie choanale unilatérale.

Figure N°44 : Facies adénoidien.

a) de face : cernes, visage allongé et étroit, b) de profil, recul mandibulaire par rapport

exces vertical avec inocclusion labiale au au maxilaire.

repos et incisives apparentes, levres seches.

En fait, le flux aérien aurait une action expansive sur la partie inférieure de la FN qui ne
pourrait se développer normalement en cas d’atrésie des choanes. Il existe donc le plus souvent
une ascension du plancher de la FN ainsi qu’un déplacement en dedans de sa paroi externe
méme en cas d’atrésie membraneuse [18].

En effet, le défaut de réchauffement et I’lhumidification du flux ventillatoire dans les sinus
provoqués par une perturbation de la ventilation nasale est a I’origine d’un défaut de croissance
du maxillaire. Ceci est aggravé par I’absence de pression de la langue qui faute de place dans
une ogive maxillaire étroite, s’aplatit dans I’arcade mandibulaire [99].

Mais des études faites en 1996 par KLOSSEK [100] et d’autre en 2000 par PHILOMENA
[102] ont montré a travers I'étude de 6 observations pour KLOSSER et 16 observations pour

PHILOMENA une indépendance de la croissance sinusienne vis-a-vis de la ventilation nasale.
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Enfin, sur le plan général, I'obstruction nasale peut entrainer des troubles de la
croissance par insuffisance respiratoire chronique, troubles de I'appétit par diminution de

I’odorat et du go(t, troubles du comportement par sommeil perturbé et fatigue diurne.

VII.EPIDEMIOLOGIE

1. Fréquence de la maladie :

La fréquence globale de I'atrésie choanale congénitale est difficile a apprécier. La
fréquence est estimée a 1 cas pour 5000 a 8000 naissances [1,2,3,103,104], la méme fréquence
a été constatée dans une étude menée en 2010 [95]. Prescott en 1986 rapporte une incidence
estimée a 1 cas pour 50000 naissances [106] et pour HARRIS [107] 0,82 cas pour 10000.

Mais la fréquence réelle est peut étre un peu plus importante selon certains auteurs [111]
qui estiment qu’il est fort probable que certaines morts néonatales par asphyxie sont dues a la
méconnaissance de cette malformation.

Une publication intitulée « congenital choanal atrésia in north Africa infants » montre que
I'incidence de cette malformation dans la population Nord Africaine est de 1 cas pour 3100
naissances [108].

Dans notre série, nous avons recensé 13 cas en 11 ans ce qui concorde avec les autres
études : 12 cas dans 12 ans dans la série de CHAOYUHSU [109], 27 cas dans 21 ans dans la série

de Hajri [10], 27 cas dans 22 ans dans la série de Heejin Kim [voir atrticle youssef].

2.Age :

Il s’agit d’'une maladie congénitale dont la symptomatologie est nette dés la naissance si
elle est bilatérale. Les formes unilatérales peuvent se voir plus tard dans la vie méme a I'age
adulte car elles sont assez bien tolérées.

Dans notre série I’Age moyen de nos patients était de 4,5 ans, avec des extrémes allant
de 1 jour a 20 ans, Le maximum de cas a été observé chez les patients agés entre un jour et 6

mois, un cas agé de 16 ans et 2 cas agés de 20 ans.
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CANNONI [3] a rapporté dans sa série 25 cas d’atrésies choanales dont 7 ont été
diagnostiqués a la naissance, 2 avant I’Age de 6 mois, 9 entre 6 et 12 mois, 4 entre 10-20 ans et

3 apres 20 ans.
3. Sexe :

Une nette prédominance féminine est retrouvée dans la plupart des séries [2,3,4,
109,112,113,114] mais ne trouve pas d’explication éthiopathogénique et reste une simple
constatation épidémiologique.

Certains auteurs cependant notent une répartition égale entre les deux sexes [115], en
outre, d’autre note une prédominance masculine [110], les garcons étant plus fréquemment
atteints (60% versus 40 %).

Dans notre série d’étude, on note une légere prédominance féminine avec 7 patients de
sexe féminin soit 53,84%, contre 6 patients de sexe masculin soit 46,16%, ce qui concorde avec
les série de TUNIS [10], de GERMANY [95], mais la taille de notre échantillon est trop petite pour
autoriser des déductions statistiquement valables.

4. Bilatéralité :

La forme unilatérale semble plus fréquemment rencontrée que la forme bilatérale. Selon
certaines études, les résultats varient de 60 a 64% d’atteinte unilatérale versus 40 a 36 %
d’atteinte bilatérale. Nos résultats ne concordent pas avec les données de la littérature puisque
nous avons trouvé plus de formes bilatérales qu’unilatérales, cela peut étre expliquer parceque

les atrésies unilatérales sont bien tolérées.

5. Coté atteint :

L’affection semble affectée majoritairement la cavité nasale droite plutét que gauche
[4,10,46,87,116,117,118], et ce sans qu’une explication claire ne soit apportée.
Cependant, dans notre série il n’y avait pas une prédominance d’un coté par rapport a

|'autre.
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6. Héridité de I’affection :

L’hérédité de I'affection a pu étre mise en évidence dans plusieurs cas d’atteintes

familiales, un mode de transmission autosomal récessif a notamment été décrit.

Figure N°45:; atrésie choanale bilatérale. Figure N°46 : Atrésie choanale unilatérale.

Tableau IV : comparaison des données épidémiologiques des séries.

Sexe Nature de I’atrésie
Série Nombre Unilatérale | Bilatérale

F|H osseuse | membraneuse | mixte
Germany 2010 [95] 7 4 | 3 6 1 2 1 4
Egypt 2010 [119] 21 16| 5 10 11 12 0 9
Tunisie 2006 [10] 27 16 | 11 21 6 10 5 12
Belgique 2000 [93] 39 30| 9 22 17 6 4 29
Saoudi 1999 [110] 30 12118 16 14 11 9 10
USA 1998 [160] 15 10| 5 10 5 8 1 6
Notre série 13 7|16 4 9 3 5 5
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VIII. ETUDE CLINIQUE

1. Interrogatoire :

Il est d’une importance capitale. Il est indispensable de posséder des renseignements
précis et complets sur :
e Les antécédents maternels, personnels et familiaux : prise médicamenteuse (ATS),
consanguinité, malformation connue dans la famille.
e La date et les circonstances d’apparition des signes cliniques d’obstructions nasales.
e Les signes cliniques associés : une rhinorrhée antérieure, une anosmie, un ronflement
nocturne, une otite séreuse ou muqueuse, une épistaxis.
Chez les nouveau-nés et les nourrissons, I'interrogatoire doit préciser :
e Les antécédents obstétricaux : grossesse précédente, déroulement de la grossesse
actuelle, déroulement et voie d’accouchement.
e L’histoire de la naissance actuelle qui doit étre retracée complétement : état du
nouveau-né a la naissance, I'adaptation du nouveau-né a la vie extra-utérine, déroulement des
premiéres heures ou journées de vie, les éventuels troubles obstétricaux observés et leur

chronologie exacte, les manceuvre pratiquées en salle de travail.

2. Manifestations cliniques :

Les manifestations cliniques sont variables selon le type de I'atrésie choanale et selon
I’age de découverte.

2-1. Atrésie choanale bilatérale :

a.Chez le nouveau-né :

L’atrésie choanale bilatérale se présente classiquement par une détresse respiratoire
néonatale (DRNN) qui peut mener a la mort puisque le nouveau-né, a cet age, possede une
respiration nasale obligatoire et se trouve donc dans I'incapacité de respirer. Ainsi, on observe
généralement un syndrome d’asphyxie néonatale ou le nouveau-né présente une cyanose
associée a une paleur des muqueuses et une incapacité a se nourrir, avec des fausses

déglutitions observées fréquemment [7,116,120].
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b.Chez I’enfant et I’adulte [121]:

Le malade se plaint d’une obstruction nasale, d’'une anosmie [43] et d’une rhinolalie
fermée ou une dyslalie.

La rhinorhée muqueuse est permanente ou intermittente est responsable de I'irritation de
la leévre supérieure et des orifices du nez.

La respiration est buccale entrainant une sécheresse permanente de la bouche et du
pharynx ce qui va géner la mastication surtout des aliments durs. Au moment de la déglutition
les variations de pression dans le cavum et I'oreille moyenne sont a I'origine de sensations
désagréables, de tension au niveau des oreilles.

Dans des cas rares, le malade peut tolérer son atrésie choanale bilatérale sans manifester
aucun trouble dans sa vie quotidienne [122].

Dans notre série, on rapporte 9 cas de formes bilatérales dont 8 ont été diagnostiqués
aux premiers jours de vie, dans un tableau de DRNN soit modérée (5 cas), soit sévere (3 cas), par
contre l'autre cas a été découvert a un age avancé, et avait présenté une ON avec anosmie de
puis I'enfance plus des ronflements nocturnes.

2-2. Atrésie choanale unilatérale :

Le diagnostic est rare chez le nouveau-né, les troubles apparaissent surtout quand le
coté sain est obstrué.

Les enfants atteints d’atrésie unilatérale présentent trés rarement des symptomes dés
leur naissance puisqu’ils conservent une capacité a respirer contrairement aux cas d’atrésie
bilatérale. L’expression des symptomes débute donc plus fréquemment dans les années de
petite enfance, voir méme jusqu’a I’age adulte, plutot que dans les jours ou mois consécutifs a la
naissance. Ces individus seront présentés a la consultation pour des problemes de congestion
nasale récurrents ainsi que des rhinorhées muqueuses a mucopurulentes permanentes ou
intermittentes.

Ces patients alors fréguemment adressés pour suspicion de corps étranger (CE) ou de

sinusite [123].
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Les autres symptomes qui peuvent étre rencontrées sont :
e Les céphalées frontales ou sus orbitaires
e Un sommeil gité voir apnée de sommeil
e Ronflement nocturne ;
e Anosmie
e Infection respiratoire [13].
Dans notre série, 4 patients présentaient une atrésie choanale unilatérale devant une
obstruction nasale unilatérale et permanente dont 1 parmi eux présentait une anosmie en plus,
deux ont étaient diagnostiqués a un age précoce, 3-6 mois, et les 2 autres cas ont été

découverts a un age plus avancé, 16-20 ans.

3. Examen clinique :

3-1. Inspection :

C’est I’élément le plus important de I'examen clinique surtout chez le nouveau-né, car
juste I'observation attentive du nouveau-né permet a seule de faire le diagnostic de DR.
a. La cyanose :

Normalement, un NNé a une coloration rose a I’air ambiant, la cyanose témoigne d’une
mauvaise oxygénation tissulaire au niveau des téguments, elle apparait pour une pression
artérielle en oxygéene (Pa02) de 40 mmHg.

C’est une coloration anormalement bleutée des téguments. Elle peut étre soit localisée
limitée au visage, aux extrémités, péri ombilicale, soit généralisée.

La cyanose peut étre dissimulée par une paleur intense, il faut dans ce cas préciser la
fraction inspiratoire d’oxygéne (FiO2) pour la quelle la cyanose disparait ou quand elle persiste a
une FiO2 stable.

L’atrésie choanale bilatérale se caractérise par des accés de cyanose qui disparait au

moment des cris et réapparaitre au moment des tétées et a la fermeture de la bouche.
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b. La tachypnée :

La FR normale est de 40+/- 10 cycles par mn, chez le nouveau-né a terme, elle est de 50
plus ou moins 10 cycles par mn chez le prématuré au cours des premieres heures de vie.

La tachypnée ou polypnée est définie par une fréquence respiratoire supérieure a 60
cycles par minute. Elle peut étre trés rapide atteignant 120/mm. Un rythme respiratoire irrégulier
ou la survenue d’apnée définie par un arrét respiratoire d’'une durée supérieure a 20 secondes,
font craindre un épuisement de ce nouveau-né en détresse respiratoire et imposent une
assistance respiratoire immédiate [124].

c. Signes de lutte respiratoire :

Ils ont été codifiés par Silverman sous la forme d’un score qui peut étre établi a plusieurs
moments de I’évolution pour faciliter la surveillance. Ce score est déterminé par 5 parametres
cotés de 0 a 2. Il est de O chez le NNé bien portant. En cas de DR modérée, le score est de 3ou 4.

Un score de Silverman supérieur ou égal a 5 est un signe de gravité.

Moyen mnémotechnique : « BéBé (balancement/battement) Tire (tirage) En (entonnoir)

Geignant (geignement) ».

Les signes apparaissent quasiment toujours dans le méme ordre : battement des ailes du
nez, puis tirage, geignement expiratoire, entonnoir xiphoidien, puis balancement. Quand on
observe une balance thoraco-abdominale, c'est que le score est déja de 9 ou 10 : I'enfant est

tellement épuisé qu'il n'arrive plus a exprimer les autres signes.
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Tableau V : SCORE DE SILVERMAN.

Criteres Cotation
0 1 2
Battement des absent modéré intense
ailes du nez
Balancement Respiration Thorax immobile Respiration
thoraco- synchrone paradoxale
abdominal
Tirage intercostal absent intercostal Intercostal+sus
sternal
Entonnoir absent modéré intense
xiphoidien
Geignement absent Au stéthoscope A l'oreille

expiratoire

Un nouveau-né normal a un SS égal a 0

Si SS < 5, la détresse respiratoire est dite modérée
Si SS > 5, la détresse respiratoire est dite sévere

3-2. Les moyens de diagnostique en maternité :

Le nouveau-né est examiné au calme, aprés une tétée.

Certains tests aidant a confirmer le diagnostic sont [43,130] :

a. Le cathétérisme de la fosse nasale :

Le diagnostic d’atrésie choanale bilatérale est fait dans la grande majorité des cas lors
d’une DRNN au moment des tétées, a la fermeture de la bouche et cédant aux pleurs ou lors de
I’intubation orotrachéale. L’intubation nasotrachéale s’avérant impossible. Le cathétérisme-
aspiration des fosses nasales aide au diagnostic, quand il ya butée de la sonde (sonde silastic
n°6) entre 3 et 3,3 cm du vestibule narinaire, mais il existe des faux positifs par butée de la

sonde sur un cornet hypertrophié ou une déviation septale, ainsi des faux négatifs lorsque la

sonde s’enroule sur elle-méme.
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De nombreuses études ont montré que cette technique présentait des risques non
négligeables comme la perforation de la lamina cribosa ou celle pharyngo-oesophagienne.
Faut-il pratiquer le cathétérisme de la FN de facon systématique a la salle de naissance ?

Cependant le cathétérisme de la FN n’est pas un geste tout a fait anodin puisqu’il peut
étre responsable de complications sérieuses s’il a été mal effectué. Pour cela plusieurs études et
recommandations ont été élaboré afin de le codifier.

En novembre 2000, la Société suisse de Néonatologie a émis des recommandations pour
la prise en charge des nouveau-nés a la naissance [125], ces recommandations définissent donc
une « adaptation normale » par une respiration spontanée de I’enfant, la présence d’une activité
cardiaque supérieure a 100 battements par minutes et une coloration rose, en plus elles ont
renoncer a un sondage systématique dans le but d’exclure une atrésie des choanes, et il est
précisé que « les mesures de routine et les soins du nouveau-né ne seront effectués qu’apres
une période de deux heures en contact peau a peau continu entre ’enfant et sa mere ou au plus
tot apres avoir mis I’enfant au sein.

En 2005, I'ILCOR (International Liaison Committee On Resuscitation) a publié des notes et
mises a jour des recommandations issues de la conférence de consensus de « An advisory
statement for the pediatric working group of the International Liaison Comity On Ressucitation »
datant de 1999 [126], d’aprés ces recommandations, la vérification de la perméabilité de
I’'oesophage et des choanes doit donc étre réalisée mais doit étre basée sur une observation
clinique du nouveau-né et complétée, le cas échéant, par des gestes spécifiques.

Dans « Obstétrique pour le Praticien »— 4eme édition [127], on retrouve, dans le chapitre
destiné aux examens du nouveau-né et aux soins a la naissance, qu’il faut éviter la stimulation
de la paroi postérieure du pharynx dans les 5 premieres minutes de vie, car le réflexe vagal
induit peut entrainer une bradycardie. »

Le guide s’intitulant « Guide to Effective Care in Pregnancy and Child birth, Third Edition »
publié en 2000 [128] et réalisé par Oxford University Press, stipule le passage d’un tube

immédiatement aprés la naissance étant susceptible de provoquer une bradycardie, un
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laryngospasme et une rupture du comportement alimentaire, elle n’a aucune justification de
routine.

Or, nous savons que l'abstention d’aspiration systématique permet la préservation des
différents réflexes archaiques (réflexe de fouissement, de succion...) et que le peau a peau est
bénéfique car il favorise, entre autre, I’adaptation thermique et métabolique, la relation précoce
mere - enfant et la mise en place de I'allaitement maternel. De plus, cela permettrait le respect
des biorythmes du nouveau-né et I’expression de son comportement inné le conduisant a une
premiere tétée efficace.

Une étude a été réalisée en 2008 [129] a I’hopital de Saint-Avold, a remarqué que la
recherche de I'atrésie des choanes a bien été réalisée dans la majorité des cas. Toutefois, il
existe une disparité des pratiques sans doute liée a I'absence de protocole, néanmoins, le
recours classique a une sonde subsiste bien qu’il puisse avoir des répercussions traumatiques.
Enfin, concernant les aspirations nasales et le dépistage de I'atrésie des choanes, le groupe de
travail se place de la facon suivante : « Il n’y a pas d’indications systématiques des aspirations
nasales ni de passage de sonde dans les choanes pour le diagnostic d’atrésie des choanes », le
dépistage se fait soit avec détection de buée en face de chaque narine avec un miroir ou une
cuillere soit avec un fil ou un coton en face de chaque narine pour observer un mouvement d’air.
Le passage d’une sonde n°4 ou n°6 est traumatique pour les muqueuses et est réservée en cas de
signes patents ou d’encombrement manifeste. »

Quant a la recherche des atrésies qui est obligatoire, les recommandations stipulent que
le recours a une sonde d’aspiration n’est pas nécessaire et que d’autres techniques moins
iatrogénes sont possibles.

Par ailleurs, les observations des nouveau-nés en salle de naissance et dans les quarante
huit premieres heures de vie ont montré que I'abstention d’aspiration systématique avait un
impact tout a fait positif sur le bien étre et I’adaptation de ces derniers [129].

De plus, tous ces éléments d’observation ont été étayés par d’autres études publiées

dans la littérature internationale. Toutefois, toutes ces études ayant été réalisées sur un nombre
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restreint de nouveau-nés, une étude de grande ampleur devrait étre menée au MAROC sur ce
sujet.

b. La technigue de MULLER :

Le flux d’air nasal est visualisé avec un abaisse-langue métallique placé sous le nez. Dans
le cas d’atrésie choanale, il manque une tache de buée.

c. L’instillation de bleu de méthyléne :

L’instillation de bleu de méthylene dans la FN suspecte peut étre utilisée pour vérifier la
perméabilité de celle-ci par passage du liquide dans la gorge. L’inconvénient majeur est
I'impossibilité d’effectuer le test controlatéral si la choane testée est perméable en raison de la
diffusion de la coloration.

d. Le test du couton :

Il s’agit de placer une petite meche de coton devant chaque narine et d’en visualiser la
vibration due au passage de I'air.

Ainsi, certains auteurs conseillent trés justement une méthode simple, beaucoup plus
slire et tout aussi efficace. Il suffit donc de prendre un stéthoscope dont on retire 'embout
d’écoute thoracique. La tubulure est en suite placée a I’entrée de chaque narine, permettant ainsi
I’évaluation du passage de I'air tout en évitant les risques de traumatisme [130].

Ces méthodes permettent le diagnostic d’obstruction nasale mais ne peuvent différencier
ni la nature de cette obstruction (déviation septale, épaississement du mur latéral ou du vomer),

ni sa situation ou sa composition (osseuse ou membraneuse).

3-3. Evaluation de I’état hémodynamique :

Elle se fait aux parametres suivants :
e Fréquence cardiaque : elle est de 120-180 battements/mn chez le NNé normal.
e Tension artérielle, elle est de 50/30 mmHg chez le nouveau-né normal.
e Temps de recoloration cutané, normalement inf ou égale a 3 secondes.
e Saturation en oxygene a I’air ambiant.

e Pouls périphérique.
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3-4. Evaluation de I’état neurologique :

L’asphyxie modifie considérablement le comportement global du nouveau-né qui peut
devenir agité, prostré, hypotonique.

L’appréciation se basera sur des éléments simples : activité spontanée, provoquée, état

de vigilance, reflexes archaiques, mouvementg anormaux [124].

3-5. Examen ORL :
La rhinoscopie antérieure montre I'accumulation des sécrétions muqueuses, gélatineuse

et jaunatres.
L’examen otologique doit rechercher une anomalie des pavillons et une surdité.

a. Endoscopie nasale [56,131] :

Devenue un moyen d’investigation incontournable, I’endoscopie nasale a révolutionné
nos connaissances de I'anatomie et de la pathologie nasosinusienne (figure 49, 50 et 51).

Elle connait un intérét croissant dans le diagnostic de la malformation (figure 51)
(visualisation du mur choanal et de I’état de la muqueuse), dans le controle per-opératoire de la
qualité de la reperméabilisation de la fosse nasale et surtout dans les suites opératoires ou elle
permet la surveillance du calibre choanal obtenu (dimension de I’orifice, existence de granulome
inflammatoires) [130].

Deux moyens techniques endoscopiques complémentaires sont a la disposition du
clinicien : le nasofibroscope et I’endoscope a optique rigide.

a-1. Nasofibroscopie (Figure 47):

Le nasofibroscope, composé de fibres optiques souples, d’'un diametre de 2,1 a 3,7 mm,
sans canal opérateur et muni d’un béquillage a 90°, constitue le moyen usuel d’exploration
nasale.

L’examen fibroscopique se déroule le plus souvent sans anesthésie locale.

L’utilisation du fibroscope est bimanuelle, ce qui rend impossible tout geste associé.

La nasofibroscopie est le plus souvent réalisable chez le NNé et le nourrisson.
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a-2. Endoscopie a |’optique rigide (Figure 48) :

Elle a recours a des sinuscopes de 4 mm de diametre ou de 2,7 chez I’enfant a vision
directe (0°) ou a 30°.

La qualité de I'image obtenue est inégalable et ne présente ni déformation ni quadrillage
contrairement au nasofibroscope.

Elle est davantage adaptée a I’enregistrement vidéo sur microcaméra.

L’optique est raccordée a une source de lumiére froide a 150 ou 250 watts par un cable a
lumiére froide.

La réalisation de [I’endoscopie n’est ‘possible qu’apres anesthésie locale et
vasoconstriction des fosses nasales a I’aide de Xylocaine naphazolinée a 5 % ou de Xylocaine
adrénalinée a 1 % chez I’enfant.

L’optique rigide, tenue dans une main, libére I’autre main pour le maintien éventuel d’un
instrument endonasal : aspiration...

C’est examen a permis de poser le diagnostic chez 4 de nos patients et de préciser si

I’atrésie était compléte ou partielle.
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Figure N°47: nasofibroscope.

Figure N°48 : endoscope rigide.
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Figure N°49 : Cavité nasale droite [27]
1, cornet nasal moyen ; 2,septum nasal ; 3, cornet nasal inferieur ; 4,choane.
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Figure N°50: choane droite [27]
1, cornet nasal moyen : 2, cornet nasal supérieur ; 3, septum nasal ; 4, choane ; 5, récessus
ethmoido-sphénoidal

Figure N°51 : Vue endoscopigue d’une atrésie choanale gauche (étoile). Le cornet inférieur (fleche
noire) et cornet moyen (fleche blanche) [114].
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3-6. Examen ophtalmologique :

L’examen ophtalmologique doit rechercher un colobome, une exophtalmie, une

cataracte, un nystagmus, un trouble de la mobilité oculaire.

3-7. Examen cardio-vasculaire :

A la recherche d’une cardiopathie congénitale associée notamment une tétralogie de
FALLOT, une persistance d’un canal artériel. Le diagnostic sera confirmé par une

échocardiographie.

3-8. Examen uro-génital :

Fait systématiquement doit rechercher une cryptorchidie, un micropénis, un gros rein
témoignant d’une hydronéphrose.
Il faut compléter I’examen clinique a la recherche d’autres malformations :
e Anomalie des nerfs craniens : notamment une paralysie faciale....
e Anomalie de systéme nerveux central.
e Retard de croissance.

e Dysmorphie.
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IX. EXAMENS PARACLINIQUES

1. Radiologie du crane : Profil DE HIRTZ :

Elle a progressivement été abandonnée au profit du scanner et ne garde qu’une
indication limitée de débrouillage en pathologie traumatique et infectieuse.

Dans notre série, chez aucun de nos patients, cet examen n’a été réalisé.

Wirchow

Figure N°52 : profil de HIRTZ [176].

2. Tomodensitométrie :

L’examen clé est la tomodensitométrie [10,11,109,131-134] des choanes en coupes
axiales et coronales pour visualiser la région sphéno-ethmoidale en demandant au radiologue de
regarder les oreilles internes a la recherche de malformations, la plus typique étant une absence
des canaux semi-circulaires externes.

e Préparation : [133]

L’examen peut nécessiter une sédation selon I’age du patient.

Il est réaliser en coupes axiales et coronales, sans injection de produit de contraste, pour
un bilan complet mais I’atrésie est mieux appréciée en coupes axiales.

La préparation locale est essentielle si I'on désir obtenir le maximum d’informations. En
effet, la stagnation des sécrétions nasales est a I'origine de faut positifs, il est alors difficile
d’affirmer que I'opacité de densité tissulaire correspond pour tout ou partie a une atrésie de

nature membraneuse.
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Il est donc recommandé d’aspirer les FN juste avant I'examen et d’appliquer un
vasoconstricteur local : éphédrine a 9,5% ou 1% selon I’dge ou gouttes nasales de solution saline.
La TDM, sous réserve d’une bonne préparation locale, permet de confirmer le diagnostic
d’atrésie choanale, de participer au bilan malformatif systématique et enfin d’orienter le choix
thérapeutique.
e Diagnostic positif :

Il confirma le diagnostic d’atrésie choanale et élimine d’autres causes d’obstruction
nasale [11].

Concernant la choane, elle permet de préciser la nature de [’atrésie (osseuse,
membraneuse ou mixte), les éléments anatomiques participant a I'atrésie en cas de forme
osseuse ou mixte (épaisseur osseuse, degré de rotation de la ptérygoide, épaisseur du vomer,
position du plancher par rapport au sphénoide, et profondeur et hauteur du cavum).

L’examen permet également de visualiser la fosse nasale controlatérale ce qui peut aider
a fixer la date d’intervention (plus précoce si anomalie controlatérale). Cet examen permettra
aussi d’apprécier I'orientation et la forme de la base du crane (platybasie), du palais osseux
(ogival), ainsi que la largeur de la fosse nasale, autant d’éléments permettant d’évaluer les
modalités du traitement chirurgical.

Le caractere unilatéral de I'atteinte ne mettant pas généralement en jeu le pronostic vital,
il nous parait préférable d’attendre cing a six mois avant d’envisager une option chirurgicale.
L’examen tomodensitométrique pourra donc étre redemandé a ce moment. En cas de mauvaise
tolérance respiratoire, qui ferait alors avancer I’échéance opératoire, ou en cas de surdité
profonde bilatérale dont il faudrait faire le bilan complet rapidement, la TDM pourrait étre
réalisée plus tot.

Chez le nouveau-né, la TDM du massif facial contribue au diagnostic du syndrome
CHARGE. L’examen doit étre confié a un radiologue expert. A cet age, les coupes en fenétres

osseuses visualisent les fosses nasales et la base du crane. La découverte d’anomalies de I'os
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temporal (dysplasie ossiculaire, cochléaire ou des canaux semi-circulaires) est un critére
essentiel en faveur du syndrome.

Le nouveau-né aura ainsi une TDM avant retour a domicile. Selon les résultats de
I’examen neurologique, une IRM cérébrale sera aussi programmée [130,135,136].

Dans notre sérié, le scanner a confirmé I’atrésie choanale chez 7 patients et nous a
permis de préciser sa nature, et d’objectiver une atrophie corticale bilatérale avec une méga

grande citerne chez un de nos patients.

Figure N°53 :_aspect TDM d’une AC mixte unilatérale droite [161].
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3. Imagerie par résonance magnétique :

L’'imagerie par résonance magnétique nucléaire (IRM) permet d’étudier les organes avec
plus de détails que le scanner et en deux ou trois dimensions. C’est un examen indolore qui
utilise un champ magnétique.

Cet examen sera réalisé a la recherche surtout des malformations associées. Elle n’a
aucune indication en cas d’atrésie choanale isolée.

L’IRM du cerveau est indispensable car elle permet de voir des signes spéciiques du
syndrome CHARGE au niveau de [I'oreille interne et des bulbes olfactifs, structures qui
interviennent dans I'odorat. Elle permet de savoir s’il y a ou non un développement insuffisant
de la région du cerveau impliqué dans I'odorat (arhinencéphalie).

Elle permet de dépister les éventuelles malformations cérébrales associées, notamment

au niveau des régions du tronc cérébral et du cervelet (fosse cérébrale postérieure) [32].

4. Endoscopie virtuelle [56]:

Elle est fondée sur le principe de I'acquisition volumique identique aux reconstructions
3D statiques.

Un logiciel d’approche dynamique autorise un voyage au travers des fosses nasales et des
cavités sinusiennes selon les voies endoscopiques habituelles.

Le repérage des petites |ésions et des structures anatomiques essentielles est réalisé de
maniére précise. Cette technique donne des perspectives intéressantes, il s’agit en effet d’un
outil pédagogique pour I’enseignement, et d’un élément d’assistance a la chirurgie

endoscopique.

5. La sintigraphie :

Elle est utilisée avec I'emploi d’un radio-isotope (technétium 99 albumine macro
agrégé), elle permet d’évaluer I'activité de I’appareil mucociliaire nasal. On constate qu’en
présence de cette malformation congénitale, I'activité est complétement interrompue mais que

celle—ci revient a la normale apres correction chirurgicale. La scintigraphie permet donc d’affiner
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le diagnostic en mesurant ses conséquences sur I'appareil mucociliaire mais surtout de juger de
I'efficacité du traitement en effectuant des suivis réguliers en période post opératoire [117].
L’utilisation de la scintigraphie reste encore trés restreinte en cas d’atrésie choanale et

semble donc peu envisageable, tant pour des raisons de colit que de disponibilité.

Figure N°54 ; image IRM montrant la présence d’'une AC chez un enfant [117].
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Figure N°55 : rhinoscopie postérieure virtuelle [56].
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6. Le bilan malformatif :

Le bilan polymalformatif est essentiel dans la prise en charge et le pronostic de la
maladie. Chez le nouveau-né, un délai de quelques jours est souvent nécessaire a la réalisation
de ce bilan qui comprend au minimum une échographie cardiaque et rénale, un examen
ophtalmologique et des tests de l'audition.

6.1 Bilan biologique :

Il peut étre nécessaire pour s’assurer qu’il n’y a pas de dysfonctionnement des reins.
Il permet aussi de mesurer le taux d’hormones (bilan endocrinien) pour la mise en place
éventuelle d’un traitement hormonal (agissant sur la croissance et la puberté) [137].

6.2 Echographie cardiague et abdominale :

Echographie cardiaque et rénale sont systématique a la recherche de malformations
graves et/ou susceptibles d’interférer avec un éventuel geste chirurgical :

a. Les principale anomalies cardiaques a rechercher [130] :

e Les shunts gauches droits :
-Les communications inter-auriculaires (CIA) 8%
-Les communications inter-ventriculaires (CIV) 30%
-La persistance du canal artériel (PCA) 7%

e Les malformations conotroncales :
-La tétralogie de Fallop (T4F) 6%.

e Latransposition des gros vaisseaux (TGV) 5%

b. Les principales anomalies rénales :

Des anomalies des reins et de l'appareil urinaire sont présentes dans 20 % des cas
environ. Il s’agit d’ectopie rénale, rein en fer a cheval, et anomalies urétérales [130].

6.3 L’échographie transfontanellaire :

L’échographie transfontanellaire (ETF) permet I’exploration morphologique et vasculaire

du contenu intracranien tant que la fontanelle antérieure est perméable chez le nourrisson.

97 -



Les atrésies choanales

L’ETF indiquée chez le nourrisson comme examen de premiére intention si on suspecte
une pathologie malformative et dans I’exploration d’'une augmentation du périmetre cranien. En
fonction du contexte clinique, des résultats de cet examen et du degré d’urgence, il est souvent
utile de réaliser une exploration complémentaire, TDM ou IRM.

6.4 Evaluation de I’audition :

Des tests qui permettent de mesurer 'audition sont réalisés des la naissance. Pour tester
I’audition d’un bébé, on observe ses réactions lorsqu’on lui fait entendre des sons d’intensité de
plus en plus forte (s’il entend, il s’arréte de bouger, cesse de téter, pleure, etc.).

Il existe aussi des techniques qui ne demandent aucune participation de I’enfant.

La mesure des potentiels évoqués auditifs (PEA) évalue I'activité électrique du cerveau en
réponse a un signal sonore. Pour cet examen, la personne porte des écouteurs, des sons brefs
sont émis et on enregistre la réaction de son cerveau grace a des électrodes placées sur le cuir
chevelu (au sommet du crane et sur les lobes des oreilles).

Un autre test rapide et qui ne demande pas la participation de I’enfant, est la mesure des
oto-émissions provoquées (OEP). Ce test permet de vérifier le bon fonctionnement d’une partie
de l'oreille interne. Un appareil diffuse dans I'oreille de I'’enfant un léger bruit intermittent, un
capteur enregistre les réactions de son oreille interne [130,137].

6.5 Evaluation de la vision :

Il est également nécessaire d’évaluer I’acuité visuelle des enfants car ils souffrent souvent
d’anomalies oculaires. L’examen ophtalmologique est délicat lorsque I’enfant est trés petit, mais
il peut tout de méme permettre de savoir si I’enfant réagit a la lumiere et s’il est capable de
suivre un objet par ses yeux.

En cas de colobome rétinien, I’examen du fond d’ceil doit étre régulierement répété.

L’étude de potentiels évoqués visuels (PEV) qui obéit au méme principe que les PEA
(potentiels évoqués auditifs) est aussi indispensable pour préciser le degré d’atteinte de la

vision. Il peut étre réalisé en méme temps que les PEA [130,137].
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X. FORMES CLINIQUES

1. Atrésie choanale congénitale bilatérale :

C’est une urgence respiratoire aigue qui se manifeste par :
e Une dyspnée cyclique.
e Un tirage cervico-faciale (signes de lutte).
¢ Un souffle expiratoire.
e Dysphagie.

A la naissance, le nouveau-né crie normalement, son cri est clair.il est de coloration rose
a I’air ambiant, sa respiration est exclusivement nasale pendant les trois 18 semaines. Dans
I’atrésie choanale on voit apparaitre une gene respiratoire haute intéressant les deux temps
inspiratoire et expiratoire avec alternance de pause respiratoire (apnée).

A I’expiration : il y a un gonflement des joues et essoufflement du pharynx dans la région
des cornes hyoidienne, un léger appui sur la portion mobile de la langue fait tendre le voile du
palais, le nouveau-né se défend la mauvaise oxygénation tissulaire au niveau des téguments
entraine une cyanose. Cette situation se solde par le cri et le pleur de I’enfant qui ouvre sa
bouche et respire, la cyanose et | asphyxie diminuent, I’enfant se calme en fermant la bouche et
la dyspnée alors apparait. Cette dyspnée est cyclique avec une fréquence de 15 a 20 secondes.

A l'inspiration : I'action des muscles respiratoires se traduit par le tirage cervicofaciale, il
n y a pas de battement des ailes du nez qui sont bouchée par des mucosités, cette
symptomatologie s’accentue au moment de I'alimentation que se soit par le biberon, le sein ou a
la cuillere, avec un risque de fausses routes, ce qui peut entrainer une dysphagie et une chute de
la courbe pondérale.

Deux gestes sont alors nécessaires :

e Aider I’enfant a respirer par la bouche par la mise en place d’une canule de Mayo
ou de Guedel.

e Alimenté I’enfant sans I’exposer aux fausses routes par la mise en place d’'une sonde

gastrique [13].
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2. Atrésie choanale congénitale unilatérale :

Le diagnostic est rare chez le nouveau-né, les troubles apparaissent surtout quand le
coté sain est obstrué. Avec I’évolution les troubles deviennent plus génante, I'attention
s’accentue devant cet enfant perpétuellement enrhumé, les goutes nasales ne franchissent pas le
pharynx et ressortent par le nez.

Le tableau clinique fait de symptomes divers :

e Rhinorrhée.

e Céphalées frontales ou sus orbitaires.

e Sommeil agité et ronflent.

e Anosmie.

e Ronflements nocturnes.

e Infection respiratoire supérieure [13].

3. Les malformations associées :

Les malformations associées sont fréquentes puisqu’elles sont retrouvées dans prés de
50% des cas [118,144,145]. Ce chiffre est en fait trés variable suivant les séries de 17 a 72% mais
on constate qu’il est fréquemment supérieur a 50% dans les séries récentes probablement du fait
d’'une meilleur reconnaissance de la pathologie et donc d’une recherche systématique des

anomalies. Ce bilan est essentiel dans la prise en charge et le pronostic de la maladie.
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3-1. Le syndrome C.H.A.R.G.E:

L’association de signes désignés par I’lacronyme CHARGE est une maladie génétique rare,
décrite pour la premiére fois en 1979 par hall [146,147]. L’acronyme anglais a été proposé par

Roberta Pagon, en 1981, pour désigner les critéres suivants :
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e C: colobome (Coloboma)

e H: malformation cardiaque (Heart disease)

e A atrésie des choanes (choanal Atresia)

e R :retard de développement et retard de croissance (Retard growth and development)

e G : hypoplasie génitale (Genital hypoplasia)

e E:anomalies des oreilles et surdité (Ear anomalies)

D’autres malformations ont été décrites par la suite. Cela a conduit a plusieurs révisions
des critéres diagnostiques [149,152].

a. Définition est historique du syndrome CHARGE :

L’association des signes du syndrome CHARGE est décrite pour la premiére fois en 1979
par Hall [148]. Cet auteur rapporte une série de 17 patients ayant une atrésie des choanes a
laquelle sont associées d’autres malformations congénitales. Cette association comprend une
malformation cardiaque, un retard mental ou des anomalies du systéme nerveux central, des
anomalies de I’'oreille et une surdité. Chez les garcons, un hypogonadisme est décrit, un retard
de croissance postnatal, une paralysie faciale unilatérale et une micrognathie et/ou fente
palatine font partie du tableau clinique [146,147,148].

Une association a été décrite par Hitther en 1979. La plupart de ces mémes
malformations sont décrites chez 10 enfants ayant un colobome [150].

Ces descriptions sont synthétisées en 1981 par Roberta Pagon qui a proposé I’acronyme
CHARGE. Son équipe a rapporté une série de 21 nouveaux patients ayant une atrésie des
choanes et/ou un colobome, associes a différentes malformations congénitales, et a confirmé
ainsi la réalité de I'entité décrite par Hall et Hittner. Il a proposé I'acronyme CHARGE pour
dénommer cette association malformative [147].

> Description comme syndrome plutét qu’association :

Initialement, cette nouvelle entité nosologique est décrite comme une association et non

un syndrome. Les causes a l'origine de ce syndrome ne sont, alors, pas établies. En dehors des

hypothéses environnementales et tératogenes, plusieurs modes de transmission génétiques sont
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évoqués. Le mode autosomique dominant est proposé devant I'existence de rare cas familiaux
avec une mere et une fille atteinte. La possibilité d’'une forme autosomique récessive est émise
pour un cas familial comprenant un frére et une soeur atteinte avec des parents sains. Davenport
[151] rapporte 15 cas, dont 9 sporadique et 6 familiaux. Le terme de syndrome CHARGE est
finalement proposé en 1998 par Blake [57] en raison d’une certaine homogénéité clinique et de
I'existence de signes treés spécifiques (agénésie des canaux semi-circulaire) ou trés évocateurs
dans le cadre d'un syndrome polymalformatif. La découverte d’'une cause génétique est venue
conforter ce point de vue. Méme si les mécanismes physiologiques ne sont pas élucidés.
> Epidémiologie :

Le syndrome CHARGE est une entité rare, mais il est parmi les 25 pathologies
polymalformalformatives les plus fréquentes [57]. La prévalence exacte est mal connue. L’étude
multicentrique de Kallen évalue la prévalence a 1/12000 naissance. L’étude épidémiologique
canadienne I'estime au maximum a 1/8500 dans certaines provinces, avec unhe moyenne
nationale de 3.5/100000 [8,149,153].

b. Physiopathologie :

Le syndrome CHARGE est d(i a une anomalie de développement qui survient pendant le
premier trimestre de la grossesse, mais dont les mécanismes précis sont inconnus.

On sait que chez un peu plus de la moitié des personnes atteintes, le syndrome est di a
I’altération (mutation) d’un géne appelé CHD?7, situé sur le chromosome 8 [152]. On ne connait
pas précisément le réle de ce gene mais il régule le développement de I’embryon.

Sauf exception, la mutation du géne n’est pas transmise par les parents, ce n’est donc
pas une maladie héréditaire. La mutation survient « accidentellement » chez I’enfant et n’a pas
de raison de survenir chez un autre enfant du méme couple. Une consultation de génétique
avant une grossesse est néanmoins recommandée aux parents d’un enfant atteint [149].

Le séquencage du gene CHD7 a permis d’identifier des mutations chez 58% des patients
ayant un syndrome de CHARGE [154], diagnostiqué cliniquement, dont la quasi majorité

présentaient un colobome, malformation cardiaque et paralysie faciale [154].
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Figure N°56 : Localisation du géne CHD?7 sur le chromosome 8.

c. Manifestations clinigues :

c-1. Anomalies cardiagues:

Les cardiopathies congénitale font partie des signes cardinaux détaillés dans les
premiéres séries publiés sur le syndrome CHARGE. Leur prévalence a été estimée entre 64 et 85%
selon les études [149]. Les malformations cardiaques séveres conférent, a ce syndrome, son
pronostic vital. L'association de la cardiopathie a I'atrésie bilatérale des choanes, aggrave
considérablement le pronostic.

Cependant, avec I’'amélioration de la connaissance de ce syndrome, les cardiopathies

congénitales ont été classées parmi les critéres mineurs pour le diagnostic [149].
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T4F TGV Anomalie d’Ebtein

Figure N°57 : Les principales cardiopathies dans le syndrome CHARGE.

Les anomalies décrites sont:
e Les shunts gauches droits:
v' Les communications inter-auriculaires (CIA)
v Les communications inter-ventriculaires (CIV)

v' La persistance du canal artériel (PCA)
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e Les malformations conotroncales

v La tétralogie de Fallop (T4F) (33%)

v' Les atrésies pulmonaires a septum ouverte (APSO)
v Le ventricule droit a double issue (VDDI)

v Le tronc artériel commun (TAC)

e La transposition des gros vaisseaux (TGV)

e Le canal artério-veineux (CAV)

e Les cardiopathies obstructives du coeur gauche
v La coarctation de I'aorte (CoA)

v" Les hypoplasies du coeur gauche

e L’atrésie pulmonaire a septum intact (APSI)

c-2. Anomalies ophtalmologiques :

Les anomalies ophtalmologiques sont représentées par un large spectre de
malformations, allant du colobome irien a I'anophtalmie. Ces atteintes sont uni ou bilatérales,
elles touchent 80 % des patients CHARGE [9].

Les anomalies décrites sont :

> Un colobome (figure 58): il s’agit d’une fissure optique résultant d’une fermeture
incompléete de la fente optique entre la 5éme et la 7éme semaine de la vie intra-utérine, pouvant
atteindre les paupieres et les différents segments du globe oculaire (iris, choroide, rétine et nerf
optique), il es fréequemment retrouvé dans 85% des cas [52,131,154].

Un colobome irien n’induit pas de baisse de I'acuité visuelle par contre un colobome
rétinien est responsable de larges taches aveugles (figure 60), le plus souvent dans des
guadrants SUP du champ visuel, lorsque le défaut atteint le nerf optique ou la macula, la vision
est floue et les taches aveugles étendues, ces patients sont souvent considérés comme aveugles.

> Une microphtalmie
> Un strabisme ou amblyopie

» Un ptosis
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» Une cataracte
> Un décollement de rétine.
La prise en charge des déficiences visuelles des patients CHARGE est fondamentale pour
le développement psychomoteur de ces patients, d’autant plus que ceux-ci ont également un

déficit auditif [147,149].

Figure N°59 : Fond d’ceil normal [152] Figure N°60: colobome rétinien [152].

c-3. Anomalies des oreilles

Les anomales concernent les 3 compartiments : externe, moyen et interne de I'oreille.

Elles sont observées chez 80 a 100 % des patients [57].
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> Anomalie morphologique de I'oreille externe :

Les oreilles apparaissent, dans 95 a 100 %, asymétriques, basses de forme carrée et de
petite taille, en rotation postérieure, le lobe est petit ou absent. Aspect est ourlé, avec un
anthélix proéminant, qui donne une forme triangulaire a la conque (figure 61) [155].

» L’oreille moyenne est le siege de malformations ossiculaires. Le muscle stapédien et la
fossette vestibulaire peuvent étre absents. L’otite séreuse chronique participe a I’'hypoacousie.
> Atteinte de I'oreille interne :

Ces atteintes sont spécifiques du syndrome CHARGE. Elles se caractérisent par une
dysplasie labyrinthique, une absence de I'utricule ou une agénésie des canaux semi-circulaires,
éventuellement associée a des anomalies cochléaires (anomalie de Mondini) [156].

L’atteinte est variable entre I'aplasie compléte et bilatérale des canaux semi cerculaires,
ou I'’hypoplasie d’un seul ou des deux. L’'imagerie tomodensitométrique ou par résonance
magnétique est fondamentale pour le diagnostic.

> La surdité : il s’agit le plus souvent d’une surdité de perception, sévere ou profonde, et
bilatérale. Elle est souvent liée a une atteinte du nerf cochléovestibulaire chez une majorité des
patients (70-85%).

> L’atteinte vestibulaire est tres fréquente, elle est incriminée dans les retards du
développement moteur et postural [149].

c-4. Anomalie des nerfs craniens:

Les paires craniennes incriminées et la traduction clinique de leur atteinte sont les
suivantes [157] :
> | :trouble de I'olfaction (hyposmie ou anosmie)
> |l : colobome 80 %
> VIl : une paralysie faciale périphérique est assez fréquente ( présente dans 50-90% [199])
et se traduise par un visage asymétrique, I'un des cotés étant moins mobile, avec des difficultés
pour fermer complétement un ceil (signe de Charll Bel) (figure 62).

> VI : surdité et trouble des fonctions vestibulaires
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> IX et X : Trouble de I'oralité, pathologie du carrefour aéro-digestif avec reflux gastro-
oesophagien et risque de pneumopathie d’inhalation. Trouble de I'alimentation et des déficultés

d’alimentation présentent dans presque 80% des cas [199].

Figure N°62 : Enfant présentant une paralysie faciale droite [28].
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c-5. Anomalie du systéme nerveux centrale :

Des atteintes du systeme nerveux central ont été rapportées. La plus fréquente est
hypoplasie des bulbes olfactifs (voir arhinencéphalie). Des agénésies du corps calleux, des

hydrocéphalies, des dysgénésies cérébrales des anomalies de la fosse postérieure comme

I’hypoplasie cérébelleuse et la formation de Dandy Walker ont été également décrites [158].

NPT N N NWESE A S .
Figure N°63 :A;bulbe olfactif normal.B ;agénesie bu bulbe olfactif en cas de syndrome
CHARGE_[152].

Figure N°64 : micropénis [152].
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c-6. Hypogonadisme :

Les anomalies génitales sont observées dans 50-70% des cas (hommes: 80-90%, femmes:
15-25%) [152]

Blake a trouvé I’atteinte génitale chez 95% des garcons [57], elle se traduit par un
micropénis (figure 64), une cryptorchidie. Chez les filles, elle est moins symptomatique avec
hypoplasie vulvaire.

L’hypogonadisme est en rapport avec des taux de FSH et LH bas. Les études en imagerie
ne rapportent pas d’anomalies de la tige pituitaire et de la post hypophyse.

Associé a ’'anosmie, I’hypogonadisme est évocateur du syndrome de Kallman [149,159].

c-7. Retard de croissance :

Il s’agit essentiellement d’un retard de croissance postnatal. Le retard peut étre du a la
pathologie cardio-respiratoire. Il peut également étre consécutif aux troubles de I'oralité. Ce
retard de croissance est rarement associé a un déficit en GH [149,159].

c-8. Retard de développement et trouble du comportement :

Les aptitudes intellectuelles des enfants CHARGE sont difficiles a évaluer. Les enfants
peuvent avoir un développement cognitif normal ou un retard mental profond.
Il existe une double atteinte sensorielle dans prés de 75% des cas, rendant difficile

I’évaluation des capacités intellectuelles. Le développement moteur est marqué par une
hypotonie axiale, pendant les premiers mois de la vie. La tenue de la téte est acquise vers 7e¢me

mois. Et la position assise vers 14¢me mois. Le tonus est normal quand la marche est acquise.
L’atteinte vestibulaire est incriminée dans ce retard, I’absence de réflex de Moro pourrait en étre
la traduction chez le nouveau-né.

Ragbi décrit trois facteurs prédictifs du retard mental : le colobome rétinien bilatéral avec
baisse d’acuité visuelle, la microcéphalie et les malformations cérébrales.

Un comportement de type autistique a été décrit chez certains patients. Plusieurs équipes
recommandent une prise en charge spécialisée des déficits neurosensoriels, afin d’améliorer les

performances intellectuelles et sociales de ces patients [149].

-111 -



Les atrésies choanales

c-9. Dysmorphie :

Elle est caractérisée par un visage carré, un diamétre bi-frontal étroit, une racine du nez
large, une microstomie et une lévre supérieur éversé. L’aspect asymétrique du visage est du a la

paralysie faciale et I’lasymétrie des oreilles. Une fente labio-palatine est présente dans 15 a 20 %

des cas (figure 65) [152].
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Figure N°65 : dysmorphie caractéristigue de syndrome CHARGE [28].

c-10. Malformations des voies urinaires :

Des anomalies des reins et de I'appareil urinaire sont présentes dans 20 % des cas
environ. Elles correspondent le plus souvent a la malformation ou a I'absence d’un des deux
reins, ou a un reflux urinaire, c’est-a-dire un retour de 'urine de la vessie vers les reins (alors
gu’elle doit normalement s’écouler des reins vers la vessie), on parle de reflux vésico-urétéral.
Ce reflux favorise les infections urinaires [137].

c-11. _Autres anomalies décrites :

De nombreuses publications ont participé a la description d’autres anomalies moins
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fréquentes et moins spécifiques, mais qui doivent étre mentionnées, du fait de leur sévérité
éventuelle [149,106] :

> Atrésie de I',esophage

> Fistule trachéo-oesophagienne

> anomalie orthopédique (scoliose 80%, anomalie des doigts et des membres37%) [152].

d. Les critéres diagnostics [137,152] :

Le diagnostic du syndrome CHARGE peut se faire dés la naissance ou plus tard, en
fonction du nombre et de la sévérité des manifestations présentes. Les études récentes ont
permis de classer les différentes malformations en critéres majeurs et criteres mineurs du
syndrome. En fonction du type de critére et du nhombre, une classification est proposée.

En effet, un bébé qui présente plusieurs manifestations principales (atrésie des choanes,
colobome de I'eil, développement insuffisant des canaux semi-circulaires de I'oreille interne et
absence des bulbes olfactifs) sera plus vite diagnostiqué qu’un enfant qui présente une
multitude d’anomalies moins spécifiques du syndrome CHARGE (malformations cardiaques,
retard de croissance...).

Initialement, la présence de 4 au moins de ces 6 anomalies était nécessaire pour pouvoir
établir un diagnostic mais les critéres ont évolué. Les anomalies auriculaires et les dysfonctions
des nerfs craniaux (les nerfs V, VII, VIII, IX et X sont les plus fréqguemment atteints [200]) ont été
élevées au rang de critéeres majeurs, tandis que les anomalies cardiaques, les hypoplasies
génitales et les retards de croissance et de développement ont été ramenés au rang de critéres
mineurs [57]. D’autres anomalies ont été rapportées comme associés au syndrome de CHARGE
dont les laryngomalacies, les rétrognathies, les ptoses de la langue, les fistules cesophagiennes,
les paralysies laryngées et les fentes craniofaciales [201]. Il est difficile a I’heure d’aujourd’hui de
savoir si ces anomalies doivent étre également classées comme des critéres mineurs.

Verloes a proposé des criteres cliniques renouvelés, en se concentrant sur les anomalies
des canaux semi-circulaires, atrésie choanale et colobome (triade 3C), et il a donné une

définition formelle aux syndromes partiels et atypiques. La combinaison de Colobome, atrésie
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des Choanes et anomalies des Canaux semi-circulaires (3C) est hautement prédictif de la
présence d'une mutation du gene CHD7 [152].

Tableau VI : criteres diagnostiques selon Verloes [152] :

1) Colobome oculaire

2) Atrésie des choanes

3) hypoplasie des canaux semi-circulaires de I’oreille interne.

1) Absence des bulbes olfactifs (arhinencéphalie) Atteinte des nerfs craniens, dont le
VIl (incluant troubles de I’alimentation, paralysie faciale, surdité neurosensorielle)

2) dysfonctionnement hypothalamo-hypophysaire (y compris I’hormone de croissance
et les hormones sexuelles)

3) Malformation de I'oreille externe (forme particuliére) ou interne (perte de
I’audition et déficit

4) Malformations du coeur, de I'oesophage (communications entre la trachée et
I’oesophage)

5) Retard intellectuel

Syndrome CHARGE typique :
3 critéres majeurs ou 2 majeurs + 2 mineurs

Syndrome CHARGE partiel :
2 majeurs + 1 mineur

Syndrome CHARGE atypique :
2 majeurs sans mineurs ou 1 majeur + 2 mineurs

Le syndrome de CHARGE est un diagnostic clinique. Les scores cliniques ont montré leur
robustesse, comme presque tous les patients ayant une mutation CHD7 s'adapter a eux.

La pathogénie du syndrome reste énigmatique: CHD7 est un élément régulateur qui
affecte potentiellement un grand nombre de voies de développement, ce qui explique la nature
pléiotropique de son spectre phénotypique. La prochaine étape sera de comprendre précisément

guels genes et les voies qui sont sous le contréle de CHD?.
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e. La conduite a tenir thérapeutique :

Il n’y a pas de traitement spécifique du syndrome CHARGE, mais certaines malformations
doivent étre corrigées par chirurgie rapidement aprés la naissance. De nombreuses mesures
peuvent étre mises en place pour faciliter la respiration, I'alimentation, I'audition. Une bonne
évaluation des atteintes sensorielles (vue, ouie, odorat) permet d’adapter les soutiens éducatifs
et rééducatifs.

e-1. Difficultés respiratoires :

A la naissance, les NNés séverement atteints souffrent de difficultés respiratoires (en
raison de I'atrésie des choanes) pouvant parfois mettre leur vie en danger. Une prise en charge
d’urgence doit alors étre mise en place. Elle consiste le plus souvent en une intubation
orotrachéale.

Dans certains cas associant une cranio-faciale et des malformations cardiaques graves,
une trachéotomie peut étre nécessaire. La mise en place d’une trachéotomie, méme provisoire,
est une opération difficile a accepter pour les parents puisqu’il s’agit d’une ventilation
«invasive», assez impressionnante.

L’atrésie des choanes peut étre corrigée par chirurgie, et ce des quelques jours aprés la
naissance, méme si plusieurs opérations sont souvent nécessaires. Les fentes des lévres ou du
palais peuvent également étre réparées chirurgicalement.

e-2. Difficultés d’alimentation :

Les enfants qui ont des problémes respiratoires importants éprouvent également des
difficultés alimentaires, parfois accentuées par des anomalies des nerfs qui régulent la
déglutition. Presque la moitié des enfants doit donc étre nourrie par gastrostomie (nutrition
entérale). Elle est souvent provisoire [137].

Méme si une gastrostomie est mise en place (figure 66), il est recommandé de maintenir
en parallele une alimentation « normale » bien qu’en moindre quantité, qui permettra de

transmettre a I’enfant le plaisir de manger et de I’habituer a I'alimentation par la bouche.
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Les problemes de

reflux gastro-cesophagien peuvent étre atténués par certains

médicaments, mais nécessitent parfois un traitement chirurgical.

oesophage

gstomac
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Figure N°66 : Gastrostomie d’alimentation [137].
e-3. Anomalies cardiaques :

Certaines malformations du coeur sont bénignes et ne nécessitent pas de traitement

particulier, mais de nombreux enfants doivent étre opérés rapidement apres la naissance.

Cependant, le risque lié¢ a I'anesthésie est particulierement important chez les enfants

qui souffrent de difficultés respiratoires et notamment d’atrésie des choanes, et les opérations

cardiaques doivent donc étre discutées par I’équipe soignante et la famille [137,149].

e-4.

Déficit de I'audition :

En cas d’hypoacousie, des appareils d’aide auditive peuvent faciliter le développement de

I’enfant et améliorer sa qualité de vie. lls doivent donc étre mis en place dés que les problémes

d’audition sont détectés. En cas de surdité plus importante, le chirurgien peut évaluer I'intérét

de la pose d’un implant cochléaire.
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Cependant, en raison de la forme atypique et souple des oreilles des personnes atteintes
de syndrome CHARGE, il est parfois difficile de bien positionner les dispositifs d’aide auditive. De
plus certaines malformations de I'oreille interne ne permettent pas de mettre en place ce
dispositif.

Aprés la pose d'un implant cochléaire, I’enfant devra suivre une rééducation
orthophonique. Celle-ci ne peut étre mise en place que si le niveau de développement
psychomoteur de I’enfant le permet. La réussite des aides a 'audition dépend donc a la fois de la
sévérité des malformations et du degré de handicap psychomoteur de I’enfant [137].

e-5. Problemes oculaires :

Le colobome ne peut pas étre corrigé, mais certaines mesures peuvent éviter d’accentuer
les troubles de la vision. Il est par exemple recommandé de se protéger les yeux, trés sensibles a
la lumiere, avec une casquette et des lunettes de soleil.

Par ailleurs, toute baisse brusque de vision doit faire I'objet d’'une consultation d’urgence
chez I'ophtalmologiste car il peut s’agir d’une complication du colobome (décollement de la
rétine) qui peut entrainer une perte totale de la vision.

En cas de paralysie faciale, il arrive qu’un ceil ne puisse pas se fermer, ce qui entraine une
sécheresse et une irritation importante, l'utilisation de larmes artificielles peut alors étre
bénéfique.

e-6. Troubles de |a croissance et de la puberté :

Le retard de croissance est en grande partie d0 aux anomalies cardiaques, aux difficultés
d’alimentation et aux infections fréquentes (otites, bronchites...) qui perturbent le
développement de I’enfant depuis sa naissance. Sa prise en charge tient donc compte de tous
ces facteurs.

Cependant, une part du retard en taille est liée au syndrome lui-méme (retard
constitutionnel) et non a I'un de ces facteurs. Dans certains cas, ce retard peut également étre la
conséquence d’une insuffisance en hormone de croissance puis a un déficit en hormones

sexuelles, qui peuvent étre corrigés par un traitement hormonal.
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Chez les garcons, les anomalies génitales (micropénis et cryptorchidie) peuvent étre
corrigées en partie seulement par un traitement a base d’hormones sexuelles. De méme, a
I’adolescence, les personnes qui présentent un déficit en hormones sexuelles peuvent bénéficier
d’un traitement hormonal pour provoquer ou accélérer la puberté. Ce traitement permet aussi de
prévenir une ostéoporose précoce et d’atténuer des troubles psychologiques liés a I'absence des
hormones sexuelles.

e-7. Anomalies squelettiques :

Certains appareillages orthopédiques peuvent étre utiles pour permettre a I'enfant
d’acquérir une meilleure posture, notamment en cas de scoliose, et pour se déplacer plus
facilement. Des coques moulées en plastique permettant la station assise ou le port d’un corset
permettent par exemple de maintenir le tronc et d’éviter les scolioses. Dans tous les cas, le
traitement permet d’améliorer la qualité de vie de I’enfant afin de lui permettre de s’épanouir et

d’améliorer ses capacités physiques et intellectuelles [137].

f. Evolution du syndrome CHARGE :

Le pronosti de tte affection est sombre : 49 % es patients décedent dnt 87% durant
leurs 6 premiers mois de vie. La présence d'une atrésie choanale bilatérale est considérée
comme un facteur aggravant du pronostic [10,110].

La sévérité du syndrome étant variable d’un cas a l'autre, il est difficile de parler de

I’évolution en général. Ainsi, lorsque les malformations sont mineures, les personnes atteintes
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peuvent mener une vie pratiquement normale, avec un décalage du moment de I'acquisition de
la marche et du langage et une lenteur dans les apprentissages et la vie professionnelle.

Dans le cas contraire, I’évolution dépend fortement des difficultés d’alimentation et de
respiration qui peuvent mettre la vie des nouveau-nés en danger et rester importantes pendant
plusieurs années. Aujourd’hui, grace a une meilleure prise en charge, davantage d’enfants
gravement atteints réussissent a surmonter ces premieres années. Par la suite, en cas de
malformations sévéres, le syndrome peut aboutir a un handicap multiple, a la fois moteur et
sensoriel (surdité, cécité...).

Pour les enfants atteints d’une forme sévére, parfois totalement sourds et aveugles, il est
particulierement difficile d’apprendre a se déplacer et a communiquer avec I’extérieur, et donc
de développer correctement leurs facultés intellectuelles. En effet, le développement de I’enfant
se fait en intégrant peu a peu ce que lui transmettent ses sens. Un enfant qui souffre d’un déficit
de la vue, de I'ouie, du go(t et de I'odorat, du toucher, et/ou de I’équilibre a donc des difficultés
plus ou moins importantes a établir des liens affectifs et a se développer.

Cependant, de nombreux problemes peuvent aujourd’hui étre pris en charge avec plus
d’efficacité, et certains peuvent méme étre prévenus, grace a une intervention précoce et a un
suivi attentif et prolongé. Lorsqu’ils bénéficient d’un encadrement adapté, la plupart des enfants
atteints du syndrome CHARGE sont capables de beaucoup de progres, tant sur le plan physique,
intellectuel que social [137].

g. Le soutien psychologique :

Il'y a plusieurs moments ou la famille et le malade peuvent ressentir le besoin de trouver
un soutien psychologique. Pour les parents, I’lannonce du diagnostic est un moment de profond
désarroi, de colere, de désespoir. Le plus souvent, I'organisation de la vie quotidienne, les
reperes habituels, les priorités au sein de la famille sont bouleversées. Pour les parents d’un
enfant atteint d’une forme séveére, les projets familiaux sont souvent mis en question, le couple

peut en patir ainsi que le temps consacré aux autres enfants.
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Dans les cas séveres, les nombreuses opérations et les soins médicaux lourds nécessaires
a son enfant sont autant d’épreuves difficiles a affronter seuls.

Par la suite, I'accompagnement de son enfant en apprenant a le soigner sans le
surprotéger, la jalousie ou la culpabilité ressentie par les fréres et sceurs, peuvent nécessiter un
soutien psychologique aidera a rétablir un équilibre au sein de la famille.

Pour les enfants ou les adultes malades, tout dépend de la sévérité du handicap, mais le
besoin d’apprendre a se prendre en charge, les difficultés a réaliser certaines activités de facon
autonome, la confrontation au regard des autres, peuvent étre des étapes délicates ou un
accompagnement psychologique s’impose. Dans les formes les moins séveres, une aide
psychologique peut s’avérer utile pour aider I’enfant (ou I'adulte) a s’intégrer socialement,
scolairement puis professionnellement [137].

3-2. Autres malformations associées a I’atrésie choanale :

Les malformations isolées ou syndromiques associées sont fréquentes puisque
retrouvées dans 20 a 50% des cas [1,130].Parmi les syndromes polymalformatifs, le syndrome
CHARGE décrit par Hall en 1979 est la forme la plus complete [146,147].

Divers malformations associées ne constituant pas toujours un syndrome complet ont été
rapportées :

e Faciales: fentes nasolabiopalatines, fentes faciales [53,162,164], malformations
dentaires type agénésie de la 12éme et 22éme dent avec 13éme dent anormale[33].

e Craniennes : microcéphalie, craniosténose [165].

¢ Digestives : omphalocéle, atrésie de I’cesophage [53,162,164], sténose du pylore, atrésie
iléale [118].

e Urinaires : hydronéphrose, duplicité urétérale.

e Autres syndromes associés : voire chapitre « étiopathogénie ».

Dans notre série, on a trouvé 4 patients qui présentaient une malformation associée avec

un syndrome CHARGE dans 31,76% des cas ce qui concorde avec les données de la littérature.
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Deux patients présentent des malformations associées a I'atrésie choanale entrant dans
le cadre du syndrome de CHARGE. Un autre patient présente une hernie ombilicale non décrite
dans la littérature consultée.

Dans la série du Tunisie les formes associées représentent 22 % [10], dans la série de

Germany qui comporte 7 cas [95], un seul cas qui présente un syndrome CHARGE.

4. Sténose choanale secondaire:

Les formes acquises sont exceptionnelles et font I'objet de cas cliniques isolés publiés
dans la littérature : sténoses postopératoires [139], secondaires a une rhinite atrophique [140],
résultant de cautérisations de la cavité nasale [141] ou secondaires a une radiothérapie
[138,142,143].

Les sténoses choanales apres radiothérapie pour un carcinome nasopharyngé sont rares
et peuvent étre traitées avec succes par vidéochirurgie endonasale associée a un calibrage d'une

durée minimale de 15 jours.

XI. DIAGNOSTICS DIFFERENTIELS

Ce sont toutes les autres causes d’obstruction nasale :

1. Anomalies congénitales :

1-1. Sténose congénitale de I’orifice piriforme :

La sténose congénitale de [l'orifice piriforme est rarissime. Elle est due a un
épaississement osseux bilatéral développé aux dépens des bords latéraux de l'orifice piriforme
(prémaxillaire). Les formes séveres se traduisent par une symptomatologie de détresse
respiratoire néonatale qui évoque l'imperforation choanale bilatérale : épisodes d'apnée et de
cyanose cyclique qui cédent aux cris.

L'examen cliniqgue montre de petites narines et au fond du vestibule narinaire, un
rétrécissement d'origine osseuse qui limite la filiére respiratoire a une fente de 1 a 2 mm,

interdisant tout sondage ou geste endoscopique (figure 67).
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L'examen tomodensitométrique en coupes axiales confirme le diagnostic de sténose
osseuse antérieure en éliminant toute autre anomalie des fosses nasales, choanales en
particulier.

Le traitement chirurgical, réservé uniquement aux formes sévéres, doit étre d'autant plus
précoce que l'obstruction est mal tolérée. La disjonction intermaxillaire orthopédique rapide par
vérin fixé sur deux plaques vissées sur le palais parait préférable a I'élargissement latéral de
I'orifice piriforme.

La sténose congénitale de l'orifice piriforme est isolée ou associée a d'autres anomalies
médiofaciales (incisive centrale unique et volumineuse, hypoplasie de I'auvent narinaire,

hypotélorbitisme) (figure 67) [167].

1-2. Tumeurs congénitales :

Si un nouveau-né a une dyspnée d'origine nasale et qu'il n'a pas d'asymétrie narinaire,
que les stylets passent facilement dans le cavum, avant de parler de rhinite néonatale, il faut
s'assurer de l'absence de tumeur endonasale par une rhinoscopie antérieure. Les signes
fonctionnels dépendent beaucoup plus de la situation de la masse endonasale que de son
volume. Ainsi un kyste lacrymonasal de 3 mm de diamétre provoquera une dyspnée beaucoup
plus importante qu'une méningocele d'un cm de diamétre obstruant la partie haute des deux
fosses nasales.

La TDM et surtout IRM sont des éléments essentiels du bilan en montrant les extensions
intracraniennes.

Il est formellement interdit de ponctionner une masse endonasale chez le nouveau-né
tant que l'on n'a pas éliminé par un examen tomodensitométrique le diagnostic d'une
méningocele. Les méningocéles seront traitées par voie d'abord neurochirurgicale vers I'dge de
12 a 18 mois. Par contre, les gliomes ou les kystes d'origine lacrymale peuvent étre traités trés
tot. Les kystes lacrymonasaux sont marsupialisés par voie endonasale. Les gliomes sont extirpés

[168].

-122 -



Les atrésies choanales

Figure N°68 : Méningoencéphalocele [163].

2. Obstructions nasales inflammatoires :

2-1. Rhinite infectieuse :

Tous les enfants font des rhumes, plus particulierement pendant la saison froide et

humide. Le rhume dure habituellement 15 jours. Les sécrétions nasales, d'abord claires,
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deviennent purulentes par surinfection bactérienne. Ces rhinites infectieuses sont dues
initialement a différents virus : rhinovirus, Virus influenzae et parainfluenzae, virus respiratoire
syncytial, dont la contagiosité est importante. C'est pourquoi les enfants qui sont en contact avec
d'autres enfants, a I'école ou en créche, en font plus que les autres. Le tabagisme passif est aussi
un facteur favorisant les rhinites. Les rhumes banals doivent étre traités par le mépris. Les
antihistaminiques, tout comme les antitussifs, les décongestionnants nasaux et les antibiotiques

ont peu d'effet [166,168].

2-2. Rhinite néonatale :

Les rhinites ont une symptomatologie parfois impressionnante chez le nouveau-né et le
nourrisson tant qu'ils ont une respiration nasale exclusive. Le moindre cedéme endonasal va
entrainer une symptomatologie fonctionnelle, d'abord une géne lors de I'alimentation, puis une
dyspnée. Toute tentative d'aspiration des fosses nhasales avec une forte dépression risque
d'aggraver I'eedéeme et donc d'accentuer l'obstacle. Par ailleurs, les aspirations répétées risquent
d'endommager la muqueuse et d'évoluer vers la synéchie de traitement particulierement difficile.

Dans les formes bénignes, le traitement d'une rhinite néonatale repose sur l'instillation
répétée de sérum physiologique, plus particulierement avant les repas, suivie d'une aspiration
douce des sécrétions avec un mouche-bébé. Si ce traitement simple n'est pas suffisant, que
I'enfant a du mal a boire et que sa courbe pondérale n'est pas satisfaisante, on peut avoir
recours aux corticoides soit par voie générale, soit par voie locale pendant une quinzaine de
jours : betaméthasone 10 gouttes/kg/j.

Dans les formes graves, on peut proposer un traitement local par sérum adrénaliné. En
cas d'échec, ou d'emblée dans les formes plus graves, on peut court-circuiter I'obstacle par une
sonde nasopharyngée. Comme aprés une cure d'atrésie choanale, toute la difficulté est de
maintenir la sonde perméable par des aspirations fréquentes et des instillations répétées de

sérum physiologique [168].
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Figure N°69:_rhinite néonatale [161]. Figure N°70 :_déviation septale [161].

3. Obstructions nasales traumatiques :

3-1. Déviation septale :

Une déviation septale et/ou nasale découverte chez un nouveau-né est généralement
attribuée a une origine traumatique au cours de la naissance. En réalité, il est important de
distinguer d'une part les subluxations septales avec déviation du septum et sans déviation de la
pyramide nasale, qui sont dues a des causes prénatales telles que des traumatismes foetaux ou
des anomalies de développement, et d'autre part les luxations vraies avec déformation de la
pyramide (déviation de la columelle et de I'aréte nasale) qui ne se rencontreraient que chez les
enfants nés par voie basse et seraient donc d'origine traumatique durant I'expulsion. En cas de
luxations vraies, la manoeuvre de réduction septale doit étre réalisée trés rapidement dans les
premiers jours suivant I'accouchement, car son efficacité est immédiate. Elle consiste a soulever
la pyramide nasale et dans le méme temps a accompagner le retour du bord inférieur du
cartilage dans son rail d'insertion médian. Un bruit sec et bref peut confirmer la manceuvre

[166].

3-2. Corps étranger intra-nasal :

Certains enfants se mettent de petits objets dans les fosses nasales. Le diagnostic est

facile si quelqu'un a assisté au geste, ou si I'enfant le dit. Dans les autres cas, le diagnostic ne
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sera fait que devant une complication qui est en général une rhinorrhée antérieure purulente,
tenace, fétide. Une rhinorrhée purulente unilatérale est trés évocatrice, mais une rhinorrhée
purulente bilatérale ne doit pas faire négliger cette hypothése diagnostique, car il peut y avoir
des corps étrangers dans les deux fosses nasales. La rhinoscopie antérieure, apres aspiration
des sécrétions permettra de faire le diagnostic et, en fonction du type de corps étranger, de
choisir l'instrument le plus adapté pour le retirer : pince pour un objet plat comme du papier,
crochet mousse pour un objet arrondi comme un pois chiche ou une perle. Si le corps étranger a
séjourné longtemps, il risque d'avoir provoqué des lésions irréversibles de la muqueuse, source
de synéchies de traitement trés difficile. Ce risque est particulierement important avec les piles

boutons [168].

3-3. Hématome de la cloison :

Apres tout traumatisme nasal il esr important de s'assurer de I'absence d'hématome de la
cloison. L'obstruction nasale est de degré variable. Le diagnostic se fait trés simplement en
relevant la pointe du nez : il y a une voussure violacée bilatérale de la cloison nasale qui apparait
molle a la palpation douce avec un stylet. Le risque est I'évolution vers un abcés de la cloison
nasale avec secondairement nécrose cartilagineuse. Le traitement repose sur I'évacuation de cet
hématome, suivie d'un méchage temporaire de maniére a éviter sa reproduction. Elle sera

encadrée d'une antibiothérapie [168].

4. Obstructions nasales iatrogénes :

4-1. Rhinite médicamenteuse

4-2. Traumatisme par intubation nasotrachéale

5. Polypose nasosinusienne :

La polypose est la tumeur endonasale la plus fréquente chez I'enfant. Elle est cependant
beaucoup plus rare que chez l'adulte. La symptomatologie est dominée par I'obstruction nasale
et la rhinorrhée. Cette derniére est usuellement claire, mais devient purulente lors des poussées

de surinfection. A la différence des adultes, les enfants se plaignent rarement de I'anosmie.
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Chez le grand enfant les polypes peuvent entrainer des déformations faciales a type
d'élargissement de la distance intercanthale et d'aplatissement du tiers moyen de la face : c'est la
maladie de Woakes ou polypose nasosinusienne déformante.

La rhinoscopie antérieure permet de voir les polypes qui sont des masses plus ou moins
translucides, lisses, molles. IIs occupent tout d'abord la face interne du cornet moyen, mais se
développent ensuite rapidement dans les fosses nasales. Dans les formes atypiques, ou si I'on
redoute un polype sentinelle, c'est-a-dire un polype bénin au contact d'une tumeur plus
profonde, on demandera un examen tomodensitométrique. Celui-ci montrera une opacité des
sinus de la face, prédominant sur les cellules ethmoidales antérieures.

La polypose nasosinusienne peut étre le mode de révélation d'une mucoviscidose. D’ou la
régle de faire pratiquer un dosage du chlore sudoral. On pense actuellement que ces polypes ne
sont que rarement d'origine allergique. Il faut rechercher une maladie de Fernand Widal et
Lermoyez, ou maladie d'intolérance a l'aspirine.

Le traitement de la polypose nasosinusienne est trés difficile. Il doit étre conservateur le
plus longtemps possible. Les interventions chirurgicales ne permettent en aucun cas d'assurer
I'absence de récidive. Le traitement est basé sur une corticothérapie locale (béclométasone) et
éventuellement des polypeptomies a minima.

Une forme tres particuliére de polypose est le polype solitaire de Killian. Il s'agit d'un
polype qui s'insere sur le pourtour de l'ostium d'un sinus maxillaire et qui s'étend d'une part vers
le cavum. Au niveau du cavum, mais aussi dans la fosse nasale s'il est trés antérieur, il peut
prendre un aspect opaque, blanchatre, avec une surface irréguliere. A la différence de
I'angiofibrome nasopharyngien, le polype de Killian ne prend pas le contraste a l'examen

tomodensitométrique. Son traitement est chirurgical.
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Si I'enfant est jeune, on essaiera une extirpation simple par voie endonasale ou par le
cavum sous anesthésie générale. En cas de récidive ou si I'enfant est plus agé, il est préférable

de faire un geste plus complet par méatotomie moyenne [168].

Figure N°71 : polypose nasosinusienne [161].

Figure N°72 : polype antrochoanal [163].
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XIl.LA CONDUITE A TENIR

L’atrésie choanale congénitale, notamment dans sa forme bilatérale, constitue une
urgence qui met en jeu le pronostic vital du nouveau-né, d’ou I'indication d’un traitement urgent

afin de préparer le malade a un traitement chirurgical dit « définitif ».

1. Traitement d’urgence : [130]

La conduite a tenir initiale fait 'unanimité, est dominée par la liberté des voies aériennes,
maintenir I'ouverture de la bouche du nouveau-né par une canule de Guedel ou de mayo
solidement fixée par un sparadrap et poser une sonde gastrique par voie orale (déclive au sac).

L’amélioration de la détresse respiratoire doit étre rapide dans le cas contraire, le
nouveau-né doit étre transféré en urgence vers une unité de réanimation néonatale, a proximité
d’un service d’oto-rhino-laryngologie (ORL) [169].

La trachéotomie doit étre réservée aux formes avec malformations faciales ou cardio-

respiratoires associées, elle est systématique pour certains dans le cadre du syndrome de

m“ .

Figure N°73 : Nouveau-né avec une canule de Guedel a la bouche [28].

CHARGE [92].
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2. Les mesures initiales de réanimation néonatale :

2-1. Thermoréqulation :

La réanimation se déroule dans une piéce bien chauffée. Les courants d’air sont a éviter,
les fenétres et les portes sont fermées. La source de chaleur est allumée 10 -15 minutes avant la
naissance. L’enfant est rapidement séché, puis ammené dans des draps préchauffés sous la
source de chaleur de la table de réanimation. Les draps humides sont remplacés [170].

2-2. Positionnement correct :

Un positionnement correct sur le dos, la téte en position neutre avec une légére déflexion
est important pour une ouverture optimale des voies respiratoires. Une hyper extension ou une
flexion de la téte doivent étre évitées, car elles compriment les voies respiratoires.

Un petit lange roulé et placé sous les épaules permet de mieux dégager les voies
respiratoires. Le positionnement traditionnel de la téte en position déclive ne présente pas

d’avantage prouvé pour la fonction respiratoire et n’est plus conseillé [170].

T "]

Figure N°74 : positionnement correct du nouveau-né [28].

2-3. Aspiration :
Utiliser un cathéter charriere 10 sans ouvertures latérales. Utiliser un systéme
d’aspiration mécanique ou buccale avec récipient collecteur.
Aspirer la bouche et si nécessaire les deux narines. Ne pas introduire le cathéter dans le

nez (danger de blessure et de tuméfaction de la muqueuse).
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Attention aux aspirations prolongées et répétitives qui peuvent entraver I'instauration de
la respiration spontanée. La stimulation de la paroi postérieure du pharynx peut déclencher un
réflexe vagal avec bradycardie [170].

2-4. Masque a oxygeéne :

Ce masque a oxygeéne doit étre maintenu hermétiquement et uniformément sur la bouche
et le nez. Des mouvements inutiles de va-et-vient du masque engendrent des fluctuations de la
concentration d’oxygene. Ajuster le débit d’oxygene a 4-5 I/min. Si aucune amélioration de la
respiration ne survient aprés 20-30 secondes, que la cyanose persiste ou que la fréquence

cardiaque chute en dessous de100/min, I’enfant doit étre ventilé au masque.

Figure N°75 : positionnement correct du masque [28].

2-5. Ventilation manuelle au masgue et oxygénation :

Lors d’'une respiration spontanée insuffisante voire absente ou lors d’une fréquence
cardiaque <100/min  et/ou d’une cyanose centrale persistante malgré I'administration
d’oxygéne, le nouveau-né doit étre ventilé au ballon et au masque. A cet effet, la téte est
légerement défléchie et la bouche maintenue entrouverte. La ventilation est pratiquée a une
pression adaptée aux besoins de I’enfant et a une fréquence entre 40 - 60/min. L’efficacité de la

ventilation est appréciée par les critéres suivants:
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e Excursions thoraciques visibles.
¢ Augmentation de la fréquence cardiaque a plus de 100/ min.
¢ Normalisation de la coloration (coloration rose).
Lors d’une ventilation au masque prolongée, une sonde gastrique doit étre placée afin
d’éviter I'accumulation d’air dans I’estomac.

2-6. Intubation orotrachéale :

Si la fréquence cardiaque reste inférieure a 100/min aprés ventilation correcte pendant
30-60 secondes au masque et ballon ou qu’aucune respiration spontanée, ni amélioration de la
coloration cutanée ne survient, I’enfant doit étre intubé par voie endotrachéale. L’indication a
I'intubation dépend de la situation clinique, de la gravité de la DR, de I’dge gestationnel, de
I'efficacité de la ventilation au masque et tout autant de I'expérience a l'intubation de la
personne chargée de la réanimation. Une intubation ne devrait étre pratiquée que par une
personne compétente dans ce geste.

Dans I'atrésie des choanes I'intubation se fait par voie orotrachéale.

2-7. Trachéotomie :

Elle est réservée aux formes avec malformations cranio-faciales ou cardiorespiratoire,

[1,106,130] pour certain elle est systématique en cas de syndome CHARGE.

3. Traitement chirurgical :

3-1. Principe de prise en charge de I’atrésie choanale :

Les modalités de prise en charge d'une atrésie choanale dépendent des symptomes liés a
I'atrésie (uni- ou bilatérale, age de découverte), de l'association éventuelle a d'autres
malformations. Leur recherche avant la chirurgie est absolument indispensable car certaines
d'entre elles peuvent engager le pronostic vital ou modifier la stratégie thérapeutique, avec au
premier plan le syndrome CHARGE. Chez le nouveau né, un délai de quelques jours est souvent
nécessaire a la réalisation de ce bilan qui comprend au minimum une échographie cardiaque et

rénale, un examen ophtalmologique et des tests de l'audition.
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L'examen endoscopique des fosses nasales et du pharynx est complété par une étude
tomodensitométrique. Ces deux examens sont réalisés aprés aspiration du mucus accumulé
dans le fond de la fosse nasale.

Du point de vue chirurgical, la simple rupture « en force » de l'atrésie a I'aide d'une pince
ou d'un trocart, outre son caractére imprécis, voire dangereux, ne permet d'obtenir qu'un orifice
étroit, insuffisant pour assurer une bonne ventilation et ayant tendance a se refermer
spontanément. L'élargissement de I'ensemble de la partie postérieure de la fosse nasale est
nécessaire, soit aux dépens de la paroi latérale mais celui-ci est limitée par le pédicule palatin
postérieur, soit surtout aux dépens du bord postérieur du vomer. Une résection large de ce
dernier est le geste clé le plus efficace reconnu pour produire un orifice choanal large et stable,
mais plus antérieur que normalement [172].

Théoriquement, le revétement muqueux doit étre respecté afin de protéger la zone de
résection osseuse, les berges de l'orifice créé et de limiter le risque de resténose. La confection
de lambeaux muqueux provenant des plans nasal et pharyngé est cependant techniquement
difficile [171].

La mise en place d'un calibrage des fosses nasales servant de tuteur a la cicatrisation et
son maintien plus ou moins prolongé sont restés longtemps un « dogme » pour une grande
majorité des auteurs. Cependant, plusieurs publications récentes remettent en cause la nécessité

de ce calibrage avec des résultats au moins équivalents [173].

3-2. Techniques chirurgicales :

Depuis le premier article rapportant une correction chirurgicale de I’atrésie choanale au
milieu du 19éme siécle, une grande variété de techniques chirurgicales a été décrite depuis.
Malgré tout, il n’existe a I’heure actuelle aucun consensus quant a la technique idéale pour
corriger cette malformation. La seule regle acceptée unanimement est que cette anomalie doit

étre corrigée le plus rapidement possible [174].
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Parmi I'ensemble des approches rapportées, toutes effectuées sous anesthésie générale,
on retrouve celle par ponction transnasale, celle microscopique par perforation transnasale, celle
transseptale, celle transpalatale, celle transnasale endoscopique, cette derniere approche est

I'une des plus utilisées a I’heure actuelle (figure 76).

Figure N°76 : Voies d'abord. A. Transseptale. B. Transnasale. C. Transpalatine. 1. Vomer ;
2. Mur d'atrésie ; 3. Vodte palatine [91].

a. La ponction transnasale ou divulsion :

Premiere méthode décrite dans la correction de I'atrésie choanale par Emmert [12] en
1853, il s’agissait alors d’une divulsion a I’aveugle, elle a été progressivement de moins en
moins utilisée en raison de son taux élevé d’échecs.

Une perforation a I’aveugle est réalisée a I’aide d’un trocart ou d’une curette incurvée
tandis qu’un doigt est généralement inséré dans la bouche pour tenter de protéger au maximum
les structures (figure 77). Progressivement, des écarteurs de Fearon permettent d’élargir I’orifice

créé jusqu’a obtenir une ouverture choanale convenable [32,174].
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Cet instrument est un tube creux incurvé surmonté a son extrémité d’une partie plus
sphérique atraumatique, sa forme étant conforme a I'incurvation naturelle du palais. Son
caractére creux permet d’aspirer les sécrétions nasales et de vérifier son introduction correcte
dans le nasopharynx. On introduira ensuite des « écarteurs de Fearon » de plus en plus grand
diameétre jusqu’a atteindre le diamétre maximal (figure 78). Il va de soi qu’il ne devra pas
excéder la dimension de la narine antérieurement.

En cas d’atrésie bilatérale, la dilatation des 2 choanes doit étre effectuée simultanément
pour ne pas risquer un déplacement du septum et donc celui des os ptérygoides latéralement.
Les « écarteurs de Fearon » sont retirés le temps de placer un cathéter qui cheminera en
intranasal et ressortira par la bouche puis ils seront replacés en attendant la préparation des «
stents » et leurs mises en places [32,175].

Sadek [4] décrit avec succes l'utilisation de cette technique sans contrbole endoscopique
chez 6 patients nouveaux nés atteints d’atrésie choanale bilatérale. De la méme facon, I’étude de
Gujrathi et al [175] décrit 'emploi de cette technique sur 52 patients avec des résultats
satisfaisants. Aprés inspection télescopique des cavités nasales, la ponction est d’abord réalisée
avant de procéder a la dilatation. Les cliniciens décrivent la technique comme sire, rapide (30
minutes de temps chirurgical approximativement) avec un taux de succés conséquent. Les
complications comme les fuites de liquide cérébrospinal, les méningites, les fractures de la lame
criblée de I'ethmoide, fréquemment décrites dans la littérature, n’ont pas été constatées dans
cette étude. La grande expérience de I’équipe chirurgicale est slirement a I’origine du taux élevé
de réussite et du taux minime de complications. On comprendra bien que I'inconvénient majeur
de cette technique le fait que la procédure soit réalisée a I'aveugle sans aucune vision du champ
opératoire. D’autre part, la partie postérieure du vomer ne peut étre réséqué. On lui préfere donc

largement aujourd’hui la technique transnasale endoscopique décrite plus loin.
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curette

nasopharynx

Figure N°77 : la divulsion. Figure N°78 : écarteurs de Fearon [32].

Figure N°79: Mise en place d’ « écarteurs de Fearon » dans le nez d’un enfant [32].
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b. L'approche microscopique par perforation transnasale :

Cette technique utilise une approche différente au travers du vestibule nasal. Sous
surveillance microscopique, un lambeau muqueux couvrant la partie obstructive de I'atrésie
choanale est incisé et récliné. La partie postérieure du vomer, le tissu obstructif atrétique
(osseux et/ ou membraneux) et la partie latérale de I’os ptérygoide sont alors visibles. La choane
est ensuite ouverte a I'aide d’un « foret » sur son bord inféromédial, le plus largement possible.
La partie postérieure du vomer est en général réséquée a ce moment la de I'intervention.

Afin de vérifier la taille de I'ouverture choanale créée, un cathéter « 16 french » a minima
doit pouvoir étre introduit dans I'orifice. Pour terminer un « stent » est alors mis en place [96].

Bien que relativement attrayante, cette technique également pose de réels problemes
dans la visualisation de ce champ opératoire de taille restreinte et situé trés caudalement dans
les cavités nasales. La vision est donc parfois tres difficile voire impossible. D’autre part en cas
de déviation du septum nasal, la procédure devient irréalisable. Cela représente un autre
inconvénient car on rencontre fréquemment ce genre d’anomalies en association avec |'atrésie

choanale [178].

c. Voie transpalatine :

Il a été réalisé pour la premiére fois par Blair en 1931 chez un adulte et par Ruddy en
1945 chez un enfant.

Cette technique opératoire a été rendue célebre par Owens en 1965 et permet un acces
direct au tissu obstructif au travers du palais. Cette technique permet une excellente vision du
champ opératoire qui permet une résection compléte et slre du tissu obstructif atrétique ainsi
que celle de la partie postérieure du vomer, un meilleur contréle du site et donc une meilleure
maitrise des potentielles complications pouvant subvenir (comme les hémorragies nasales). En
effet, dans cet abord, une incision en “U“ est faite au niveau de I'arc alvéolaire (au niveau du
palais). Un lambeau muqueux est dessiné en tenant compte du trajet des artéres palatines

principales puis récliné postérieurement (figure 80).
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Le palais dur est alors ouvert, donnant un accés direct aux ouvertures choanales. Une
fraise coupante est utilisée pour perforer et réséquer le tissu obstructif atrétique et la partie
postérieure du vomer, tout en préservant la muqueuse du nez et du nasopharynx, qui permettra
de recouvrir les surfaces osseuses de la « néochoane ».

Une fois I'intervention terminée, les « stents » sont enfin mis en place et fixés, le palais
est généralement suturé avec du fil « polyglycan » 4-0.

Bien que son efficacité ait été largement prouvée, cette technique posséde un
inconvénient majeur: le développement asynchrone de certains os faciaux. En effet, I'intervention
étant réalisée chez des enfants, la croissance palatine risque d’étre perturbée et des anomalies
de croissances des os maxillaires ont déja été décrites. Elles apparaissent fréquemment avant
I’age de 5 ans [179].

Malgré tout, cette correction chirurgicale reste assez couramment employée dans les
services d’otorhinolaryngologie dans le monde [178].

c-1. Installation et préparation:

L'intervention se fait en décubitus dorsal en position ROSE, téte en extension, ouvre
bouche et abaisse-langue de type Boyle-Davis mis en place et maintenant la sonde d'intubation
orotrachéale, puis nettoyage des fosses nasales, attouchement de la muqueuse avec des
tampons imbibés de Xylocaine naphazolinée ou de sérum adrénaliné, et infiltration locale de
Xylocaine adrénalinée dans le site opératoire, c'est-a- dire volte palatine et septum nasal.
L'examen endoscopique des fosses nasales et du cavum précede les temps suivants successifs.

c-2. Intervention :
e Décollement du lambeau palatin

La fibromuqueuse palatine est incisée selon divers tracés, le plus classique étant celui de
Veau-Wardill (figure 80). La fiboromuqueuse est décollée au décolleur ou la rugine d'Obwegeser
jusqu'au bord postérieur des palatins qui sont libérés des attaches vélaires, isolant et respectant
les deux pédicules palatins postérieurs. Ceci permet une bonne exposition de la zone atrétique

et du bord postérieur du vomer.
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e Résection partielle de la voite palatine
La résection est menée a la fraise jusqu'a exposer la muqueuse du plancher nasal
immédiatement antérieure au mur atrétique. Les résections du mur osseux, de la lame verticale
du palatin et la partie postérieure du vomer sont effectuées de facon symétrique en cas d'atrésie
choanale bilatérale. Tout comme par voie endonasale, la résection doit étre menée jusqu'a

obtenir un calibre choanal correspondant a I'dge du patient [17].

Figure N°80 : tracé de I'incision palatine dans les voies transpalatines [177].

¢ Confection de lambeaux muqueux

Certains effectuent des lambeaux de muqueuse pédiculés sur le plan nasal et sur le plan
rhinopharyngé de telle facon que chacun puisse s'échanger avec son opposé (figure 81). Le
lambeau de muqueuse fibropalatine est ensuite réappliqué aprés mise en place d'un calibrage
qui s'avere toujours nécessaire dans la technique par voie transpalatine. Le lambeau peut se
maintenir en place naturellement et par simple pression de la langue. Cependant, il s'avere plus
prudent de le refixer par deux points latéraux, aprés hémostase soigneuse des berges, parfois
hémorragiques, éventuellement avec interposition d'un petit tampon hémostatique [17].

Contrairement a la voie endoscopique, la voie transpalatine nécessite la mise en place

d'un calibrage postopératoire par des sondes d'intubation ou par rouleau de Silastic (figure 82).
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Figure N°81 :_Principales étapes schématisées d'une voie transpalatine [17].
1. Muqueuse nasale ; 2. Mur atrétique ; 3. Muqueuse rhinopharyngée ; 4. Rhinopharynx ; 5. Voile
6. Lambeau fibromuqueux palatin ; 7. Choane ; 8. Lambeau muqueux rhinopharyngé ;
9. Lambeau muqueux rhinopharyngé replacé sur le toit de la fosse nasale ; 10. Lambeau
muqueux nasal replacé sur le plancher de la fosse nasale.
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Figure N°82 : Principes du calibrage nasal dans les voies transpalatines. Utilisation de sondes
d'intubation [17].

: section médiane incompléete du tube laissant un pond (3).

: section latérale du tube.

: pond entre les deux calibrages.

: fil columellaire reliant les trois pieces du calibrage.
: fixation cutané par bande collante.
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e Avantages [180,181]:

Cette voie d’abord offre une meilleure visualisation de I’atrésie, elle expose en particulier
I’ensemble des parois de la région choanale pour permettre un fraisage adapté a et un travail
sous controle de la vue. Il existe donc moins de risque de désorientation par le chirurgien et une
limitation au maximum de tout risque de traumatisme intracranien en cas de malformations
associées de la base du crane [35]. Cela permet une résection plus large avec donc moins de
risque de sténose.

e Inconvénients [42,43,112] :
Le temps opératoire est allongé, la perte sanguine est plus importante et la

convalescence est plus longue.

d. La voie transnasale sous védio-endoscopique :

Stankiewicz fut le premier, en 1990, a décrire une correction chirurgicale d’atrésie
choanale sous endoscopie [182]. Cette technique est aujourd’hui utilisée depuis prés de 22 ans,
elle a remplacé peu a peu la plupart des techniques traditionnelles décrites ci-dessus, et est
devenue I’approche la plus employée par les chirurgiens aux Etats Unis notamment. Elle présente
I’avantage d’offrir une excellente visualisation et un éclairage du champ opératoire. Elle permet
également une résection sire et controlée du tissu obstructif atrétique [178].

D’autre part, au dela d’éviter de réaliser des chirurgies a I'aveugle, I'endoscopie, en
comparaison de I'approche transpalatine, permet d’éviter les sutures médiales du palais et les
déformations faciales dont elles peuvent étre a I’origine [182].

De nombreuses techniques chirurgicales transnasales sous endoscopie ont été rapportées
dans la littérature : dilatation par ballonnet, laser, dissection a I'aide de micro instruments
chirurgicaux motorisés ou de micro instruments chirurgicaux traditionnels mais on retiendra,
parmi les données récentes les plus conséquentes, la possibilité de ne pas poser de « stents » et
la création de lambeaux cutanés qui ont nettement diminué les risques de resténose [183,184].

d-1. Principes :

L'abord du mur atrétique est direct sur sa face ANT par la lumiere de la fosse nasale.
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La technique classique largement utilisée ne permettait autrefois que des gestes limités
et non contrélés. Il s'agissait d'une perforation choanale simple a I'origine de cas de faux trajets
y compris intracraniens. Cette technique nécessitait un calibrage prolongé systématique et était
surtout a l'origine de resténose dans plus de la moitié des cas. Elle doit absolument étre
abandonnée.

La mise au point des endoscopes rigides permet aujourd'hui la réalisation de gestes
précis sous controle visuel et tend méme a devenir la technique de référence [17].

d-2. Matériel :

Les techniques endoscopiques nécessitent le méme matériel que celui employé pour la
chirurgie endoscopique des sinus et un minimum d'instruments adaptés a la taille de I'enfant.
Les optiques principales sont :

e une panoramique 30°, 2,8 et 4 mm ;
e une optique 0°, 2,8 et 4 mm

Les optiques 70° sont rarement nécessaires, en revanche les courtes optiques O°
d'otoscopie 4 mm et 2,5 mm peuvent étre nécessaires. Les instruments utilisés principalement
sont un décolleur mousse, des pinces mors-curette de format pédiatrique 0 et 30°, une pince
rétrograde de type Ostrom-Terrier de format pédiatrique et adulte taille moyenne, un aspirateur
boutonné coudé et malléable, une pince bipolaire endoscopique gainée. L'utilisation du
microrésecteur est proposée par de nombreux auteurs. L'utilisation du laser, notamment
véhiculé sur fibre optique (laser KTP ou diode), remplace pour certains auteurs l'instrumentation
froide [191]. La vidéochirurgie constitue aussi un complément indispensable car elle permet un
agrandissement considérable de I'image [17].

d-3. Préparation

L'intervention est bien entendu réalisée sous anesthésie générale, quel que soit I'dge de
du patient. Une préparation locale minutieuse est nécessaire par des tampons imbibés de sérum
adrénaliné (10 ml de sérum physiologique additionné de deux ampoules a T mg d'adrénaline) et

I'anesthésiste est informé de la mise en place de ces tampons. Il n'est pas utile de mettre en
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place un packing pharyngé et encore moins au niveau du cavum, ce qui peut considérablement
géner l'acte endoscopique par refoulement du voile du palais vers le haut ou la stagnation de
sécrétions dans le cavum.

Au préalable, une solution composée de xylocaine/lidocaine et d’épinéphrine est injectée
dans les cavités nasales. La composition de la solution est variable suivant les auteurs : 2% de
lidocaine avec 1/50 000 d’épinéphrine [112] versus 0,5 % de xylocaine avec 1/200 000
d’épinéphrine [48] versus 1% de xylcaine avec 1/100 000 d’épinéphrine [185].

Les documents d'imagerie sont systématiquement affichés. Il est absolument nécessaire
de posséder une tomodensitométrie de qualité en coupes axiales et coronales (reconstructions
chez le nouveau-né ou le nourrisson) en fenétres osseuses et parenchymateuses. Les
reconstructions sagittales sont intéressantes pour préciser I'épaisseur et la hauteur de la plaque
atrétique.

Aprés mise en place des champs, l'installation des différents éléments est méthodique.
L'opérateur (s'il est droitier) est assis a la droite du patient, l'aide siege a gauche avec la table
instrumentale. L'écran vidéo et la source de lumiére sont placés a la téte de la table opératoire.
En cas d'utilisation du microrésecteur, il est nécessaire de disposer de deux sources d'aspiration
murale séparées, |'une connectée au microrésecteur et I'autre a I'aspirateur boutonné [17,186].

d-4. Intervention (figures 83,85 et 86)

e Inspection des deux fosses nasales
Aprés ablation du méchage hémostatique, les deux fosses nasales sont inspectées de
facon a repérer l'existence de la plaque atrétique des deux cOtés, les racines postérieures
d'insertion des cornets inférieur et moyen et |'épaississement latéral du vomer. Il existe souvent
une déviation septale du c6té sain en cas d'atrésie unilatérale. Cet examen est effectué a
I'optique 0° de facon a repérer le plancher de la choane ou doit débuter I'ouverture de la

premiére plaque atrétique (figure 83).
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Figure N°83 : schéma opératoire d’une atrésie choanale chez un nouveau-né [17].
A : Aspect endoscopique schématisé en optique 30°. CM: cornet moyen ; Cl:cornet inf;
S: septum ;1: atrésie.

B : position des instruments en coupe sagittale. 1 : sphénoide, 2 : optique 30°,
3 : instrumentation (pince ou microrésecteur),4 : plancher de la fosse nasale, 5 : voile du palais.

e Ouverture de la premiére plaque atrétique

L'ouverture « aveugle » au trocart comporte des risques évidents de fausse route et des
insuffisances non moins évidentes puisqu'elle se limite a la création d'un simple orifice. Les
échecs en sont fréquents, exception faite pour certaines atrésies membraneuses. Elle ne doit
donc plus étre utilisée.

Certains auteurs décrivent la réalisation préalable de lambeaux de muqueuse choanale
qui sont ensuite réappliqués sur les nouvelles berges osseuses. Dans notre expérience, ceci est
relativement difficile et les résections osseuses larges habituellement nécessaires aménent a
sacrifier ces lambeaux. L'ouverture est pratiquée (figure 83B et 84) en utilisant 'optique 30°
placée entre le cornet moyen et la cloison et tournée vers le plancher de la fosse nasale
permettant de ménager le passage de l'instrumentation en longeant le plancher de la fosse
nasale. Le risque théorique de fausse route basicranienne est ainsi totalement éliminé. Utilison

du microrésecteur avec une lame coupante aspirante dentée de 2,5 a 3 mm de diametre
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permettant de créer un premier orifice du méme calibre qui est progressivement élargi (figures
N°85A et 86A).

Le microrésecteur peut étre remplacé par une micropince en érodant progressivement
I'épaisseur osseuse, ou par un laser véhiculé sur fibre optique. En cas d'atrésie bilatérale, le
méme geste est effectué alternativement des deux cotés. Habituellement, il est possible chez un
nouveau-né, de passer dans une fosse nasale une optique de 4 mm de diameétre et un
instrument de 2,5 mm. En cas d'impossibilité, I'obstacle peut étre lié le plus souvent a une
hypertrophie du cornet inférieur qui est partiellement réséquée ou exceptionnellement a une
sténose des orifices piriformes associée, mais qui doit étre diagnostiquée par la TDM

préopératoire et faire I'objet d'un élargissement préalable par voie sous-labiale.

P

TA
S PLN

Figure N°84: Perforation initiale du tissu obstructif atrétique avec un bistouri en faucille [32]
S : septum, TA : tissu atrétique, PLN : paroi nasale latérale.

e Résection du bord postérieur du vomer
Il s'agit d'un élément clé de la technique chirurgicale par voie endonasale, confirmé par
de nombreux auteurs adeptes de la technique endoscopique [17,173]. L'examen
tomodensitométrique révele en effet de facon constante une hypertrophie du bord libre
postérieur du vomer qu'il est donc nécessaire de réséquer (figure 85B et 86B) de facon souvent
importante, mais adaptée a la taille de I'enfant et sans léser le cartilage septal. Cette manoeuvre

permet un élargissement considérable de la choane d'une part et, d'autre part, de décaler dans le
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sens antéropostérieur les berges médiales de la choane et de limiter la constitution de synéchies
entre la paroi latérale et le bord libre du vomer. Les pinces rétrogrades de type Ostrom-Terrier
sont tres utiles a la réalisation de ce geste, de méme que les lames de microrésecteur.
L'élargissement malformatif du vomer et son dédoublement en deux lamelles osseuses
nécessitent un geste de résection bilatérale méme lorsque I'atrésie choanale est unilatérale. En
cas d'étroitesse importante de la FN, il est utile d'utiliser la pince ou le microrésecteur dans une
fosse nasale et de contrdler la bonne position de celle-ci a I'aide de l'optique 30° passée par
I'autre FN. La résection du vomer est ainsi menée alternativement de bas en haut et d'une FN a
I'autre jusqu'a atteindre le sommet du cavum. L'utilisation du microrésecteur muni d'une lame
coupante est encore utile a ce niveau, de facon a régulariser les berges muqueuses sans déchirer
la muqueuse. Dans certains cas, il existe une hypertrophie de l'insertion supérieure du vomer qui
peut étre réduite par fraisage a l'aide du microrésecteur muni d'une lame fraise [17].
o Elargissement du calibre de la néochoane

L'utilisation du microrésecteur muni d'une fraise protégée aspirante est un progreés
certain car elle permet de coupler un instrument et une aspiration, d'une part et, d'autre part, de
protéger au maximum la muqueuse des fosses nasales évitant des synéchies et des granulations
postopératoires. Les limites d'élargissement de la choane sont précisées en fonction des
données de la tomodensitométrie mais d'une facon générale, il faut fraiser la plaque atrétique en
haut jusqu'a l'insertion de la queue du cornet moyen (figure 85C et 86C). Il est souvent
nécessaire de «mordre » sur cette insertion a l'aide du microrésecteur.

Les limites latérales sont plus difficiles a préciser. Le microrésecteur muni d'une lame
coupante est souvent utilisé sur la queue du cornet inférieur et la lame verticale de I'os palatin
souvent hypertrophique est prudemment fraisée latéralement en évitant de remonter trop haut
de facon a épargner l'artere sphénopalatine. En cas de saignement, l'utilisation d'une micropince
bipolaire passée par l'autre fosse nasale permet le contréle de I'hémostase au travers de

I'encoche réalisée dans le vomer.
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Finalement, I'élargissement choanal peut étre considéré comme satisfaisant lorsque deux
sondes d'intubation nasotrachéale adaptées a l'age de I'enfant peuvent étre passées

simultanément et sans frottement des deux cotés [17].

Figure N°85: Schémas des différentes étapes de la chirurgie endoscopique d'une
atrésie choanale [17].

A. Ouverture premiére de la choane utilisant le microrésecteur. CM : cornet moyen ; Cl : cornet
inférieur ; S : septum nasal.

C. Elargissement de I'orifice aux dépens du vomer avec une pince rétrograde.

D. Fraisage au microrésecteur de la paroi latérale de la choane.

F. Ouverture finale de la choane.

B, E. Position relative des instruments sur une coupe axiale. Cl : cornet inférieur ; S :septum nasal
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Figure N°86 : Différentes vues endoscopiques d'une AC opérée par voie endonasale [17].

Cl : cornet inférieur ; CM : cornet moyen ; S : septum ; Sp : sphénoide.
A. Ouverture de la choane au microrésecteur.

B. Elargissement a la pince rétrograde.

C. Fraisage a l'aide du microrésecteur.

D. Aspect final de la choane et du rhinopharynx.
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d-5. Utilisation de micro instruments chirurgicaux motorisés :

Lors de cette approche transnasale endoscopique, les micros instruments chirurgicaux
traditionnels étaient d’abord employés, avant d’étre peu a peu abandonnés a la faveur de micros
instruments chirurgicaux motorisés (figure 85 A et E) [112,185,187].

En effet, face au succes des chirurgies nasales et sinusales sous endoscopie, la création
d’'une nouvelle instrumentation s’est logiquement développée. La nécessité de résection de
structures tant membraneuses qu’osseuses dans des zones trés confinées a donc été a I’origine
d’une nouvelle gamme instrumentale chirurgicale, moins traumatique et plus précise [185]. Elle a
également permis de réduire le temps chirurgical de maniére significative d’aprés certains
auteurs [187].

L’étude de Josephson et al. [112] rapporte d’ailleurs des conclusions intéressantes quant
a la comparaison entre |'utilisation de micro instruments chirurgicaux traditionnels versus les
micros instruments chirurgicaux motorisés: I'emploi de ces derniers a été largement préféré car
il est plus facile de prévenir des traumatismes accidentels dans des zones extérieures au champ
chirurgical. La technique semble donc beaucoup plus propre. L'utilisation des micros
instruments chirurgicaux motorisés a donc logiquement été conseillée.

Ces micros instruments chirurgicaux motorisés comprennent entre autres des systémes
d’aspiration qui rendent le champ opératoire beaucoup plus propre et plus clair, systémes
associés a des lames et des forets protégés pour permettre une meilleure précision et éviter des
traumatismes inutiles.

Voici quelques exemples d’instruments utilisés lors des corrections chirurgicales
d’atrésie choanale sous endoscopie : le « soft tissue-shaving cannula » est une canule
contondante dans laquelle une lame oscillante est intégrée. Il permet donc de réaliser des
incisions et résections précises des tissus mous. La fraise coupante quant a elle, est entourée
d’une gaine qui protége le foret a téte sphérique généralement. Pour ces 2 instruments, un

systeme d’aspiration est intégré et les tissus et liquides sont récupérés dans les contours des
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gaines de protection. L’utilisation d’un « backbiting forceps » est enfin décrite, principalement
pour réséquer la partie postérieure du vomer [185,187].

d-6. L’utilisation du laser :

La plupart des lasers disponibles en chirurgie peuvent étre utilisés pour la correction
chirurgicale de I’atrésie choanale (voir figure 87). Mais chacun posséde des caractéristiques
différentes, plus ou moins adaptées. Le plus intéressant dans notre cas reste un laser a
transmission par fibre optique ayant de bonnes propriétés de coupe que ce soit pour des tissus
mous ou osseux ainsi qu’une bonne capacité hémostatique peropératoire. [149]

Les 2 lasers les plus intéressants a utiliser ici sont le laser pulsé a diode (940nm) et le
Holmium:YAG (2100 nm) : ils possédent tous les deux de trés bonnes capacités a inciser les
structures osseuses et permettent une résection nette, précise et peu sanglante du tissu
obstructif atrétique (qu’il soit osseux ou membraneux) avec un traumatisme minimal des
structures adjacentes. Les risques de complications peropératoires ou de cicatrisation sont tres
peu fréquents et la régénération de la muqueuse et I’épithélisation ont lieu dans les 14 a 30
jours post chirurgie [4,149].

L’irradiation du laser a diode est transmise via des fibres de quartz et dirigée sur la cible
sous controle endoscopique. Le choix de la dimension du diameétre des fibres varie notamment
suivant I'effet désiré sur le tissu cible. C’est donc un parameétre important dont il faudra tenir
compte.

D’autre part, contrairement au Ho:YAG qui posséde un faisceau laser pulsé, il s’agit pour
le « diode laser » d’un systéme a faisceau continu (comme le Nd :YAG laser) avec 2 modes
possibles de fonctionnement : le réel systéme continu et le systéme pulsé caractérisé par la
possibilité de controler des interruptions de faisceau. Ce dernier mode sera plut6t utilisé lors de
la correction chirurgicale [4,149,188].

Piquet [202] obtient plus de 90 % de succes sur une série de quinze patients opérés au
laser. Ce méme auteur préconise la voie transnasale avec le laser CO2 en premiére intention car

il s'agit d'un geste minime aux suites simples, aux résultats satisfaisants, la voie transpalatine
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étant réservée aux récidives ainsi qu'aux formes séveres, diagnostiquées par le scanner. En effet,
cet examen préopératoire est actuellement indispensable pour le choix de la voie d'abord. Il
permet d'analyser la sévérité de l'imperforation, l'importance de sa composante osseuse, et
I'existence d'un éventuel obstacle anatomique.

Le traitement de l'atrésie choanale au laser CO2 par voie transhasale est une alternative
intéressante, surtout lorsque la composante membraneuse est dominante.

Le Nd :YAG laser (1064 nm) quant a lui, peut causer des brllures et nécessite donc la
pulvérisation simultanée de gaz refroidissant pour réduire les traumatismes sur les tissus
adjacents. Yuan rapporte méme un cas fatal di a un pneumomédiastin aves embolie.

Et ce n'est malheureusement pas le seul cas de déces rapporté dans la littérature [189].

Saetti [190] décrit deux possibilités pour utiliser le laser a diode pour corriger 'atrésie
choanale. En cas de tissu obstructif osseux ou mixte, la perforation est réalisée a I'aide d’un
trocart comme précédemment décrit et le laser a diode a simplement permis le réélargissement
de la nouvelle choane. Tandis qu’en cas d’atrésie membraneuse, I'utilisation unique du laser a
diode permettait la perforation du tissu obstructif atrétique ainsi que son élargissement. Dans
ces derniers cas, la pose de stent n’a pas été jugée nécessaire [190]. Une puissance de 6W est
généralement utilisée qu’il s’agisse d’une résection membraneuse ou osseuse [48].

On retiendra de cette méthode qu’elle minimise les risques de complications per et post
opératoires. Elle sera principalement intéressante a employer dans les cas d’atrésie choanale
membraneuse ou lors de rechutes aprés une premiere correction chirurgicale [190].

D’Eredita a montré une efficacité trés satisfaisante de cette technique chez des nouveaux
nés de faible poids a la naissance [191].

Parmi les inconvénients de cette approche, on notera la difficulté d’utiliser un laser lors
de présences de déviations septales, de larges cornets nasaux inférieurs qui peuvent faire
obstruction au faisceau. Pour y faire face il est possible de réséquer une partie de ces structures
pour agrandir I’acces mais cela prolonge le temps opératoire et rend la chirurgie plus invasive

Alors que l'interet principal de cette méthodes reste son caractére non traumatiques [48].
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Figure N°87: Gaine protectrice d’un laser endoscopique Karl Storz. Le mécanisme de direction de
I"’extrémité du laser est visible [32].

e. L’approche transseptale sublabiale :

Développée par Karanjian en 1942, cette technique est principalement utilisée dans les
cas d’atrésie choanale unilatérale. Elle est classiquement réalisée lorsque I'enfant présente
simultanément des anomalies intranasales et/ou faciales. On a donc recours, parallelement a la
correction de I'atrésie choanale, a une reconstruction septale et une chirurgie nasale externe.

L’approche consiste a inciser le sillon gingivolabial jusqu’a la région prémaxillaire. Le
tissu couvrant ’orifice piriforme est récliné et le bord caudal du septum est mis en évidence. Le
mucopérichondre est ramené perpendiculairement a I'ethmoide et au vomer, puis récliné en
arriére pour laisser apparaitre le tissu obstructif. La jonction septale osso-cartilagineuse est
divisée en deux, le périoste étant rabattu d’un coté et le cartilage du coté opposé.

Généralement effectué sous controle microscopique, le tissu obstructif atrétique est

perforé et I'ouverture élargie, tandis que le vomer est réséqué. La pose finale du « stent » permet
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la sécurisation du site.

Parmi les avantages certains de cette approche, on retiendra le caractére peu traumatique
vis-a-vis de la muqueuse nasale et la possibilité de rectifier une déviation septale si celle-ci est
présente. Mais I'un des inconvénients majeurs reste la possibilité d’'inhiber le développement
nasal (donc la technique est plutot a éviter chez les enfants) et a nouveau comme dans les
approche transnasales décrites plus haut, le champ opératoire est tres restreint et la

visualisation bien souvent difficile [178].

f. L’approche transseptale endoscopique [174]:

Cette nouvelle technique a été décrite récemment lors d’une étude réalisée sur 10patients
agés de 4 jours a 30 ans. Cette approche permet une résection de la partie POST du vomer, du
tissu obstructif atrétique et une partie de la partie médiale de I'os ptérygoide, le tout sous
controle endoscopique. La chirurgie s’est avérée trés satisfaisante et aucun contréle post
opératoire n’a mis en évidence la nécessité d’une réintervention alors qu’aucun « stent » n’a été
posé.

Voici donc les étapes principales de la chirurgie : on débute par une résection unilatérale
de la muqueuse dans la portion caudale du septum et du tissu obstructif atrétique nasal
homolatérale. Dans les cas d’atrésie bilatérale, la muqueuse du tissu atrétique controlatérale est
également réséqué (figure 88). Le tiers postérieur du vomer est ensuite retiré ainsi que les tissus
obstructifs atrétiques, préservant les muqueuses de la composante pharyngienne de I'atrésie et
du septum (figure 89). Puis des lambeaux avec la muqueuse conservée sont créés pour qu’ils

puissent étre repliés sur les aires osseuses a |'aide de colle de fibrine (figures 90 et 91).
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i [ — - - — = e \ | i 3
Figure N°88 : Résection de la muqueuse du Figure N°89 : Résection du 1/3 post du vomer
septum nasal. A ; unilatérale; B :bilatérale [174]. et de la partie osseuse du tissu obstructif [174].

Figure N°90: Création des lambeaux a partir des Figure N°91: Les lambeaux mugueux sont sur
mugueuses préservées durant la résection rabattus sur les zones osseuses “mises a nu” et
du tissu obstructif [174]. fixés avec de la glue [174].

g. La voie rétropalatine endoscopique :

Dans cette approche, I'endoscope est utilisé en rétroflexion et il est ainsi guidé de la
bouche au nasopharynx en passant derriere le palais mou, et jusqu’a permettre de visionner le
c6té nasopharyngien du tissu obstructif atrétique.

Une premiére étude décrit que le passage des instruments chirurgicaux se fait toujours
par voie intranasale. Le tissu obstructif atrétique est perforé a I'aide d’une sonde puis I'orifice
est élargi avec une fraise diamentée. L’avantage principal est la meilleure visualisation de la
qualité de I’extension de la résection via le nasopharynx plutot que via le nez.

Une seconde étude décrit l'utilisation du laser par voie intranasale sous controle
endoscopique du coté nasopharyngien. Le détail des différents lasers utilisables a été rapporté

plus haut.
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L’avantage de I’abord endoscopique rétropalatin reste la meilleure visualisation, et le

pouvoir de surveiller I'extrémité du laser est également intéressante [192].

h. La technique d’extension au sinus sphénoidal :

Une technique particuliere destinée aux atrésies choanales unilatérales a été décrite par
Liktor chez 3 patients [219].

Afin d’élargir au maximum la choane créée sous endoscopie, les auteurs de cette étude
ont choisi non seulement de réséquer le tissu obstructif mais de créer une ouverture sur le sinus
sphénoidal, les cellules ethmoidales postérieures et I'espace épipharygien, formant ainsi une
seule immense cavité qui améliore trés nettement la ventilation. Pour cela, sont retirées les
parois frontale et inférieure de la cavité sphénoidale.

A noter que cette approche n’est réalisable que si le tissu obstructif atrétique est
suffisamment fin et si le développement du sinus sphénoidal et des cellules ethmoidales
postérieures est adéquat (c'est-a-dire pas avant I’age de 5 ou 7 ans).

A I’heure d’aujourd’hui, cette technique reste a I’état expérimental et se trouve délaissée

pour son coté trop invasif. Elle n’a jamais été rapportée a nouveau dans la littérature [32].

i. La pose du «stent»: un sujet controversé:

Au-dela des complications strictement chirurgicales, le probléme principal est la sténose
qui résulte fréquemment de la premiére correction chirurgicale de la malformation (les taux
rapportés s’élévent jusqu’a 85%). La nécessité de réintervenir a plusieurs reprises est rencontrée
dans la plupart des études concernant |'atrésie choanale chez I’enfant [194,195].

L’étude rétrospective sur 20 ans de Samadi et al. a rapporté qu'en cas d’atrésie
unilatérale, 2,7 procédures étaient nécessaires en moyenne. Lorsque |’affection était bilatérale,
4,9 procédures étaient requises pour obtenir une guérison complete [116].

Pour faire face a ce probléme, les chirurgiens ont donc tenté de poser des «stents »
depuis plusieurs dizaines d’années.

L'utilisation de différents matériaux a été décrite dans la littérature : sondes

endotrachéales, tubes en silicone souple, tubes siliconés renforcés par une partie métallique,

- 155 -



Les atrésies choanales

stent endonasal dynamique [196]. Mais il n’existe pas d’opinion réelle sur la meilleure efficacité
de I'un ou l'autre.

On notera que le développement de tissu de granulation en excés dans la choane est
rencontré tres fréquemment et provoque une sténose, avec récurrence des symptomes de géne
respiratoire. D’autre part, I’obstruction réguliére de ces «stents» et la nécessité d’avoir a les
replacer parfois a poussé certains cliniciens a tenter de développer des «stents» toujours plus
performants [196].

L’'un des derniers «stents» employés est celui de Montovani [196 ]Jet de Leeds. Bien que
présentant de réels avantages comme plus de confort, plus de flexibilité et moins de risques
d’obstruction, aucun bénéfice sur la nécessité de réintervenir chirurgicalement n’a pu étre mis en
évidence [32,194,195].

La fixation : le montage de Winther (figure 82) est le plus classique pour un calibrage
prolongé, relativement bien toléré par la columelle et les orifices narinaires. En cas de durée de
calibrage réduite, de moins de 10 jours, les sondes peuvent étre fixées avec un fil
transcolumellaire en prenant garde de ne pas les laisser dépasser des orifices narinaires.

D'un point de vue théorique, elle devrait étre déterminée par la durée de I|'évolution
fibroblastique dans la cicatrice choanale, c'est-a-dire plusieurs mois. La tolérance locale
(réaction au matériau, formation de cro(ites autour du tuteur) et psychologique pouvant étre
difficile au-dela de plusieurs semaines pour le patient ou sa famille, la durée du calibrage est
extrémement variable selon les auteurs, de 1 a 2 semaines a plusieurs mois. Rares sont ceux qui
préconisent, dans leurs écrits, de ne pas utiliser de calibrage, peu nombreux ceux qui ne le
laissent que quelques jours.

Certains auteurs [198] pensent que la pose de stent en postopératoire empéche la
resténose, alors que d'autres [194,197] affirment qu'ils sont que des corps étrangers qui créent

un risque élevé de cicatrices et d’infections.
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Certains auteurs [215,216,220] recommendent l'utilisation du « stent» dans les AC
bilatérales, et que son utilasiation dans les cas AC unilatérale a montré un mauvais résultat. Ceci
reste une simple constatation.

L’utilité du «stent» reste donc un vrai sujet a controverse a I’heure actuelle et on notera
que la plupart des études actuelles en conclut désormais plutot a un effet nul ou négatif de la
pose du «stent» en cas d’atrésie choanale.

Tout d’abord, I'étude rétrospective sur 20 ans de Samadi et al [116] n'a montré aucune
différence dans la nécessité de réintervenir chirurgicalement apres la premiére correction qu’il y
ait eu une pose de « stent » ou non. Aucune réelle conclusion n’avait été tiré de ces résultats a
I’époque.

Schoem [194], quant a lui, soutient que I'emploi du « stent » est inutile lorsque des
télescopes, des fraises a haute vitesse avec garde fraise (« highspeed protected drill bits ») ou
des microdébrideurs sont utilisés pour la chirurgie. Le retrait des parties postérieures du septum
et du vomer semble réduire les risques d’obstruction et de granulation exubérante. Sur 13
enfants opérés par approche transnasale endoscopique sans pose de «stents», 4 d’entre eux
n’ont rencontré aucune complication post chirurgicale, tous les autres n’ont présenté que des
problémes mineurs (prolifération minime de tissu de granulation notamment) et aucune sténose
n’a été constatée.

Dans une autre étude, celle de Van Den Abbeele et al. ou 40 patients n’ont gardé un «
stent » que 2 jours aprés la chirurgie, les cliniciens avaient conclu a un risque accru de
prolifération du tissu de granulation en présence de « stent» et estimaient donc non nécessaire
le « stenting » post chirurgical [173].

Le calibrage choanal recommandé dans tous les écrits, récents ou anciens, est un temps

essentiel de l'intervention pour ces auteurs.
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Selon notre expérience, le laisser en place pendant 1 a 2 mois est suffisant mais
nécessaire, et en général bien toléré sous réserve de soins quotidiens appliqués par le patient ou

ses parents. En cas de récidive, le calibrage doit étre maintenu plus longtemps que dans les cas

primaires.

E

Figure N°92 : Calibrage par lame de Silastic Figure N°93 : calibrage chez un NNé opéré pour
enroulée (d'aprés Mac Intosch) [91] atrésie choanale bilatérale.

Figure N°94 : stent dynamique en forme de pistolet (A) fixer avec un simple nceud en nylon (B)

[196].
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j. Le développement de techniques avec lambeaux muqueux:

L’utilisation de matériel de plus en plus performant, dont les endoscopes notamment, a
permis aux chirurgiens d’améliorer tant la qualité que la précision de leurs techniques
opératoires.

Bien que considérée initialement comme difficile techniguement, dans les approches
transnasales chez les nouveau-nés notamment, la création de lambeaux muqueux lors de la
correction d’atrésie choanale s’est peu a peu développée ces derniéres années. Elle est basée sur
le principe que seul un revétement muqueux posséde la capacité de prévenir des sténoses due
au développement exacerbé de tissus cicatriciels. Le but de I'utilisation de lambeaux muqueux
est donc de prévenir les sténoses post opératoires fréquemment rencontrées dans les
corrections d’atrésie choanale et d’éviter la pose de « stent » (et les complications qu’elle
entraine bien souvent).

Nous prendrons pour exemple ici la technique par voie trasseptale développée et décrite
dans I’étude de Cedin et al. [174]. Cette approche endoscopique est réalisée par voie transnasale
et suit le déroulement classique des corrections décrites précédemment, avec résection du tissu
obstructif atrétique et de la partie postérieure du vomer. Mais, dans ce cas, au lieu de réséquer
toutes les muqueuses, une partie d’entre elles est conservée afin de pouvoir recouvrir les zones
septales et sphénoidales « mises a nu ». On remarquera que la création de lambeaux sera plus
compliquée si la résection est réalisée a I'aide d’un laser plutot qu’avec des micro instruments
chirurgicaux motorisés [197].

Bien que son efficacité n’ait pas encore été réellement démontrée au vu du faible nombre
de cas rapportés dans la littérature pour le moment, I’optimisation des techniques chirurgicales
par la création de lambeaux muqueux laisse entrevoir un réel espoir de diminuer de facon

significative les risques de sténose post opératoire.
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En conclusion:

Le but du traitement est la restauration d’une filiére aérienne normale, stable dans le
temps. Le traitement chirurgical fait appel a plusieurs techniques mais la voie transpalatine et les
voies transnasales sont les plus pratiquées. Les indications dépendent essentiellement de I'dge
du patient, I'uni ou la bilatéralité, la nature de l'atrésie, I'existence d'anomalies associées, les
risques propres de chaque technique, I'échec chirurgical antérieur éventuel.

En cas d’atrésie choanale bilatérale, tous les auteurs s’accordent sur la nécessité
d’assurer la libération des voies aériennes par la mise d’une canule de Mayo ou de Guedel.
Exceptionnellement une intubation orotrachéale sera indiquée. Quant a la trachéotomie, elle est
réservée aux formes avec malformations craniofaciales ou cardio-respiratoire [1,10,161].

La divulsion qui était considérée comme le traitement de choix, est actuellement
délaissée a la faveur des voies endoscopiques et du laser d’autant qu’il s’agit d’une technique
aveugle insuffisante et exposant aux récidives [7]. Les meilleurs résultats de cette technique sont
obtenus lorsque I’atrésie choanale est membraneuse [7].

La voie transpalatine a pendant longtemps eu la faveur des auteurs car elle permet une
bonne exposition de la plaque atrésique, une résection aisée du Vomer, du bord postérieur de la
cloison nasale et de I'aile interne de la ptérygoide. Toutefois elle comporte un risque potentiel
orthodontique et sur le développement du massif facial.

Pour Garabedian, elle est indiquée d’emblée en cas d’atrésie choanale osseuse et en cas
d’atrésie choanale mixte ou membraneuse aprés échec du laser [130].

Actuellement la voie transpalatine est réservée par plusieurs auteurs [1,96,104] soit aux
échecs d’une premiére technique soit aux contre indications de la voie transnasale (des fosses
nasales étroites, une malformation craniofaciale ou une déviation septale) d’ou l'intérét de
pratiquer systématiquement une TDM préopératoire.

La voie endoscopique s’est considérablement développée depuis la premiere description
par Stankiewitz. Elle a bénéficié de I'apparition d’une instrumentation moderne a savoir les

fraises et le micro-débrideur [1,10].
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Elle présente I'avantage d’offrir une bonne visualisation; de permettre une résection
étendue; d’étre une intervention courte a morbidité faible pouvant étre proposée dés la
naissance aux atrésies choanales bilatérales quelles soient mixtes ou osseuses [10].

Face au succés des chirurgies nasales et sinusales sous endoscopie, la création d’une
nouvelle instrumentation s’est logiquement développée. La nécessité de résection de structures
tant membraneuses qu’osseuses dans des zones trés confinées a donc été a I'origine d’une
nouvelle gamme instrumentale chirurgicale, moins traumatique et plus précise [185]. Elle a
également permis de réduire le temps chirurgical de maniére significative.

Si elle peut étre proposée dés 6 mois pour les AC unilatérales, ses résultats seraient
meilleurs a partir de 3 ans [96]. Likhtor la pratique a partir de 7 ans afin de pouvoir réaliser une
résection large avec extension aux cellules ethmoidales postérieures et au sinus sphénoidal [10].

Rombaux privilege la voie endoscopique avec utilisation de micro-débrideur pour le
traitement des AC bilatérales et ceci dés le premier mois [1].

Il existe différents types de laser, le laser CO2 introduit par Heally en 1978 a été proposé
par plusieurs auteurs [2,21], pour traiter en premiere intention, en période néonatale une atrésie
choanale bilatérale membraneuse ou mixte ; ou en deuxiéme intention aprés une resténose
fibreuse, sans avoir recours au calibrage. Le laser KTP et YAG sont également utilisés surtout en
cas de récidive aprés une voie transpalatine lorsqu’une partie du cadre osseux a été déja
réséquée [1]. lIs restent insuffisants en cas de plaques atrésiques de plus de 1 cm d’épaisseur.

Le calibrage est un temps essentiel de I’intervention, il doit étre contr6lé sous microscope
ou par endoscope; la durée du calibrage peut étre écourtée grace aux nouvelles techniques
chirurgicales (utilisation des lambeaux muqueux [217,218] et le laser [10]).

En cas d’atrésie choanale bilatérale, la conduite a tenir initiale était de libérer les voies
aériennes, maintenir I'ouverture de la bouche du nouveau-né par une canule de Guedel ou de
Mayo et poser une sonde gastrique par voie orale. Dans le cas d’une atrésie choanale bilatérale,
les patients ont été opérés en urgence. Dans le cas d’une atrésie choanale unilatérale, les

patients ont été opérés de facon différée. Tous les patients ont été préparés a l'intervention par
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mise en état des fosses nasales (aspiration, lavage, antibiotiques). Nous avons eu recours a la
voie endonasale endoscopique avec résection de I'os vomer et des apophyses ptérygoides a la
demande. Tous nos patients ont bénéficié d’un calibrage par sonde d’intubation. La durée
moyenne a été de 8 semaines avec des extrémes allant de 6 semaines a 12 semaines. Tous nos
patients ont été mis sous antibiothérapie avec des aspirations fréquentes par du sérum
physiologique. Les suites immédiates ont été caractérisées par la survenue d’un décés a J3 du
postopératoire chez un nouveau né au 10éme jour de vie qui a présenté auparavant une infection
néonatale d’origine pulmonaire. Deux nourrissons ont présenté des détresses respiratoires
postopératoires suites a la chute du montage.
Avec un recul allant de 3 mois a 6 ans et une moyenne de 3 ans, 12 de nos patients présentaient
une amélioration de I'obstruction nasale, soit 100% avec des fosses nasales perméables et un
état respiratoire correct. Deux de nos patients ont gardé un trouble de I'odorat a type d’anosmie
gu’ils avaient présenté avant I’opération.

A la lumiére de cette étude, notre prise en charge chirurgicale actuelle des atrésies

choanales débute par une voie endonasale endoscopique.
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Tableau N°VII : comparaison des résultats de la chirurgie endonasale endoscopque entre les séries.

Stankiewicz 1990 4 |1 3 4 0 0 4 0 0
Josephson 1998 15| 5 |10 8 6 1 15 15 1
Van den abbeele 2002 | 40 | 16 | 24 19 0 21 40 ? 13
Pasquini 2003 1459 ? ? ? 14 13 1
Durmaz 2007 13|19 | 4 12 1 0 13 12 0
Ahmad A 2010 21| 5|16 12 0 9 21 0 4

EL JAZIRI 2012 5 2 |3 2 0 3 4 0 1
Notre étude 13|16 | 7 3 5 5 13 12 0

-163 -



Les atrésies choanales

3-3. Soins post-opératoires :

e Des lavages avec aspirations plusieurs fois par jour (jusqu’a six fois par jour) sont
nécessaires pendant la période durant laquelle peuvent se former des cro(ites, soit pendant
quatre a six semaines. Entre les lavages, des aérosols pour humidification sont justifiés. On peut
ajouter dans deux d’entre eux un corticoide local. Si ’enfant est porteur d’un calibrage, les
lavages et aspirations seront encore plus « énergiques » afin de maintenir sa perméabilité.

e Une antibiothérapie couvrant la flore rhinopharyngée peut étre instaurée pour environ
dix jours du fait du risque de surinfection.

a. Atrésie choanale et reflux gastro-oesophagien (RGO):

Le RGO est trés fréquent chez le jeune enfant, généralement non pathologique, survenant
chez prés de deux tiers des nourrissons de moins de 4 mois et disparaissant spontanément en
guelques mois. Ainsi, les nouveaux nés et les nourrissons refluent jusqu'a 10 % du temps, mais il
a été démontré qu'a partir de I'age de 1 an, l'index de pHmétrie était comparable a celui de
I'adulte. Chez I'enfant plus grand, les symptomes digestifs sont beaucoup moins fréquemment
retrouvés que chez l'adulte (moins de 10 % des cas de RGO), la pathologie extradigestive liée au
reflux se retrouve donc au premier plan.

Ainsi, des reflux gastriques extra-oesophagiens jusqu'au niveau de I'hypopharynx ou du
cavum ont été démontrés a l'aide de pHmétrie en double canal chez des enfants atteints de
pathologie laryngée ou pulmonaire [203] ou rhinopharyngée [204]. Cela renforce I'association
possible d'un RGO avec des pathologies hautes et particulierement rhinologiques. L'évaluation
du RGO par la pHmétrie des 24 heures reste la méthode diagnostique de référence.

Le role du RGO dans les rhinosinusites reste un sujet controversé et peu étudié. Les
mécanismes physiopathologiques ne sont pas démontrés. Il s'agirait soit d'un contact direct du
liquide acide par reflux nasopharyngé, soit d'un mécanisme réflexe analogue a celui proposé
dans la pathologie bronchique. La théorie du reflux gastronasal est renforcée par I'étude de

Beste et al. [204] qui rapportait 4 cas d'enfants présentant une atrésie choanale nécessitant un
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calibrage prolongé pour resténose et granulations. Ces enfants avaient tous un RGO
rhinopharyngé documenté par pHmétrie double canal ou scintigraphie. Un autre argument est
I'efficacité rapportée des traitements médicaux antireflux et antisécrétoires dans des
rhinosinusites chroniques résistantes au traitement médical [205], ainsi que la nette diminution
des indications de chirurgie sinusienne grace aux traitements médicaux du RGO (de I'ordre de 90
%) [206]. L'efficacité du traitement antireflux dans la pathologie laryngée ou pharyngée est de
I'ordre de 80 % tandis qu'elle dépasse les 85 % dans la pathologie rhinosinusienne sans qu'une
différence significative ne soit cependant démontrée [207]. La durée optimale du traitement n'est
pas définie, certains patients nécessitant plusieurs mois de traitement antisécrétoire, des cures
répétées en cas de récidives des symptomes a l'arrét du traitement. Certains auteurs [203] ont
proposé un traitement chirurgical du RGO y compris pour des pathologies exclusivement
rhinologiques. Les inconvénients d'une telle chirurgie doivent étre cependant mis en balance
avec ceux d'un traitement médical prolongé.

Un traitement anti reflux par oméprazole pour un ou 2 mois sera prescrit. En effet, le
RGO étant fréquent a cette période de la vie, le contact de liquide gastrique acide avec la zone
opérée serait source de granulations et augmenterait donc le risque de resténose.

Il sera, a 'occasion de ces prescriptions, rappelé aux parents que la survenue d’une
obstruction nasale ne cédant pas aux lavages doit motiver une consultation rapide [17].

b. Intérét de I'application topique de mitomycine C [208] :

La prolifération de tissus de granulation et cicatriciels sont des complications majeures
des corrections chirurgicales des atrésies choanales. L’utilisation de la mitomycine a donc été
décrite pour tenter de pallier a ces problemes.

Introduite peu avant le début du XXléme siecle dans le domaine de I'otolaryngologie, la
mitomycine est un antibiotique développé a partir de Streptomyces caespitosus en 1956 [209].
Elle a été exploitée pour ses capacités antiproliférative, antitumorale et antibiotique. Inhibant la
croissance et la prolifération des fibroblastes, elle permet la prévention de la formation de tissus

cicatriciels et de granulation [209,210].

- 165 -



Les atrésies choanales

En effet, la molécule agit directement sur les tissus cibles en modifiant des enzymes
intracellulaires qui a terme induiront I’apoptose des fibroblastes [209]. utilisée en ophtalmologie
pour lutter contre la fibrose cicatricielle dans la chirurgie du pterygium pour réduire le taux tres
élevé de récidive secondaire. Devant les résultats obtenus dans cette indication, son utilisation
a été étendue avec succés a la chirurgie du glaucome [208]. Depuis la fin des années 90,
Plusieurs publications ont rapporté des résultats favorables dans le domaine des sténoses et
des synéchies des voies aéro-digestives supérieures comme la chirurgie des FN et des sinus, la
chirurgie otologique et la chirurgie des sténoses laryngotrachéales [208].

Seuls des traitements topiques a base de stéroides avaient été tentés en cas d’atrésie
choanale avant que Holland et al. [210] ne décrivent pour la premiére fois en 2001 ['utilisation
topique de la mitomycine. Essayée chez 8 patients, le groupe test a été comparé a un groupe
controle de 15 individus. Les résultats ont montré une réelle efficacité de la molécule avec un
pourcentage moindre de réinterventions et 3 fois moins de développement de tissu de
granulation. Prasad et al. [211] parvint a la méme conclusion sur I'efficacité de I'application
topique de la mitomycine en cas d’atrésie choanale.

Enfin, Mac Leod et al. [212], quant a lui, rapporte que son équipe chirurgicale utilise la
molécule depuis quelques années sans souci de sténose post opératoire. Il en conclut donc
également un réel intérét de son utilisation pour I'atrésie choanale.

Ces résultats préliminaires devront étre confirmés sur une cohorte plus importante.

3-4. Indications chirurgicales :

Les principaux éléments intervenant dans la décision chirurgicale (type de technique,
degré d'urgence, etc.) sont :
e Le caractere uni- ou bilatéral
e L’dge du patient
e La nature de I'atrésie

e L’existence d'une malformation associée
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e Les risques propres de chaque technique

e L’echec chirurgical antérieur eventuel.

Ces facteurs sont par ailleurs souvent intriqués et ne doivent pas étre considérés
isolément.
Plusieurs situations typiques se présentent.

e Une atrésie choanale bilatérale chez un nouveau-né : I'enfant doit étre traité tot dans les
premiers jours de vie sauf en cas de malformations sévéres associées. Dans l'intervalle, la liberté
des voies aériennes et l'alimentation doivent étre assurées (canule oropharyngée, sonde de
gavage, voire intubation orotrachéale). Cependant, ces mesures ne peuvent étre que transitoires
car relativement mal supportées au long cours (ulcérations bucco pharyngées, extubations
accidentelles).

e Une atrésie choanale unilatérale de découverte fortuite : L'atrésie choanale réclame
rarement un geste chirurgical précoce, elle passe le plus souvent inapercue a la naissance pour
ne se révéler qu'au cours de I'enfance, voire méme a I'dge adulte. le geste chirurgical peut étre
le plus souvent différé jusqu'a la fin de la premiére année, voire plus tard méme si le diagnostic
a été porté précocement. L'association a d’autres problémes, anatomiques ou fonctionnels (une
déviation septale obstruant la seule narine perméable), n'est pas exceptionnelle et peut
nécessiter un geste plus précoce dans les premieres semaines ou les premiers mois. L'indication
est alors portée devant des difficultés respiratoires ou alimentaires. La voie transnasale est ici
préférée a la voie transpalatine [91].

e Une atrésie choanale déja opérée avec une resténose : l'indication de réintervention est
posée en fonction de la géne respiratoire obstructive éventuelle ou d'autres symptomes. Diverses
techniques peuvent étre proposées comme des dilatations a la bougie ou des vaporisations laser
d'éventuelles brides, I'application de mitomycine est aussi proposée par certains.

e L'existence d'anomalies associées : particulierement dans le cadre de syndrome CHARGE,
I'existence de retards de maturation, d'hypoplasie maxillaire ou mandibulaire (syndrome de

Treacher Collins) peut amener parfois a différer le geste, la sécurisation des voies aériennes
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pouvant alors nécessiter plutdot une trachéotomie. Dans le cadre du syndrome CHARGE, les
résultats étant dans l'ensemble moins satisfaisants que pour l'atrésie choanale isolée, et en
raison de possibles perturbations au niveau du cavum, la voie transpalatine est recommandée
par certains [91].

L'atrésie choanale peut dans quelques cas ne pas comporter d'imperforation choanale a
proprement parler, mais un rétrécissement suffisamment prononcé pour engendrer une géne,
voire une détresse respiratoire (45 % des syndromes CHARGE pour Morgan [213]). Dans ces cas,
le calibrage nasal a diamétre progressivement croissant peut étre efficace a lui seul, en tout cas
tenté avant de décider d'une chirurgie ; celle-ci répondrait alors aux mémes criteres d'indication
que précédemment. Cette situation doit étre distinguée de I'hypoplasie générale des fosses
nasales ou de l'orifice piriforme par le bilan tomodensitométrique.

e Certaines malformations des fosses nasales comme une sténose congénitale des orifices
piriformes ou une sténose médiofaciale peuvent étre associées et peuvent appeler a un
traitement spécifique accompagnant celui de Il'atrésie choanale. Ces cas complexes nécessitent

souvent la mise en place d'un calibrage [10,17].

3-5. Complications chirurgicales :

Ils doivent en effet étre considérés ; chaque technique a ses propres risques et difficultés.

Les risques et complications du traitement des atrésies choanales doivent faire partie de
I'information donnée aux parents avant tout geste chirurgical, de facon a obtenir un
consentement éclairé.

Les complications graves liées a la chirurgie sont exceptionnelles.

Le risque de fausse route basicranienne [214] est essentiellement lié a une perforation
endonasale mal orientée par défaut de bilan préopératoire et de repérage pré- et peropératoire.
Ce risque doit étre limité au maximum par une imagerie préopératoire de qualité et le controle
visuel direct endoscopique de la zone d'ouverture. L'existence de malformations complexes de la

base du crane doit inviter a la plus grande prudence [17].
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Les autres complications sont plus fréquentes :

Fistule palatine et perforation septale ont été rapportées au décours des différentes voies
d'abord.

Le retentissement de la voie palatine sur le développement maxillo-palatin a été confirmé
par les études de Feng [39], selon cet auteur, la résection de la suture intermaxillaire serait
responsable d'une réduction des dimensions transversales du maxillaire supérieur dans plus de
50 % des cas.

Selon les conclusions de Freng [39] et de Pirsig [134] il serait souhaitable de n'intervenir
par voie transpalatine qu'au-dela de la premiere grande poussée de croissance palatine c'est-a-
dire pas avant 6 ans, et mieux encore pas avant la puberté.

Le décollement de la fibromuqueuse palatine ne semble en revanche pas responsable
d'altérations du développement facial [39].

La résection de I'ensemble du vomer serait susceptible d'altérer le développement de la
pyramide nasale. Une résection limitée a sa partie postérieure ne semble pas comporter ce
risque.

Pirsig [134] a remarqué dans une étude approfondie de la littérature en 1986, que les
résultats sont trés dispersés pour l'une ou l'autre voie d'abord transnasale ou transpalatine entre
un taux de réussite voisin de 100 % et un taux de mauvais résultats de 50 a 80 %. Les plus
récentes études font état de succes pour 80 a 95 % des cas méme par voie nasale. La
comparaison par un méme auteur des voies transpalatine et transnasale montre des résultats
sensiblement identiques pour les deux a savoir 57 et 59 % de succés respectivement [173]. Les
chiffres publiés n'ont cependant pas une valeur définitive car ils regroupent et comparent le plus
souvent des situations différentes, c'est-a-dire formes uni et bilatérales, formes membraneuses,
osseuses et mixtes, formes isolées et associées a d'autres malformations, ages des patients
variés lors de la chirurgie (nourrisson ou enfant, voire grand enfant ou méme adulte), chirurgie
de premiere intention ou secondaire (récidive). Or ces différents facteurs vont influencer

grandement le choix de la technique en fonction de I'expérience propre de l'opérateur.
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Figure N°95 : stenose secondaire apres retrait du stent (granulation et adhérence) [216].
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L’atrésie des choanes est une malformation congénitale rare dont la prévalence est de 1
naissance sur 5 000 a 8 000, la nature mixte de I'atrésie est la plus fréquente, elle peut étre
compléte ou incompléte, unilatérale ou bilatérale. Son etiopathogénie reste encore hypoyhétique.

Les formes bilatérales se manifestent habituellement par une détresse respiratoire
néonatale assez caractéristique car cédant lors des pleurs ou avec la mise en place d'une canule
buccale. Les formes unilatérales, les plus fréquentes, sont découvertes de facon systématique
lors du cathétérisme néonatal des fosses nasales ou de facon plus tardive devant une rhinorrhée
ou une obstruction nasale unilatérale du nourrisson.

Le diagnostic avant tout clinique, a été considérablement facilité par I’endoscopie.
Actuellement la TDM constitue la procédure de choix dans le diagnostic de la nature de I'atrésie.

Une atrésie choanale doit de principe faire rechercher un syndrome polymalformatif, qui
est présent dans pratiquement 50 % des cas. Le syndrome le plus fréquemment associé est le
syndrome CHARGE.

L’approche thérapeutique fortement guidée par la TDM se partage entre les voies
endonasales et transpalatine. Vu les progrés réalisés en instrumentation et pratique chirurgicale
endonasale, la prise en charge chirurgicale de I'atrésie choanale est maintenant de réalisation
endonasale, la voie transpalatine devenant tres rarement nécessaire.

La stenose postopératoire étant la complication la plus redoutable, face a laquelle de
nombreuses alternatives ont été tentées (pose de «stent», création de lambeaux, utilisation de
mitomycine C...), dont aucune n’a montré sa supériorité par rapport aux autres, mais il est
important de noter que nous manquons de recul et de résultats pour justifier de telles
préférences techniques, mais nous pensons que le calibrage reste un temps essentiel de
I’intervention.

Au terme de cette étude, il semble important d’insister sur la nécessité de sensibiliser le
personnel médical et paramédical, dans la salle d’accouchement et les services de réanimation et
de pédiatrie qu’en présence d’une atrésie choanale, il faut chercher systématiquement d’autres

malformations associées.
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ATRESIE CHOANALE : aspects cliniques, approche thérapeutigue
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CHU Med VI
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A =1 5To T 2T 1= E3 OO
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Anamneése infectieuse : négative ()  positive ()
Toxémie gravidique : non () oui () Diabéte: non (O oui O
Gémellité : non O oui O
Alcool: non O oui O
Tabac:actif ()  passif (O aucun O
Prise médicamenteuse : NON () OUI () covrrerrerieririnie st sseees i ettt es et e et sss st e s st ens s sas s st et nnees
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v Déroulement de I'accouchement :
Lieu : domicile (O  hopital (O  maison d’accouchement )
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Rupture des PDE : liqguide amniotique : normal () teinté () fétide (O purée de pois O

Voie d’accouchement : basse ()  césarienne ) CAUSE [ttt b ses s s e

Adaptation a la vie extra-utérine :
Apgar: / DRNN: non O oui O SS o] e Poids a la Naissance u....oeeceeeeveeevennes
Gestes de réanimation EFffECTUBS ... e s bbb e st et b e ereneens
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Résumé

L’atrésie choanale est une malformation congénitale rare mais non exceptionnelle, qui se
caractérise par la persistante d’une cloison osseuse ou membraneuse ou mixte séparant la fosse
nasale du nasopharynx, elle peut étre compléte ou incompléte, unilatérale ou bilatérale. Notre
travail est une étude rétrospective sur une période de 11 ans (2002- 2012), portant sur 13 cas
d’atrésie choanale colligés au service d’ORL du CHU Med VI - Marrakech. Le but de ce travail est
d’analyser les éléments du diagnostic, les indications et les techniques chirurgicales ainsi que
nos résultats de la voie endoscopique endonasale afin de dégager une stratégie thérapeutique.
Nous avons recensé 13 cas d’atrésie choanale, nos patients se répartissent en 7 femmes
(53,84%) et 6 hommes (46,16%) soit un sexe ratio de 0,85 avec un age moyen de 4,5 ans avec
des extrémes allant de 1 jour a 20 ans, I'atrésie était bilatérale dans 9 cas et unilatérale dans 4
cas, en cas d’imperforation unilatérale, il n’y avait pas une prédominance d’un coté par rapport a
I’autre. Nous avons rencontré autant de formes mixtes que de formes membraneuses, |'atrésie
était de nature osseuse dans 23% des cas. Dans 73,76% des cas, I’atrésie était associée a une
autre malformation dont 2 cas présentaient un syndrome CHARGE. Le diagnostic de I'atrésie
choanale a été posé au moment de I'aspiration nasale et confirmé par la tomodensitométrie
(TDM) et I’endoscopie nasale. Tous nos patients ont bénéficié d’un traitement chirurgical par
voie endoscopique endonasale avec calibrage. Nous concluons a travers cette étude que
I’association fréquente a d’autres anomalies exige la pratique d’un bilan clinique et paraclinique
et un suivi a long terme, ’endoscopie nasale et le scanner ont completement révolutionné les
approches diagnostiques et thérapeutiques de I'atrésie choanale, ainsi que la voie endonasale

endoscopique reste le meilleur choix thérapeutique.

Mots clés : Atrésie - Choanes - Fosse nasale- Syndrome CHARGE - Détresse respiratoire-

Obstruction nasale - Voie endonasale endoscopique.
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Abstract

The choanal atresia is a rare congenital malformation but not exceptional, which is
characterized by the persistence of a septum (membranous or bony or mixed) between the nasal
cavity and the pharynx, it may be complete or incompete, unilateral or bilateral. We present a
retrospective study over a period of 11 years (2002-2012) on 13 cases of choanal atresia
admitted to the ORL department of the CHU Mohamed VI - Marrakech. The aim of our work is to
analyze the elements of diagnosis, indications and surgical techniques as well as our results of
endoscopic endonasal order to achieve a therapeutic strategy. We identified 13 cases of choanal
atresia, our patients are divided into 7 women and 6 men with a sex ratio of 0.85 with an
average age of 4.5 years (1 day-20 years) atresia was bilateral in 9 cases and unilateral in 4
cases, in case of unilateral atresia, there was no predominance of one side over the other. We
met many mixed forms as forms membranous atresia was kind bone in 23% of cases. In 73.76%
of cases, atresia was associated with other malformations, including 2 cases had a CHARGE
syndrome. The diagnosis of choanal atresia was made at the time of nasal aspiration and
confirmed by computed tomography (CT) and nasal endoscopy. All patients underwent surgical
treatment by endoscopic endonasal. We conclude through this study that the frequent
association with other abnormalities requires the practice of clinical assessment and paraclinical
and a long-term monitoring, nasal endoscopy and CT have revolutionized the diagnostic and
therapeutic approaches of choanal atresia, as well as endonasal endoscopic therapy is the best

choice.

Keywords: Atresia - Choanae -Nasal fossa- CHARGE Syndrome - Respiratory distress - Nasal

obstruction - Endoscopic endonasal route.
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