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: Atrésie del I’cesophage

Liste des abréviations

: Anastomose termino-terminale

: Cul de sac

: Centre hospitalier régional

: Centre hospitalier provincial

: Centre hospitalier universitaire

: Communication inter-ventriculaire

: Communication inter-auriculaire

: Coagulation intraveineuse disséminée
: Détresse respiratoire

: Fistule oesotrachéale

: Hypertension artérielle gravidique

: Malformation anorectale

: Menace d’accouchement prématuré
: Persistance du canal artériel

: Rupture prématurée des membranes

: Souffrance feetale aigue
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La prise en charge de I'atrésie de I’;esophage
au service de chirurgie pédiatrique générale du CHU de Marrakech

L’atrésie de I’;esophage (AO) est une malformation congénitale caractérisée par une
interruption de la continuité cesophagienne avec formation de deux culs de sac, I'un supérieur et
I'autre inférieur. Dans 90%, il existe une fistule cesotrachéale (FOT) associée [1].

L’étiologie de I’anomalie est inconnue mais elle est probablement multifactorielle avec
intervention des facteurs génétiques et environnementaux [2]. La seule certitude est qu’il s’agit
d’une anomalie précoce, survenant au moment du développement de I’axe aérodigestif chez
I’embryon, entre la 4eme et la 6eme semaine de gestation.[1,3]

Elle constitue une urgence chirurgicale néonatale et elle doit étre recherchée de principe
lors de I’examen initial de tout nouveau né en salle de travail.

Il existe plusieurs formes anatomiques avec des prises en charge et des pronostics
différents. L’AO avec une FOT inférieur, constitue la forme la plus fréquente [4]. La morbidité et
la mortalité de certaines formes anatomiques (a grand écart inter-segmentaire), associées a une
grande prématurité ou a des malformations cardiaques séveres sont plus élevées [5-7]. Quelle
gu’en soit la forme, le devenir de ces enfants est émaillé de complications a long terme [5,8].

Le pronostic de I’AO a connu une nette amélioration. Le taux de survie, rapporté dans
certaines séries, est de 90% voir plus [9]. Ceci est grace aux progrés réalisée en réanimation
néonatale, en radiologie pédiatrique et en chirurgie pédiatrique .

Le but de ce travail est de rapporter I’expérience du service de Chirurgie pédiatrique
générale du Centre Hospitalier Universitaire (CHU) Mohammed VI de Marrakech, a travers une
série de 31 patients, colligés au service entre 2009 et 2010, ainsi que déterminer I'état des

lieux du retard diagnostique et préciser les différents éléments diagnostiques de cette anomalie.
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I. Type d’étude :

Il s’agit d’'une étude rétrospective d’une série de 31 malades, qui s’est déroulée sur une

période de 2 ans, du 1 janvier 2009 au 31 décembre 2010.

Il. Cadre d’étude :

Les services de chirurgie pédiatrique générale et de réanimation pédiatrique, du CHU

Mohamed VI de Marrakech, ont servi de cadre pour la réalisation de notre étude.

lll. Echantillon d’étude:

L’étude a porté sur 31 malades, ayant une atrésie de I’cesophage, colligés au service de
chirurgie pédiatrique générale du Centre Hospitalier Universitaire Mohamed VI de Marrakech.

Dix huit malades ont été adressés des hopitaux du secteur public ou privé (CHR, CHP,
polycliniques...) de Marrakech et la région du sud , dont 9 malades ont été diagnostiqués avant
d’étre adressés a notre formation ; et treize malades ayant consulté directement les urgences

pédiatriques du CHU de Marrakech.

IV.Procédure d’étude :

L’analyse des dossiers médicaux des malades a permis de recueillir les donnés
nécessaires a notre étude et de les consigner sur une fiche technique (annexe I).

Pour chaque dossier exploité nous avons relevé les renseignements suivants :

¢+ Epidémiologiques : le déroulement de la grossesse, le terme et le mode

d’accouchement, le sexe, le poids de naissance, le type anatomique ;
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¢ cliniques : le délai diagnostique, les signes d’appel, les donnés de I’examen
cliniques ;

¢ paracliniques : la radiographie thoraco-abdominale ;

¢ I’état pulmonaire

¢ le bilan malformatif

¢+ le traitement: les mesures de réanimation entrepris, I’option chirurgicale adoptée;

¢+ [I'évolution : les complications postopératoires précoces et tardives.
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La prise en charge de I'atrésie de I’;esophage
au service de chirurgie pédiatrique générale du CHU de Marrakech

I. Données épidémiologiques :

Durant notre période d’étude, 31 patients avec une atrésie de I’cesophage ont été admis

au service de chirurgie pédiatrique générale, soit une fréquence de 15.5 cas par an.

1. Le déroulement de la grossesse :

Dans notre série, la grossesse était normale dans 21 cas (68%). L’hydramnios a été
retrouvé dans les antécédents prénatals de 9 patients soit 29% des cas ; une seule grossesse
gémellaire a été retrouvée. Les autres incidents étaient: une menace d’accouchement
prématurée chez un patient, une rupture prématurée des membranes dans 2 cas et

I’hypertension artérielle gravidique dans un cas.(tableau n°l)

Tableau | : les différents incidents au cours de la grossesse

La Grossesse Nombre de cas Pourcentage%
Normale 21 68%
Hydramnios 9 29%

MAP 1 3%
RPM 2 6%
HTAG 1 3%
Grossesse gémellaire 1 3%
Diagnostic anténatale 0 0%

2. Le déroulement de I’accouchement :

Sept patients sont nés par césarienne (22,5%) dont 2 pour suspicion de SFA, 2 pour une
disproportion feeto-pelvienne, 1 pour une dilatation stationnaire, 1 pour HTAG sévére et 1 pour
macrosomie ; 24 accouchements (77%) se sont déroulés par voie basse.

Un seul cas était un accouchement prématuré a 36 SA soit 3% des cas alors que 30

patients sont nés a terme soit 97% des cas.
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3. Le poids de naissance :

Le poids moyen des patients était de 2642g avec des extrémes de 1600g a 4500g. 19

patients (61%) avaient un poids de naissance supérieur a 2500g, 3 patients (10%) pesaient moins

de 1800g et 9 patients (29%) avaient un poids entre 1800g et 2500g. (tableau n°ll)

Tableau Il :Répartition des malades selon le poids de naissance

Poids (P) en grammes

Nombre de cas

pourcentage %

P<1800 3 10%
1800<P<2500 9 29%
P>2500 19 61%
4. Le sexe :

Notre série comporte 19 garcons (61%) et 12 filles (39%) , soit un sexe ratio M/F de 1.6.

(figure n°1)

nombre

de cas

20

18

16
14
12
10

o N B Oy 0

gargons

filles

Figure 1 : Répartition des malades selon le sexe
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5. Le type anatomique :

L’atrésie de I’;esophage avec une fistule ceso-trachéale inférieure (Ladd Ill) était retrouvée
chez 27 patients soit 93% alors que 2 patients soit 7% avaient une AO pure sans FOT ( Ladd ).
( Tableau n°lll)

A note que 2 malades ont décédé avant que le diagnostic du type anatomique n’ait pu

étre fait.
Tableau lll: Répartition des patients selon le type anatomique
Type [ I 1] [\
Nombre de cas 2 _ 27 _
pourcentage 7% _ 93% -

Il. Données cliniques :

1. Le délai diagnostigue:

Dans notre série, on note que :
le diagnostic d’atrésie de I'cesophage a été posé dans les premiéres 24h de vie chez
12 malades soit 39%, dont 2 patients (6%) ont été diagnostiqués a la naissance ( HO
de vie). Ce taux faible de diagnostic précoce est a souligner.
6 malades ont été diagnostiqués entre 24h et 48h.
3 malades ont été diagnostiqués entre 48h et 72h.
10 malades ont été diagnostiqués au-dela de 72h, dont 2 dans un délai supérieur ou

égale a 10j.(tableau n°IV)

Tableau IV :répartition des malades selon le délai du diagnostic

Age du diagnostic J1

2 3 4 6 8 9 15 | J22
en jours HO [ H2 [H12 | ,H12 J J J J J ) J J
Nombre de cas 2 2 1 7 6 3 4 2 1 1 1 1
pourcentage 39% 19% | 10% | 13% | 6% | 3% | 3% | 3% | 3%
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2. Les signes cliniques :

Sur 31 cas étudiés, on note que :

La vérification systématique de la perméabilité oesophagienne en salle
d’accouchement, par I'épreuve a la sonde, n’a été réalisée que Chez 2 malades,
permettant un diagnostic précoce a HO de vie dans 6.5% des cas.

29 malades soit 93.5% se sont présentés avec des signes cliniques aprés une ou
plusieurs tentatives d’alimentation a type de : hyper sialorrhée , des accés de toux
et de suffocation, une détresse respiratoire. A noter que certains malades se
sont présentés avec un tableau de déshydratation et de dénutrition.( Tableau n° V)
3 malades ont été hospitalisés initialement au service de néonatalogie pour prise
en charge d’une infection materno-feetale et le diagnostic de I'atrésie de

I';esophage a été fait lors de leur hospitalisation.

Tableau V : Répartition des malades selon les signes cliniques

Les signes cliniques Nombre de cas Pourcentage
Détresse respiratoire 13 42%
Hyper sialorrhée 20 64.5%
Accés de toux/suffocation 21 68%
Déshydratation 26%
Dénutrition 2 6.5%

lll. Données radiologiques :

La radiographie thoraco-abdominale face et profil, aprés mise en place d’une sonde

naso-pharyngée, était systématique chez tous les patients. Elle montrait:

- un enroulement de la sonde au niveau du cul-de-sac cesophagien supérieur, dont

le niveau se situe entre D2 et D4, chez tous les patients. (Figure n°2)

-10-
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- Une aération digestive est notée pratiquement sur tous les clichés , sauf 2 cas qui
se sont avérés types |. (Figure n°2)

- L’état pulmonaire est apprécié sur ce premier cliché. Un état pulmonaire normale
a été observé chez 18 malades alors que 13 malades avaient une pneumopathie a
I’ladmission, compliquée d’une atélectasie du lobe supérieur droit dans un cas .
(figure n°3)

- La silhouette cardiaque ainsi la position de I’aorte sont difficilement appréciées.

Figure 2 : une radiographie thoraco-abdominale de face chez un malade de notre série
montrant un enroulement de la sonde au niveau du CDS supérieur

-11 -
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W normal

W pneumopathie

Figure 3 : répartition des patients selon |’état pulmonaire a I’admission

IV. Le bilan malformatif :

Un bilan malformatif était systématiquement réalisé chez tous les patients a la recherche
de malformations associées. ce bilan est fait de : un examen clinique complet, une radiographie
thoraco-abdominale, une échocceur, une échographie abdominale. Le caryotype n’a été réalisé
que chez 2 patients.

Dans notre série, 13 malades soit 42% avaient des malformations associées. ces
anomalies étaient de type: cardiaques, génito-urinaires, gastro-intestinales, musclo-

squelettiques et chromosomiques .(tableau VI)

1. les malformations cardio-vasculaires

Sept malades avaient une malformation cardiaque associée soit 22.6% des cas. ces
malformations sont: la communication inter-ventriculaire (CIV) chez 3 patients, la
communication inter-auriculaire (CIA) chez 2 patients, la persistance du canal artériel (PCA) dans

2 cas, le foramen ovale perméable dans 2 cas et I’arc aortique droit chez un seul patient.

-12 -
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2. Les malformations gastro-intestinales :

Les malformations gastro-intestinales étaient présentes chez 2 malades soit 6.5% des
cas. Elles sont a type de : une malformation ano-rectale haute (MAR haute) retrouvée chez 2

patients et une hernie diaphragmatique gauche chez un patient .

3. les malformations génito-urinaires :

Quatre patients (13%) avaient des malformations génito-urinaires associées. ces
anomalies sont : la dilatation bilatérale des voies urinaires, faite d’une uretero-hydronéphrose et
une mégavessie, retrouvée chez un patient, le syndrome de jonction pyélo-urétérale chez un
patient, la cryptorchidie bilatérale reyrouvée dans 3 cas et une anomalie du développement
sexuel chez un patient.

La dilatation bilatérale des voies urinaires rentrait dans le cadre d’un syndrome de PRUNE

BELLY.

4. Les malformations musculo-squelettiques :

Elles étaient présentes chez 5 patients soit 16% des cas. Elles sont a type de :
> Des pieds bots varus équin chez un patient ;

Une inégalité des membres inférieurs dans un cas ;

Une hanche droite raide et subluxée dans un cas ;

Une hypertrophie d’un membre supérieur droit chez un malade ;

Une fistule sacrée dans 2 cas ;

YV VvV V. VYV V

Une hypoplasie des muscles droits de I'abdomen chez un patient dans le cadre

d’un syndrome de PRUNE BELLY.

-13-
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5. Les anomalies chromosomiques :

Un seul cas de trisomie 21 était diagnostiqué dans notre série. L'autre caryotype, réalisé
chez le patient ayant un syndrome de PRUNE BELLY avec une anomalie du développement sexuel,

ne révélait pas d’anomalie.

6. Autres anomalies :

Une fente labio-palatine a été retrouvée chez un patient, une dysmorphie faciale était

objectivée dans 2 cas et une hyperplasie surrénalienne bilatérale chez un malade.

7. Les associations malformatives :

Parmi les 13 malades ayant des anomalies associées, 8 patients avaient deux
malformations associées ou plus. Le syndrome de VACTERL était retrouvé chez 2 patients soit
6.5% des cas, dont un avait un syndrome de PRUNE BELLY associé, fait d’une dilatation bilatérale

des voies urinaires, une hypoplasie de la paroi abdominale et une cryptorchidie bilatérale.

-14 -
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Tableau VI : les différentes malformations associées

L’anomalie Nombre de cas (n)

Cardiovasculaire (n = 7)
Clv

CIA

Canal artériel

FO perméable

Arc aortique droit

— N NN N W

Génito-urinaire (n = 4)

cryptorchidie bilatérale
uretéro-hydronéphrose bilatérale
mégavessie

syndrome de jonction pyélo-uretérale

—_ - = = N

anomalie du développement sexuel

Gastro-intestinale (n = 2)
MAR haute 2
hernie diaphragmatique

Musculo-squelettiques (n=5)

pieds bots varus équin

inégalité des membres inférieurs
hanche raide et subluxée
hypertrophie d’'un membre supérieur
fistule sacrée

hypoplasie de la paroi abdominale

_ N = o e

Chromosomique (n = 1)

Trisomie 21 1
Les syndromes (n = 2)

VACTERL 2
Syndrome de Prune BELLY

Autres

Dysmorphie faciale 3
Fente labiopalatine

Hyperplasie surrénalienne bilatérale 1

TS
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V. la prise en charge thérapeutigue :

1. Préparation a l’'intervention :

Tous les malades ont bénéficié d’une hospitalisation en réanimation avant I'intervention,

dont la durée moyenne est de 3j avec des extrémes de 1j a 8j, pour mise en condition, faite de :

>

une aspiration continue de cul-de-sac cesophagien supérieur aprés mise en Mise
en place d’une sonde oro-pharyngée ;

Des prélévements sanguins et bactériologiques ;

Un bilan des malformations associées ;

Un traitement antibiotique adapté a chaque cas ,pour les nouveaux nés
présentant une infection, et de la vitamine K pour prévenir le syndrome
hémorragique du nouveau-né ;

La prise en charge des complications pulmonaires causées par le diagnostic
tardif ;

La rééquilibration humorale et biologique par perfusions intraveineuse ;

Durant cette période, 3 malades ont présentés un ictére néonatale dont 2 étaient des

ictéres nus traités par la photothérapie et 1 était un ictére cholestatique résolu spontanément ; 4

malades se sont présentés avec une insuffisance rénale fonctionnelle ; 1 malade s’est présenté

avec une détresse respiratoire sévere nécessitant une ventilation mécanique ; 1 malade s’est

présenté avec état septicémique a staphylocoque coagulas négative .

2. Le traitement chirurgicale:

29 patients ont été opérés et 2 malades ont décédés avant l'intervention.

-16 -
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2.1.La voie d’'abord :

La thoracotomie droite a été utilisée chez 28 malades (96.5%), et la thoracotomie gauche
chez un seul malade ayant un arc aortique droit.

La voie extrapleurale a été réalisée chez tous les patients, dont une s’est converti en
transpleurale aprés effraction de la plévre.

Une laparotomie médiane sus ombilicale a été réalisée chez 6 malades (21%)
gastrostomie et un abord cervical latéral droit a été réalisé chez 3 malades (10%) pour

cesophagostomie.

2.2.I'exploration _: (Figure n°4)
L’exploration chirurgicale a objectivé :
> Un écart important (large gap) entre les 2 CDS dans 5 cas (17%) , dont 2 avaient
une AO type | et 3 cas avaient une AO type lll .
> Un CDS inférieur hypoplasique dans un cas.
» Une FOT au niveau de la bronche souche droite dans un cas.
> Une aplasie de la veine AZYGOS dans un cas.
> Un arc aortique droit dans un cas.
> Un CDS supérieur bas situé communiquant avec CDS inférieur par un segment

atrétique dans un cas.(figure n°4)

2.3.le geste chirurgicale :

Un malade, ayant une AO type lll avec un arc aortique droit, a décédé en per-opératoire.

a- cure chirurgicale d'emblée :

Vingt deux malades soit 78.5% des cas ont bénéficié d’'une cure chirurgicale de la
malformation d’emblée, consistant en une anastomose cesophagienne termino- terminale (ATT)

apres fermeture de la FOT. Tous ces patients avaient une AO type Il.

-17 -



La prise en charge de I'atrésie de I’;esophage
au service de chirurgie pédiatrique générale du CHU de Marrakech

L’anastomose termino-terminale a été réalisée sous tension légere a modérée dans 12

cas. Une myotomie de LIVATIDIS a été réalisée dans 2 cas.

b- cure chirurgicale différée :

I’ATT était impossible chez 6 patients (21.5%), dont 2 patients avaient une AO type | et 4
patients avaient une AO type lll. lls ont été différés, apres la confection d’une gastrostomie
d’alimentation +/- oesophagostomie avec fermeture de la FOT, lors de cette premiere
intervention.

Pour les 2 malades ayant une AO type |, on a réalisé une oesophagostomie cervicale avec
une gastrostomie chez le premier malade et une gastrostomie d’alimentation seule, associée a la
mise en place d’une sonde naso-pharyngé en aspiration continue chez le 2eme malade et ils ont
été prévus pour rétablissement de la continuité cesophagienne. Le 2¢ malade a décédé en
postopératoire par choc septique.

Pour les 4 malades ayant une OA type lll : 2 patients ayant un large gap entre les 2 CDS ,
ont bénéficié d’'une fermeture de la FOT, une oesophagostomie avec gastrostomie . L’'un a
décédé en post-opératoire immédiat par choc septique, I'autre a décédé lors de la période
d’attente du 2éme temps opératoire par une infection pulmonaire sévére ; un malade avait un
CDS inférieur hypoplasique et I'autre avait un large gap, ils ont bénéficié d’une gastrostomie
d’alimentation apres fermeture de la FOT, avec sonde naso-pharyngée sous aspiration

continue.ils ont décédé en postopératoire .

-18 -
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FOT
cDS CDS
inferieur
supérieur

Figure 4 : image per-opératoire montrant les deux CDS cesophagiens, liés par
un segment atrétique, avec une FOT chez un malade de notre série

VI. L’évolution :

1. Les suites postopératoires :

Tous les patients ont été hospitalisés initialement, aprés I'intervention, en réanimation
pédiatriques et la durée moyenne était de 9 jours avec des extrémes de 4 jours a 30j. Durant
cette hospitalisation, un ensemble de mesures ont été entrepris :

> installation des patients en position proclive dorsal de 45° avec légere flexion de
la téte ;

> la mise en place d’une sonde d’aspiration ;

-19-
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> I'antibioprophylaxie ,le traitement a base d’IPP et d’’antiémétique ont été

> Systématiquement prescrits.

> l'alimentation était assurée par sonde trans-anastomotique a J1 postopératoire et
a j5 pour les malades ayant une gastrostomie.

> I'opacification a J7 postopératoire a été réalisé chez tous les patients qui ont eu

une ATT. (figure n°5 et n°6)
> I'ablation de la sonde trans-anastomotique et du drain ont été fait apres avoir

s’assurer de I'absence de fistule ou de fuite sur les opacifications de controle.

Les suites postopératoires étaient simples chez 5 malades soit 18% alors que 23 malades

(82%) ont présenté des complications. (tableau VII)

TABLEAU VII : les complications postopératoires

les complications Nombre de cas pourcentage
Le lachage anastomotique 7 25%
pneumopathie 4 14%
Détresse respiratoire 4 14%
Troubles ventillatoires 4 14%
Infection nosocomiale 2 7%
pneumothorax 2 7%
pleurésie 1 3.5%
hémothorax 1 3.5%
Infection de la paroi 2 7%
médiastinite 1 3.5%

Pour les malades qui ont présentés un lachage anastomotique (figure n°6), une reprise
chirurgicale, consistant en une gastrostomie avec oesophagostomie, était nécessaire chez un
seul patient, ayant un CDS inférieur friable et hypoplasique avec un gap important , alors que

dans les autres cas la conduite a tenir était d’assurer une aspiration pharyngée continue, Laisser
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la sonde transanastomotique en place, [I'antibiothérapie. le délai moyen de la survenue du
lachage anastomotique était de 6 jours.

15 malades, soit 53.5 % des malades opérés, ont décédé en postopératoire immédiat
avec un délai moyen de 5 jours. Les causes de déces étaient le choc septique, survenant chez 10
patients soit 66.5% des cas, et la détresse respiratoire sévere ,survenant chez 5 patients soit

33.5% des cas.

Figure 5 : opacification cesophagienne a j7 du postopératoire chez un malade de notre série

montrant un bon passage de produit de contraste sans fuite anastomotique.
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Figure 6 : opacification cesophagienne a j7 du postopératoire chez un malade de notre série
Montrant une fuite de produit de contraste en faveur d’un lachage anastomotique

2. L’évolution a moyen terme :

On note quel3 malades ont survécu aprés la premiére intervention chirurgicale soit
46.5% des malades opérés. L’évolution était bonne chez 8 malades (61.5%)alors que 5 malades
(38.5%), ont présenté des complications. Ces complications étaient :
> Une sténose anastomotique survenant dans un cas, révélée par une dysphagie et
confirmée par la fibroscopie digestive haute (sténose serrée infranchissable a 20
cm des arcades dentaires). Ce malade a bénéficiée de 2 séance de dilatation avec
une nette amélioration ;
> une pneumopathie sévére survenant chez 3 patients, dont 2 ont décédé dans un
tableau de choc septique, I'un a I’dge de 2 mois et I'autre a 'age de 2 mois et
demi ;

» Un retard de croissance chez 2 patients ;
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» Une dénutrition chez un patient ;

> Une déshydratation dans un cas ;

Pour les 2 patients survivants ayant une gastrostomie avec cesophagostomie, ils sont
toujours en attente d’'un 2eme temps opératoire pour rétablissement de la continuité

cesophagienne.

VIl. La mortalité :

1. Le taux de mortalité :

Le nombre de décés dans notre série est 20 patients soit un taux de mortalité de 64.5%.

(figure n°7)

W Deécés @survivants

Figure 7: le taux de moratlité

2. Le délai de survie :

Le délai moyen de survie était de 14 jours avec des extrémes de 1jour a 64jours.
Deux malades ont déces avant la cure chirurgicale de la malformation et un malade a

décédé en per-opératoire.
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3. Analyse de la mortalité :

Sur les 20 malades qui ont décédés et selon la classification de Waterston : 1 malade soit
5% est classé A, 13 malades soit 65% sont classés B et 6 malades soit 30% sont classés C.

(figure n°8)

B Waterston A
B Waterston B

B Waterston C

Figure 8 : répartition des déces selon les différentes classes de Waterston

Plusieurs parameétres sont étudiés dans I’analyse de la mortalité de notre série. (tableau n°VIII)

On noter que :

> 2 malades ont décédés avant la cure chirurgicale de leur malformation, le 1er était un
prématuré hypotrophe porteur d’une hernie diaphragmatique associée décédé dans
un tableau d’arrét hypoxique ; le 2éme était porteur d’'un syndrome polymalformatif
fait d’'un syndrome de PRUNE BELLY, une CIA complete, une MAR haute et une
anomalie du développement sexuel.

> Le malade porteur de l'arc aortique droit a décédé en per-opératoire par choc

hémorragique dans un tableau de CIVD.
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Tableau VIII : analyse de la mortalité
Poids de
Délai . . Malformations Complications
. . malades naissance | pneumopathie ., . . ; .
diagnostique associées séveres | postopératoires
<1800g
. Choc
N T - - - _
septique+DR
i Hernie Décédé avant la
N° 2 + - . . . :
diaphragmatique chirurgie
N° 3 - - - DR
N° - - CIV+PCA DR
N° 5 - - FO+HTAP sévere Choc septique
Sépsis grave a
N° 6 - - CIV+HTAP
< 24h BMR
N° 7 + - - Choc septique
N° 8 Trisomie Médiastinite
- - iastini
21+PCA+Sd JPU
Sd de Prune
Belly+
N° 9 + - ClV+Hyperplasie Décédé avant la
surrénalienne chirurgie
bilatérale
Lachage
N° 1 - + - anastomotique
24-48h DR+choc septique
N° - + - Choc septique
N° - - - Choc septique
. Choc
N T + + - _
septique+DR
N° + - - Choc septique
N° - + - Choc septique
N° - + - DR
Ch
> 48h i c?c
hémorragique sur
N° 5 + +++ - CIVD en
peropératoire
N° 6 - + - Choc septique
N° 7 - + - Choc septique
N° 8 - ++ - DR
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On analysant ce tableau, on remarque que :

> neuf cas parmi 20 malades décédés, ont été diagnostiqués dans les premieres
24heures de vie. Ces patients présentaient surtout des malformations associées
séveres, un faible poids de naissance ou des complications septiques sévéres en
postopératoires ;

» Chez les 3 patients ayant été diagnostiqués dans un délai compris entre 24h et
48h, 2cas présentait une pneumopathie a I'admission et ils ont décédés par
complications septiques.

> Chez les 8 patients diagnostiqués apres 48h de vie, la pneumopathie a
I’ladmission était présente dans la quasi-totalité des cas, dont 2 étaient séveéres,

associée a un faible poids de naissance chez 3 patients.
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|. Rappels :

1. Historique :[4,10-12]

L’histoire de I’atrésie de I',esophage remonte a plus de 300 ans. le premier cas a été
rapporté en 1670 par Druston. Il s’agissait de jumeaux siamois dont 'un était porteur d’une
atrésie de I'eesophage. En 1697, Gibson a fait la premiere description d’AO avec une fistule
oeso-trachéale inférieur.

Aprés une période de 150 ans, de nombreuses cas ont été rapportés par Martin,
Mondiere et Hill. En 1840, Thomas Hill a décrit la premiére association malformative. Il s’agissait
d’une atrésie AO avec une imperforation anale. En 1861, Hirshprung a publié une série de 10 cas
ayant une atrésie de I’cesophage avec une fistule ceso-trachéale inférieur. Par la suite, ’'anomalie
a devenu plus connu et plusieurs cas ont été rapportés.

Aprés cette longue période descriptive de I'anomalie, les chirurgiens s’acharnaient a
sauver les nouveau nés porteurs d’une AO et a trouver un traitement chirurgicale. ainsi Charles
Steele, en 1888, était le premier qui a tenté un traitement chirurgicale mais qui a échoué. La
premiére gastrotomie a été réalisée par Hoffman en 1898. En 1913, Ritchera traité
chirurgicalement 2 patients ayant une atrésie de I'cesophage avec une fistule ceso-trachéale
inférieur par ligature de la fistule et anastomose cesophagienne termino-terminale, mais les
deux ont décédés. Lanman était le premier chirurgien qui a réalisée la voie extrapleurale , en
1936, chez un patient qui a décédé trois heures apreés l'intervention.

Les premiers cas de survie d’AO étaient rapportés en 1939. lls étaient pris en charge par
N. Logan Leven a Minnesota et Ladd a Boston, qui ont réalisés une gastrostomie puis ligature de
la FOT par voie extrapleurale avec une oesophagostomie cervicale dans un 2eme temps
opératoire. Le rétablissement de la continuité a été fait, lors d’un troisieme temps opératoire, par

remplacement cesophagien. En 1941, Cameron Haight a réussit a réaliser la cure chirurgicale de
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I’lanomalie en un seul temps opératoire par ligature de la FOT et anastomose terminoterminale
par voie extrapleurale gauche. En 1943, il a proposé la voie extrapleurale droite pour une
meilleure exposition du CDS inférieur. Entre 1939 et 1969 Haight a traité 248 nouveau nés
porteurs d’AO avec un taux de survie de 52%. Par la suite, la survie a connu une nette
amélioration. Waterston et al ont rapporté un taux de survie de 57.6% chez 113 patients traités
en 1950.

Par la suite, les chirurgiens recherchaient a améliorer les techniques chirurgicales pour
augmenter le taux de survie et diminuer la morbidité postopératoire. Pour les AO avec une
longue distance entre les deux CDS, Howard en 1965 a proposé de réaliser une gastrostomie
avec une fermeture de la FOT dans un premier temps opératoire puis allongement des 2 CDS
cesophagiens par bouginage quotidien pendant 3 mois pour en permettre I’'anastomose. En
1969, Livatidis a décrit la myotomie circulaire du CDS cesophagien proximal réalisée en per-
opératoire, ce qui permet de gagner plus de longueur pour approcher les deux CDS. Lobe et Al
en 1999, étaient les premiers a rapporter une approche mini-invasive dans le traitement
chirurgicale de I'atrésie de I',esophage. Un an plus tard, Steven Rothenberg a réalisé premiére

cure compléte d'une atrésie de I'eesophage sous thoracoscopie.

2. Embryologie : [3,13,14]

La formation du tube digestif chez I'embryon humain commence a la fin de la 3e semaine
de la vie embryonnaire. Le tube digestif et ses dérivés sont d’origine endoblastique pour le
revétement épithélial et mésoblastique pour les tuniques musculeuses et séreuses. IL va de la
membrane pharyngienne a la membrane cloacale, se divise en intestin antérieur, moyen et
postérieur. Chaque partie se développera ensuite pour donner un segment du tube digestif et de

ses dérivés. Les appareils: respiratoire et génito-urinaire, sont formés a partir de ce tube.
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L’intestin antérieur donne naissance a |’eesophage, a la trachée, aux bronches, a
’estomac, a la sortie du duodénum située en amont de I'abouchement des voies biliaires. Il
donne également naissance au foie, au pancréas et aux voies biliaires.( figure n°9)

Le développement de I’;esophage, en fait, est indissociable de celui de la trachée.
L’ébauche respiratoire apparait vers 23éme jour de conception, a la jonction intestin pharyngien
-partie caudale de I'intestin antérieur, comme une gouttiere ventrale étroite et longue, dessinant
une créte a la surface du tube. A son extrémité caudale, cette créte se prolonge par un
diverticule (le diverticule trachéale) qui s’enfonce rapidement dans le mésocarde postérieur en
séparant les deux cavités coelomiques, puis se divise en deux ébauches bronchiques dont
I’arborisation donne naissance aux poumons.( figure n°9)

La croissance du diverticule trachéale est relativement plus rapide que celle de
I';esophage en raison de l'intense activité proliférative de I'épithélium endoblastique de la
gouttiére trachéobronchique. L’épaisseur de cet épithélium est renforcée a partir de 26éme jour
par I’apparition, a la partie basse de la gouttiere, de deux crétes latérales qui fusionnent sur la
ligne médiane formant ainsi le septum trachéo-broncique qui va séparer progressivement de bas
en haut la lumiére cesophagienne de la lumiére trachéale. La séparation des deux organes
intervient ultérieurement par progression du septum mésenchymateux de bas en haut jusqu’au
34éme jour : ne subsiste plus alors qu’un étroit orifice de communication entre le tracti digestif
et respiratoire : l'aditus pharyngé. Simultanément, on remarque sur la paroi externe de
I',esophage, deux sillons latéraux se dirigeant de I'extrémité caudale des crétes trachéo-
cesophagiennes vers la paroi dorsale de I’;esophage. lls correspondent a deux crétes
endoblastiques dont la prolifération réduit considérablement la lumiére digestive. Ces deux
paires de crétes semblent conditionner le développement normal des ébauches trachéale et
cesophagienne.( figure n°10). L’'cesophage s’allonge rapidement pour atteindre sa taille finale a la

7¢ semaine de gestation. Un défaut de cet allongement peut entrainer une atrésie.
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L’histogénese L’épithélium cesophagien est d’abord stratifié en colonnes. Il prolifere pour
combler presque totalement la lumiére cesophagienne. Cette lumiére se reforme vers lal0e
semaine de gestation par un processus de vacuolisation. A la 8¢ semaine, apparaissent des
cellules ciliées en colonnes qui recouvrent la plus grande partie de I'épithélium stratifié primitif.
A la 10¢ semaine, une nappe épithéliale simple colonise les extrémités proximale et distale de
I’;esophage. les glandes cesophagiennes apparaissent a partir de cette couche de cellules en
colonnes. Au 5¢ mois de gestation, un épithélium stratifié épidermoide apparait et remplace
I’épithélium cilié. La couche interne circulaire de la musculeuse se développe a la 6¢ semaine, la
couche externe longitudinale a la 9¢ semaine de gestation. Entre les deux nappes musculaires se
place les plexus nerveux d’Auerbach.

La déglutition et le péristaltisme primaire associé se développe in utéro vers la 11e
semaine de gestation. Un foetus normal peut déglutir et faire circuler prés de 500 ml de liquide
amniotique. L'absence de détection en échographie de cette circulation peut faire évoquer une
atrésie de I';esophage.

Au cours de cette période complexe et délicate, on peut assister de facon anormale soit a
des défauts d'induction sur les cellules de l'intestin primitif, soit a des anomalies de la séparation
entre les ébauches respiratoire et ;cesophagienne. Les malformations trachéo-cesophagiennes qui
en résultent ont d'autant plus de chance de s'associer a d'autres malformations que le
phénomene causal est précoce et lié a un défaut d'induction.

Lorsqu'il existe un défaut d'induction, tout se passe comme si I'organisme fabriquait en
priorité de la trachée et les lésions observées portent donc sur I'eesophage. Il en résulte soit une
absence totale d';esophage, soit une atrésie de I'cesophage le plus souvent du segment
moyen sans fistule oeso-trachéale associée, soit une simple sténose eesophagienne. Dans tous
ces cas, il n'y a pas d'anomalie de la séparation entre la trachée qui est normale et I'eesophage ;
Les anomalies de séparation du tube laryngo-trachéal et de I'eesophage sont des anomalies de

formation du septum trachéo-cesophagien par défaut de fusion des plis trachéo-cesophagiens.
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Lorsque le défaut de séparation est complet, il en résulte une fenétre trachéo-cesophagienne sur
toute la hauteur. Lorsqu'il est incomplet il en résulte une simple fistule trachéo-cesophagienne
sans atrésie ou, et c'est le cas le plus fréquent, une atrésie de l'cesophage moyen avec
fistule entre la trachée et le segment cesophagien supérieur et/ou inférieur. Dans ce dernier cas,
la portion d'intestin primitif non segmentée deviendra prioritairement de la trachée sans
cesophage en regard mais avec fistule(s) vers I',esophage sus et/ou sous-jacent.

Plusieurs hypotheses ont été proposées pour expliquer ces phénomenes. Le déplacement
vers l'arriere du plan de clivage trachéo-cesophagien favorisé par un développement dorsal

prédominant pourrait expliquer I'anomalie .

Figure 9 : Schémas montrant la formation du tube digestif et de ses annexes chez des
embryons a la 4éme (A) et a la 5eme (B) semaine de développement.[15]
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i1 A il B i C D

Figure 10: développement embryologique de |'axe trachéo-cesophagien

chez I'embryon humain.[1]

A : Apparition du bourgeon trachéal a la face antérieure de l'anse intestinale primitive sous
forme d'une créte longitudinale. B, C: Sous l'influence de l'induction notochordale, le clivage
trachéobronchique s'effectue latéralement par invagination des plis trachéo-cesophagiens (1), et
de bas en haut par progression du septum intertrachéobronchique (2). Par ailleurs, les deux
bourgeons bronchiques commencent a apparaitre a la face inférieure de la trachée (3).
D :Aspect de I'axe trachéobronchique a la fin de son développement.

3. Anatomie :[16,17,18]

3.1_Anatomie descriptive: (Figure n°11)

L’cesophage est un conduit musculo-membraneux élastique et contractile mesurant
25cm de long, qui relie le pharynx a I’estomac en traversant successivement la région cervicale,
le médiastin postérieur et la région cceliaque. Au niveau craniale, Il se présente sur un plan
horizontale, rasant le bord inférieur du cartilage cricoide correspondant a la 6eme vertebre
cervicale (C6). sa limite caudale correspond au cardia au niveau du bord gauche de la 10eme ou
11eme vertébre thoracique (TH10 et TH11).

Son trajet est médian et longe le rachis, il en suit les inflexions jusqu’a la 4eme vertébre

thoracique puis s’en éloigne progressivement. Dans le sens transversal, il présente trois légeéres
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courbures : une inflexion a gauche dans la portion cervicale, une inflexion a droite au niveau de
TH4 puis une inflexion a gauche au niveau de TH7.

Son diametre varie au cours de son trajet. Il présente trois zones de rétrécissement :
crico-pharyngien , aorto-bronchique qui correspond au point de contact avec la crosse de |'aorte
et la bronche souche gauche et diaphragmatique. Sa paroi mesure 2 a 3mm et elle est constituée
de 4 tuniques superposées, de dehors en dedans : I'adventice, la musculeuse, la sous-muqueuse
et la muqueuse.

L’;esophage peut étre divisé en plusieurs segments selon la région qu’il traverse :
cervical, thoracique et abdominal.

L’eesophage thoracique : il s’étend de la 1er vertebre dorsale THT1, jusqu’au diaphragme
au niveau deTH10-TH11. Il est divisé en 3 parties : le tiers supérieur ou I'cesophage supra-
azygo-aortique (au dessus des crosses de la grande veine azygos et de |’aorte); le tiers moyen
ou I';esophage inter-azygo-aortique (entre les deux crosses) ; le tiers inférieur ou I'cesophage
infra-—azygoaortique (au dessous des crosses).

Les rapports de I’;esophage thoracique sont variables selon chaque étage :

- en sus-azygo-aortique : il répond ,en arriére, a la face antérieur du rachis
thoracique (T1 a T3) et a I’espace rétroviscéral. Ventralement : a la face postérieur

de la trachée a laquelle il est rattaché par de fins tractus musculoélastique ; aux

(Y

nerfs récurrents gauche, situé dans I'angle trachéo-cesophagien, et droit plus
distance ; aux nceuds lymphatiques récurrentiels et paratrachéaux. Latéralement a
gauche et d’arriére en avant, il répond a travers la pléevre médiastinale : au conduit
thoracique ; a I'artére sous Claviére gauche ; a I'artére carotide primitive gauche
longée par le nerf vague gauche, tous ces éléments sont croisés par la veine
intercostale supérieur gauche qui se jette dans le tronc brachiocéphalique gauche.
Latéralement a droite: a la plévre médiastinale et il est rejoint par le nerf

pneumogastrique, a sa partie basse, aprés avoir croisé la face droite de la trachée.
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En inter-azygo-aortique : il répond dorsalement au plan vertébral (TH4), au conduit
thoracique, aux chaines sympathiques latérovertébrales, a la veine hémiazygos
accessoire a droite. Ventralement, il est en rapport avec la face postérieur de la
trachée puis la bifurcation trachéo-bronchique et enfin la bronche souche gauche.
Latéralement, a droite, il est croisé transversalement par la crosse de la grande
veine azygos accompagnée par les nceuds lymphatiques de Bartels. Cette crosse
peut étre sectionnée sans conséquences faisant a la voie thoracique droite la voie
privilégiée pour I'abord de I',esophage thoracique. Le nerf pneumogastrique est
proche du bord droit de I',esophage. Du c6té gauche, il est en contact avec I’arc
aortique par I'intermédiaire de tractus fibromusculaires appelés le muscle aortico-
esophagien de Treitz. le nerf récurrent gauche, accompagné de sa chaine
lymphatique, se place sur la face antérolatérale gauche de I'cesophage .

En infra-azygo-aortique : ventralement et de haut en bas, il répond a la face
postérieur du péricarde et du sinus oblique qui le sépare de I'atrium gauche puis a
la partie oblique du diaphragme. en arriéere, il est progressivement refoulé par
I'aorte descendante, I’éloignant également du conduit thoracique et des veines
azygos. Il se place a la face antérieur de I'aorte dont il est le rapport privilégié. A
droite, recouvert de la plevre médiastinale, il descend entre la grande veine azygos
en arriere et la raquette pulmonaire en avant. Le nerf pneumogastrique gagne le
bord droit puis la face postérieur de I’cesophage. A gauche, il répond directement a
la plevre médiastinale et Il descend en arriere du pédicule pulmonaire puis du
ligament pulmonaire. Le nerf pneumogastrique gauche rejoint la face antérieur de

I’;esophage sous I’arc aortique.

3.2 La vascularisation et 'innervation :

La vascularisation artérielle de I’cesophage thoracique est assurée par les artéres

cesophagiennes moyennes, qui proviennent directement de l'aorte thoracique pour la partie

—35/~



La prise en charge de I'atrésie de I’;esophage
au service de chirurgie pédiatrique générale du CHU de Marrakech

supérieure, des artéres bronchiques pour la partie intermédiaire et des artéres intercosrtales
pour la partie inférieure. Le plexus veineux péricesophagien se draine par les veines satellites
aux arteres ou indirectement dans la veine cave supérieure en haut et dans la veine porte en bas
réalisant ainsi une anastomose porto-cave. Le drainage lymphatique se fait vers les nceuds péri-
cesophagiens, les nceuds des hiles pulmonaires puis les nceuds de la veine cave supérieure, de la

crosse de la veine azygos et de la crosse de |'aorte.

Les nerfs proviennent des nerfs vagues, des nerfs récurrents et du nerf sympathique.
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4. Etiopathogénie et génétique : [2,4,11,14,20]

L’atrésie de I'eesophage est une embryopathie résultant soit d’'une anomalie de
séparation trachéo-mesophagienne, entrainant le plus souvent une AO avec FOT, soit d’un défaut
d’induction portant préférentiellement sur I'cesophage et entrainant une AO sans FOT.
I’étiologie de cet anomalie reste inconnue mais elle est généralement considérée d’étre
multifactorielle.

De nombreuses hypothéses étiopathogéniques ont été avancées. Certaines, les plus
anciennes, sont abandonnées : occlusion épithéliale, basée sur le trés petit calibre de I',esophage
au-dessous du niveau de la bifurcation trachéale ; compression de I',esophage soit par un gros
ceeur, soit par les cavités ceelomiques, soit par des vaisseaux anormaux. Certaines associations
d'atrésie de I',esophage a des anomalies du développement des arcs aortiques (artére sous-
claviere droite rétro-cesophagienne, double arc aortique...) ont pu faire croire que l'atrésie était
la conséquence de la compression de I'ébauche cesophagienne par le vaisseau aberrant. En fait,
ces associations sont rares et I'anomalie vasculaire peut exister sans atrésie de I'cesophage, si
bien que l'on admet qu'il s'agit en fait d'anomalies concomitantes et indépendantes de
I'embryogenése.

Des différents facteurs environnementaux ont été proposées comme étant des facteurs a
risque pour le développement des anomalies trachéo-cesophagiennes, incluant
I'exposition maternelle a la méthimazole , aux hormones sexuelles exogénes, le tabagisme et
'alcoolisme maternels, les maladies infectieuses, et le travail dans [I'agriculture ou
I'horticulture ; Le role possible de I'exposition in utéro a la diethylstelbestrol a été rapporté par
certaines études. des observations des meéres diabétiques insulinodépendantes suggérent que
I'exposition au diabéte maternel , au cours du premier trimestre, est associé a un risque élevé de
développement d'anomalies congénitales, y compris AO/FOT et le syndrome de VACTERL . Des
études récentes du réseau européen de surveillance des anomalies congénitales (EUROCAT), ont

constaté que les meres plus Aagées onta risque significativement plus élevé d'avoir un
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enfant avec une AO. le role de la carence en vitamine A dans le développement de AO/FOT
a également été suggéré.

Une étude expérimentale animale a obtenu des atrésies de I'eesophage isolées chez 80 %
des souriceaux dont les meres avaient été mises sous régime pauvre en riboflavine et enrichi en
galactoflavine. Qi et al ont réalisé des études expérimentales chez les rats pour démontrer le role
inducteur du notochorde sur la formation embryonnaire de I'eesophage. Huit rats femelles ont
recu une injection intrapéritonéale d'adriamycine (1,75 mg/kg) du 6¢ au 9¢ jour de grossesse. Le
notochorde et le bourgeon cesophagien ont été étudiés chez les embryons a j11,j12,j13 et j14.
Ces études démontrent que I'exposition de I'embryon a [Il'adriamycine provoque des
malformations du notochorde qui seraient a I'origine des anomalies cesophagiennes constatées a
type d'atrésie cesophagienne ou de fistules de l'eesophage. Un régime pauvre en vitamine
Adonné a des rates gravidesa provoqué de graves anomalies congénitales dans la
descendance, y compris une agénésie du poumon et les FOT. Le Ethylnitrosourée (ENU), un
agent  alkylant et mutagéne, induit une mutation récessive de la  souris avec un
phénotype qui comprend une anomalie du septum tracheo-oesophagienn et le VACTERL.
Jusqu'a présent, aucun facteur de risque spécifique n’a été identifié.

Des facteurs génétiques pourraient jouer un roéle mais de maniére tres inconstante. La
malformation est exceptionnelle dans la méme fratrie ; elle a été rencontrée chez des
jumeaux [2241 mais plus souvent elle n'atteint qu'un seul des deux jumeaux homozygotes [219]
son incidence dans ce cas est de 2.5% contre 2.3% pour la population générale ce qui plaide plus
en faveur d'un facteur tératogéne que génétique. Des sujets opérés d'atrésie de I'esophage,
hommes ou femmes, ayant atteint I'dge de procréer, ont donné naissance avec une incidence
accrue a des enfants porteurs aussi de la malformation.

Briard et al ont montré l'existence d'une transmission autosomique récessive lorsque
I'atrésie de I'eesophage, intégrée a un syndrome VACTERL, s'accompagne d'une hydrocéphalie

par sténose de l'aqueduc. Les anomalies chromosomiques sont présentes dans 2 a 3 % des cas
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d'atrésie de I';esophage, le risque étant plus important lorsque la malformation s'inscrit dans un
syndrome polymalformatif. La trisomie 21 est la plus fréquente mais il peut s'agir aussi de
trisomie 13 ou 18, la trisomie partiel 3p, la délétion partiel 5p, la délétion distal 13q voire de
délétion interstitielle 17q .La fréquence des anomalies chromosomiques est certainement sous-
estimée car établie sur des séries d'enfants nés vivants.

Le développement de modele génétique des malformations trachéo-
cesophagiennes a donné un apercu sur les mécanismes moléculaires qui sous-tendent ces
défauts. Plusieurs genes responsables des anomalies de développement de I'axe trachéo-
bronchique ont été identifié dans le modeéle animal : shh (le gene sonic hedgehog), Gli2, Gli3,
TTF-1 et RAR alpha et beta. ces génes seraient impliqués dans le développement normal ceso-
trachéale au cours de I'embryogénese. Des études expérimentales , réalisées chez les rats, ont
montré g’ une suppression du shh entraine une AO avec FOT. Dans les shh mutants, le défaut de
séparation oeso-trachéal était I’anomalie sous jacente. Dans le modéle adriamycine, le défaut de
la séparation trachéo-oesophagienne est associé ala perturbationde la structure
temporospatiale de I’expression Shh

Sur le plan conseil génétique, la grande majorité des cas des AO survient de facon
sporadique et non syndromique mais le risque de récurrence dans la fratrie d’un enfant atteint
est de 1%. Les formes syndromique ou familiales ne représentent que 1% des AO.

Par ailleurs la précocité d’apparition de la malformation, lors de la 4¢ semaine de la vie
intra—utérine, est un fait habituellemnt reconnu. Cette période correspond a la phase
d’apparition du septum trachéo-cesophagien et I’élongation rapide de la trachée. Cette précocité
de survenue peut expliquer les fréquentes malformations associées. les organes touchés sont
ceux dont la différenciation est induite de la méme facon que celle de I'intestin antérieur, c'est-
a-dire par un phénomene cellulaire épithélial ( le cceur, les viscéres digestifs, I’appareil urinaire,

squelette).
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5. Physiopathologie : [3]

La malformation retentit sur les fonctions digestive et respiratoire des la vie
embryonnaire. Elle pose les problemes les plus aigus a la naissance, mais son retentissement

peut s'exercer bien aprés sa correction chirurgicale.

5.1 Inutéro:

L'hypotrophie des nouveau-nés ayant une atrésie de I|'cesophage est une donnée
commune a toutes les séries. Dans la population normale, 6 a 10 % des nouveau-nés sont
hypotrophes Ce chiffre peut atteindre 62 % en cas d'atrésie de I',esophage.

Wesson et al ont montré, chez le rat, que la ligature in utero de I'eesophage entraine une
réduction du gain pondéral . lls formulent I'hypothése que I'hypotrophie des enfants atteints
d'atrésie de I'esophage est secondaire a I'impossibilité de déglutir le liquide amniotique. Cette
hypothese est séduisante puisqu'on sait que, chez le feetus normal, le liquide amniotique, dont
on connait le role nutritif, est dégluti dés la 17¢ semaine de gestation et absorbé au niveau
intestinal. L'importance de ces phénoménes augmente progressivement au cours de la grossesse
avec la maturation de la motricité et de l'activité enzymatique intestinale.

En fin de grossesse, le feetus puiserait environ 13 % de ses besoins en acides aminés par
voie digestive dans le liquide amniotique dégluti. Chez le foetus atteint d'atrésie de I'eesophage,
I'absence de déglutition, et donc d'absorption du liquide amniotique pourrait étre responsable de
I'nydramnios ; I'hydramnios est constant dans les atrésies sans fistule ceso-trachéale, alors qu'il
n'est retrouvé que dans la moitié des atrésies avec fistule, le liquide amniotique pouvant, dans
ces formes, transiter par la fistule trachéo-cesophagienne. Cependant, l'interprétation de ces
phénomenes est complexe ; pour expliquer l'origine de [I'hypotrophie fecetale, souvent
multifactorielle, il est nécessaire de prendre en compte, chez un nouveau-né dont on a
déterminé avec précision I'dge gestationnel et le poids de naissance, l'existence de

malformations associées a l'atrésie de I'eesophage et les antécédents obstétricaux intercurrents
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5.2. Ala naissance

Le retentissement de la malformation est essentiellement d'ordre respiratoire, avec un

risque accru si le diagnostic n'est pas fait avant toute tentative d'alimentation.

La salive déglutie remplit rapidement le cul-de-sac cesophagien supérieur qui est borgne

(type I, Il ou IV) et le carrefour pharyngé. Le surplus de salive est recraché ou passe dans la
trachée par fausse route. S'il existe une fistule ceso-trachéale supérieure (types Il et V) elle
alimente directement la trachée. Toute tentative d'alimentation se solderait immédiatement par
une inondation pulmonaire (figure n°12) .

L'existence d'une fistule ceso -trachéale inférieure (type I, IV, V) a deux conséquences :

- le liquide gastrique, par le biais du reflux gastro-cesophagien constant chez ces
enfants, peut refluer dans les voies aériennes et les poumons. Son acidité est
responsable d'importantes lésions de la muqueuse bronchique et des alvéoles telles
qgu'on les observe dans le syndrome de Mendelson (figure n°12) ;

- la fistule trachéo-cesophagienne inférieure est responsable de vol ventilatoire
puisqu'elle laisse passer l'air de la trachée vers I'estomac. La distension gastrique et
abdominale qui en résulte suréléve les coupoles diaphragmatiques et diminue leur
ampliation, majorant ainsi I'nypoventilation alvéolaire. Néanmoins, en ventilation
spontanée, |'élévation de la pression intragastrique diminue le débit de la fistule ; il
s'établit un équilibre entre la pression intragastrique et la pression dans les voies
aériennes qui permet une ventilation correcte . Cet équilibre peut étre rompu
lorsqu'une ventilation artificielle est nécessitée par l'importance des lésions
pulmonaires. Dans ces situations, la réalisation d'une gastrostomie, dont le résultat
attendu serait une amélioration de la condition ventilatoire par décompression de
I'estomac, aggrave en fait les conditions ventilatoires en augmentant la perte de
charge gastrique par I'équivalent d'une fistule trachéale externe (figure n°12). La
gastrostomie a l'autre inconvénient de diminuer la pression du sphincter inférieur de

I',esophage et donc de majorer le reflux gastro-oesophagien et le risque d'inhalation
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pulmonaire . Seule I'obturation urgente de la fistule permet, en supprimant la fuite
aérienne, de ventiler ces enfants dans les meilleures conditions possibles, et

supprime le risque d'inondation pulmonaire par le liquide gastrique.

Les lésions pulmonaires secondaires aux fausses routes ou au reflux gastro-cesophagien

font le lit des infections qui aggravent encore la situation.

5.3. A distance :

La suppression de la (ou des) fistule(s) ceso-trachéale(s) et le rétablissement de la
continuité cesophagienne, quelle que soit la qualité du résultat anatomique, ne résolvent pas
tous les problemes.

Des troubles prolongés de la déglutition ont été observés qui pourraient étre la
conséquence directe de la malformation perturbant in utero la maturation de la déglutition. Le
reflux gastro-cesophagien peut étre la conséquence des modifications anatomiques de la région
hiatale apres la traction réalisée sur I'eesophage inférieur pour réaliser I'anastomose. Il est
aggravé par les troubles congénitaux de la motricité cesophagienne. Roméo qui a étudié la
motricité de l',esophage supérieur et inférieur de 20 nouveau-nés avant la cure de l'atrésie de
l';esophage retrouve des anomalies dans tous les cas . Pour Nakazato, les troubles de la
motricité cesophagienne pourraient étre secondaires a des anomalies de l'innervation intrinseque
. il met en évidence chez cing nouveau-nés non opérés une raréfaction des plexus d'Auerbach
dans la paroi cesophagienne plus importante dans I'eesophage inférieur que dans I'eesophage
supérieur.

La dyskinésie trachéale (ou trachéomalacie ) est certainement favorisée par l'acte
opératoire au cours duquel on disséque la face postérieure de la trachée. Néanmoins, des
anomalies congénitales de la paroi trachéale ont tres probablement leur part de responsabilité
dans les troubles de la motricité trachéale. Nakazato a observé des anomalies structurales de la

paroi trachéale, en particulier de I'innervation intrinséque et de la membraneuse suggérant une
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anomalie de séparation entre cesophage et trachée - Une hypoplasie pulmonaire a été observée a
la naissance en cas d'atrésie de I'eesophage. Pour Gaultier et al, qui ont cherché a apprécier le
degré d'hypoplasie pulmonaire par la mesure de la capacité résiduelle fonctionnelle (CRF) chez
18 nourrissons opérés d'atrésie de I'cesophage, I'hypoplasie est significativement plus
importante lorsqu'il existait un hydramnios. L'hypothese avancée par ces auteurs est celle d'un
trouble de la dynamique du liquide amniotique, donc du liquide intra-pulmonaire, dont le réle
dans le développement pulmonaire est connu. Une étude longitudinale réalisée chez quatre
nourrissons montre une augmentation de la CRF dans tous les cas et une normalisation dans

deux cas.

Les Fausses routes de la fistule ceso-trachéale Inhalation du liquide gastrique par le biais

Figure 12 : Risques pulmonaires d'une atrésie de |'cesophage. [3]

- 43 -



La prise en charge de I'atrésie de I’;esophage
au service de chirurgie pédiatrique générale du CHU de Marrakech

Il. Epidémiologie :

1. La frégquence :

L’atrésie de I'eesophage est une malformation relativement fréquente, sa prévalence
varie de 1 pour 2500 a 4500 naissances [21,22].cette fréquence est rapportée dans les
différentes séries au nombre d’enfants nés vivants, les morts foetales in utéro ,les avortements
et les morts nés sont exclus, ce qui fait que cette affection reste sous estimée.

Une étude épidémiologique récente a été faite dans 23 régions européenne a propos de
1222 cas sur la période de 1987 a 2006 a trouvé une prévalence globale de 2.43 pour 10 000
naissances avec des différences régionales allant de 1.27 a 4.55 [21]. Une autre étude faite par
HAWAII birth defect program durant une période allant de 1986 a 2000 a objectivé une incidence
de 2,2 pour 10 000 naissances vivantes (NV) [22]. L'incidence de I’AO aux états unis est de 2.1 a
2.8 pour 10 000 ( NV) [22]. Charles Shaw Smith a fait une étude épidémiologique large estimant
I'incidence de I’AO par 10 000 (NV) par régions géographique.les résultats obtenus étaient : 2.86
en Europe, 2.82 en Californie et 2.55 au niveau mondiale. [23]

Au Maroc, I’AO reste mal estimé en raison du petit nombre d’études faites et qui sont

toutes dominées par rapports de cas et des petites séries.

2. Le sexe:

Il ny apas de prédominance de sexe pour l'atrésie de I'eesophage [22,24] bien que
certaines séries ont déclaré I'anomalie a étre plus fréquente chez les garcons [25-28].
Dans notre série, on note une prédominance masculine. en effet, le sexe masculin était

intéressé dans 61% des cas avec un sexe ratio de 1.6 (tableau n° IX)
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Tableau IX: Tableau comparant le sexe de nos malades avec d’autres séries

Auteurs Année Nombre de cas Sexe ratio

Notre série 2012 31 1.6
Lilja [8] 2008 147 1.4
Elmaaroufi [12] 2006 46 1.2
Pedersen [21] 2012 1222 1.35
Seo [29] 2010 97 1.5
Tandon[30] 2008 127 1.9
Calisti [31] 2004 75 1.08
3. Le terme :

Le un tiers des nouveaux né porteurs d’'une atrésie de I’cesophage naissent avant le

terme (age gestationnel < 37 SA), cette proportion augmente en cas d’anomalies associées.

Cette prématurité est probablement liée a I’hydramnios associé a I'atrésie de I',esophage.

[21,24]

Dans notre série, le taux de prématurité était seulement 3% ce qui ne rejoint pas les

résultats trouvés par les autres auteurs (tableau n°X)

Tableau X : tableau comparant le taux de prématurité dans notre série avec d’autres séries

Auteurs année Nombre de cas Taux de prématurité
Notre série 2012 31 3%
Elmaaroufi [12] 2006 46 19.5%
Seo [29] 2010 97 32%
Tandon [30] 2008 127 31%
Calisti [31] 2004 75 32%
Mortell [32] 2009 92 13%

o 1 Y
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4. Poids de naissance :

Le poids de naissance est un élément tres important a étudier, puisqu’il constitue avec
d’autres parametres des éléments pronostiques. Plusieurs études faites ont objectivé un taux de
mortalité élevé dans les atrésies avec faible poids de naissance . D’aprés une expérience faite
sur un échantillon de 460 malades qui a objectivé un taux de survie de 66% chez les patients
ayant un poids <1500g alors qu’il est de 90 % chez les nouveaux nés pesant >1500g, Lwis
Spitz a conclut qu’un poids de naissance <1500g constitue un facteur de haut risque [33,34],
quoi que Choudhury [33] et al ont montré qu’un faible poids de naissance(B1500 g) n'a pas
d’impact sur la survie, et la plupart des auteurs maintenant ne considérent plus le poids de
naissance un facteur de risque majeur [35,36]. Le taux d’atrésie de I'esophage est
significativement élevé chez les nouveaux né avec un faible poids de naissance [22,24,28,37],
ceci peut étre lié a la présence d'autres anomalies congénitales associées [22].

Les résultats de notre étude ne rejoignent pas ces donnés puisque 61% de nos patients

avaient un poids de naissance > 2500g. (tableau n°XI)

Tableau XI : Comparaison du poids moyen de nos malades avec celui des autres séries

Auteurs année Nombre de cas Poids moyen
Notre série 2012 31 2580 g
Lilja [8] 2008 147 2724 g
Elmaaroufi [12] 2006 46 2562 g
Seo [29] 2010 97 2500 g

On remarque que le poids moyen de nos malades est presque le méme trouvé dans les

autres séries.
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5. L’age maternel :

La relation entre I’dge maternel et le risque de I’atrésie de I’,esophage a fait I'objectif de
plusieurs études, mais les résultat obtenus étaient partiellement contradictoires. certaines
études ont montré un taux élevé de la malformation chez les nouveau né des femmes avec des
ages extrémes (forme de U) [37], d’autres auteurs ont prouvé que le risque de I'anomalie est
plus élevé chez les meres agés >35ans [21,26], alors que certaines études n’ont trouvé aucune
relation entre I’Age maternel et I’atrésie de I'cesophage .[28,38]

Dans notre série, ce parametre était difficile a préciser puisqu’il ne figurait pas sur les

dossiers des malades.

6. la parité :

La parité semble avoir un impact sur le risque de I'atrésie de I’cesophage. Plusieurs
études faites ont montré qu’une faible parité chez la mére augmente le risque de survenue de
I’lanomalie chez I’enfant [26.28,39] alors qu’une étude faite par Bianca sur 60 malade, a trouvé
un taux élevé de I’'anomalie dans les cas avec une parité < 1 ou >3. [40]

Dans notre série, la parité n’a pas été analysée par défaut d’information.

lll. Classification anatomigue : [24,3,4]

Il existe plusieurs variantes anatomiques d’atrésie de I'cesophage. diverses classifications
ont été proposés en se basant sur la présence ou non d’une fistule ceso-trachéale associée et la
localisation de cette fistule.[3]

La premiére classification élaborée est celle de Vogt en 1929 [41], modifiée par Ladd

(1944) [42] et Gross (1953) [43], et qui définit 5 types d’atrésie de I’cesophage [4]. Kluth [44],
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En 1976, a publié un vaste atlas des atrésies de I'cesophage, quireprésentait 10
grands types, chacun avec nombreux sous-types, qui se fonde sur la classification de Vogt.

Il semble plus utile de décrire I'anomalie anatomique plutot que d'attribuer une
étiquette qui ne peut étre largement reconnaissable [4]. Les différents types sont Par ordre de
fréquence : (Figure n°13)

- Atrésie de I';esophage avec fistule ceso-trachéale distale ( Ladd Ill ; Gross C) : elle est
de loin le type le plus fréquent 80 a 85% des atrésies [4,45]. Dans cette variété,
I’;esophage proximal se termine en CDS borgne au niveau D3 D4, il est dilaté et sa
paroi est épaisse. Le CDS inférieur est de diameétre plus petit que celui de I'cesophage
supérieur et sa paroi est plus mince et fragile communiquant avec la trachée a sa face
postérieur par une fistule de calibre variable, parfois méme au niveau de la caréne ou
la bronche souche droite.[3,4]

- Atrésie de ';esophage pure (Ladd | ; Gross A) : elle représente 7% des atrésies. dans
ce type les deux CDS proximal et distal sont borgnes sans aucune communication
avec I'arbre trachéo-bronchique. Le segment cesophagien supérieur se situe
généralement plus haut au niveau de D2 . ’cesophage inférieur ne remonte que de 1
a 2 cm du hiatus oesophagien. Il est important d'exclure une fistule ceso -
trachéale proximale . Ce type pose un probléme de reconstruction cesophagienne a
cause de I’écart important entre les 2 CDS eesophagiens [3,4].

- Atrésie de I'eesophage avec fistule ceso -trachéale proximale ( Ladd Il, Gross B):
Dans ce type seul le cul-de-sac supérieur est en communication avec la trachée. c’est
une variété rare : 2% des cas.

- Atrésie de I';esophage avec fistule oeso-trachéale proximale et distale (Ladd IV, Gross
D): 0.5% a 1% des cas. Dans cette forme, les 2 culs-de-sac ocesophagiens
communiquent avec la trachée, et I'écart inter-cesophagien est le plus souvent

réduit.
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Selon Spitz , beaucoup de patients porteurs de cette forme ont été mal diagnostiqués et
traités comme atrésie type lll par méconnaissance de la fistule proximale, qui ont présentés dans
les suites postopératoires des infections respiratoires récidivantes menant a des investigations
qui ont révélés une fistule ceso-trachéale qui a été considéré comme une fistule récurrente. Avec
I'utilisation d’une endoscopie préopératoire, la reconnaissance précoce de la double fistule est
faite et la réparation totale est réalisée dés la premiere intervention. Si la fistule proximale n’est
pas identifiée initialement, elle doit étre suspecté par fuite d’air importante, émanant du CDS

supérieur en per-opératoire lors de la réfection de ’'anastomose.[4]

- Autres types anatomique : la fistule ceso -trachéale isolée sans atrésie de I'cesophage
( Ladd V, Gross E) et la sténose cesophagienne ( Ladd VI). Ces formes ne sont pas
réellement des atrésies de I'esophage mais ils sont décrites comme des formes

anatomiques dans les différents classifications [24].

Type | (Ladd) Type 1l (Ladd) Type Il (Ladd)
Type A (Gross) Type B (Gross) Type C (Gross)
7-10 <% 1 96 7S Y%

Type IV (Ladd) Type V (Ladd)
Type C (Gross) Type D (Gross)
2-4 26 S %

Figure 13 : Représentation schématique des différentes formes anatomiques d'atrésie

de I';esophage et de fistule oesotrachéale selon Ladd et Gross [46].
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Dans notre série, le type Ill de Ladd était la forme anatomique la plus fréquente,

retrouvée dans 93% des cas, ce taux est proche de celui retrouvé dans les autres séries.(Tableau

n°XIl)

Tableau XII : les types anatomiques selon Ladd dans les différentes séries

Type | Type Il Type lll Type IV
Notre série 7% - 93% -
Lilja [8] 6% 1.4% 86% -
Elmaaroufi [12] 4.5% - 89% 2%
Seo [29] 2% 1% 91% 1%
Tandon [30] 7% - 92% 1%
Calisti [31] 8% 1.5% 86.5% -
Mortell [32] 17.3% 3.3% 76.1% 3.3%

IV. Diagnostic positif :

1. Diagnostic prénatal :

Le diagnostic prénatal de I'atrésie de I'esophage est extrément difficile, seul un tiers
des AO est diagnostiqué en anténatal [47]. Or ce diagnostic est important a établir car il va
permettre d’orienter la meére vers un centre spécialisé afin que le nouveau né soit pris en charge
a HO de vie. On dispose de 2 moyens pour le diagnostic anténatal : I’échographie et I'imagerie

par résonnance magnétique (IRM).

1.1 _I'échographie: (figure n°14)
Le diagnostic échographique de I'atrésie de I’cesophage repose sur des signes indirects :

I’hydramnios, I'absence d’image gastrique ou petite estomac, la dilatation de I’cesophage

I A\

cervical “pouch sign” et les mouvements de régurgitation ou de vomissements in utéro.
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L’hydramnios et I’absence de visualisation de I'estomac sont des signes peu spécifique
et trés peu sensible [48] car ils peuvent étre rencontré dans d’autres anomalies congénitales
[49], I'association de ces deux signes a une valeur prédictive positif de 56% [11]. Inversement la
visualisation de I’estomac n’élimine pas une atrésie de I',esophage avec une fistule ceso-
trachéale par laquelle I'estomac peut se remplir. Aubry, entre 1981 et 1986, a suspecté le
diagnostic devant un hydramnios et I’absence de visualisation d’estomac et I’ont méconnu 4 fois
dont 3 dans le cadre d’un syndrome polymalformatif [3].

Stringer et Al [50] ,a I'unité de Harrisson a san fransisco ont montré que sur 87 femmes
enceintes, dont les feetus avaient a I'échographie un petit estomac ou absence de l'image
gastrique, seuls 15 cas soit 17% ont eu une atrésie de I’;esophage.[11]

Le pouch sign est considéré pour certains auteurs pathognomonique de I’'atrésie de
I';esophage [50 ], mais il est inconstant et de réalisation difficile. La difficulté vient de ce que ce
signe varie dans le temps au cours d’'un méme examen :il faut attendre la déglutition, donc le
liquide venant remplir le CDS supérieur et entrainant sa distension qui sera de courte durée [48].

Le diagnostic est le plus souvent évoqué au troisiéeme trimestre de la grossesse.
Lorsqu’on suspecte une atrésie de I'cesophage, il est essentiel de répéter I’échographie, voire de
la faire controler par un échomorphologiste entrainé. c’est un examen long qui nécessite une
position feetale favorable : dos en arriere.[3]

L’échographie permet aussi de chercher d’autres malformations associées et de guider
un geste d’amniocentése pour la réalisation d’un caryotype dans le but de dépister une anomalie
chromosomique, mais elle reste imprécise en matiére de diagnostic prénatale de I'atrésie de

I’cesophage avec une sensibilité allant de 24% a 42% [50,51].

1.2 I'imagerie par résonnance magnétique (IRNt (figure n°15)

L’IRM occupe une place indiscutable dans le diagnostic prénatale de plusieurs anomalies.
Si le SNC a été sa premieére cible, son champ d’application s’est élargi au tube digestif grace en

particulier a I’emploi de séquences ultra-rapides [52].
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La dilatation du pharynx et du CDS cesophagien proximal est facilement visualisée par
I’emploi de séquences fortement pondérés T2 de type HASTE, TRUFISP ou RARE (pour Siemens).
Le caractere trés court des séquences ( de I'ordre de quelques secondes) autorise une approche
dynamique de la déglutition [52]. Langer et Al [53] ,sur une série de 10 feetus suspects d’atrésie
de I';esophage, ont pu attribuer a I'IRM une sensibilité de 100%, une spécificité de 80%,une
valeur prédictive positive de 83% et une valeur prédictive négative de 100% [52]. Ces chiffres
optimistes doivent étre pondérés par le faible effectif de leur étude. [54]

L’indication systématique de I'IRM dans le diagnostic de I’atrésie de I’;esophage n’est pas
bien élucidé. Pour certains la constatation d’un petit estomac et/ou une dilatation de I’cesophage
cervical constitue une indication formelle a I’ IRM, mais son élargissement a tout hydramnios est
toujours discuté [52].

Enfin, I'IRM ,grace a I'’emploi de séquences ultra-rapides en pondération T2, est un
moyen précis de confirmation diagnostique de I'atrésie de I’cesophage chez le feetus lorsque
I’échographie est évocatrice, mais toutes les formes d’atrésie de I’;esophage ne se manifestent
pas par un hydramnios et une dilatation du segment proximal de I’cesophage, ceci constitue une
limite a toute les méthodes d’imagerie. [52]

Dans notre série, aucun diagnostic anténatal n’a été posé bien que 29% de nos malades

avaient un hydramnios a I’échographie obstétricale.(tableau n° XIIl)

Tableau XIII : taux de diagnostic prénatal dans plusieurs séries

Auteurs Année Nombre de cas Taux du,d|agnost|c
Prénatal
Notre série 2012 31 0%
Elmaaroufi [12] 2006 46 4%
Pedersen [21] 2012 1222 33%
Seo [29] 2010 97 12%
Calisti [31] 2004 75 14.5%
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Le taux du diagnostic prénatal de I'atrésie de I'cesophage dans notre contexte reste tres
faible par rapport aux séries étrangeres. Ce taux peut étre amélioré par un bon suivi de toutes
les grossesses avec formation des échomorphologistes bien entrainés en matiére du diagnostic

prénatal .

Figure 14 : échographie obstétricale chez un foetus ayant une AO

A [55] : dilatation du CDS proximal ‘ pouch sign’. B [48]: I'aorte (Ao) est directement en contact de la
trachée (Tr), comme l'indique la fleche supérieure. L'cesophage (Oe) n'apparait que plus
caudalement, et sa lumiére est e continuité avec celle de la trachée, constituant une fistule.
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A

Figure 14 : IRM foetale montrant une dilatation de I’cesophage thoracique proximale (pouch sign)
avec hydramnios chez un foetus ayant une AO. [52]

A : coupe IRM sagittale en séquence TRUFISP. B : coupe IRM coronale en séquence RARE.
C : coupe IRM coronale en séquence HAS

2. diagnostic postnatal :

2.1 clinigue:
a- A la naissance :

L’atrésie de I’;esophage est une malformation a rechercher systématiquement lors de
I’examen initiale de tout nouveau né en salle de travail. Seul un diagnostic ultra-précoce, avant
toute manifestation clinique, et a fortiori avant toute tentative d’alimentation, permet de mettre
en route sans délais les mesures destinés a protéger les poumons qui est un élément capital du
pronostic.[3]

Pour affirmer la perméabilité de I'cesophage, on introduit une sonde gastrique souple
charriere 8 radio-opaque jusqu’a une longueur égale a la distance tragus-ombilic. pour étre plus
pertinent on compléte cette épreuve par un test a la seringue, qui consiste a I'injection par la
sonde, d’un bolus de 10 a 20 ml d’air en auscultant I’épigastre , I’arrivé de I'air dans I’estomac

provoque un souffle a I'auscultation et le test est dit positif [3]. En cas d’atrésie de I'cesophage,
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la sonde bute assez haut 9 a 10 cm des arcades alvéolaire [4,49,56], donnant une impression de
résistance élastique qu’il ne faut jamais forcer pour ne pas perforer le CDS cesophagien
supérieur et le test a la seringue sera négatif. Cette épreuve est soumise a des erreurs
diagnostiques : si la sonde utilisé est trop mince/molle, elle peut s’enrouler dans le pharynx ou
dans le CDS supérieur, donnant I'impression qu’elle a été poussée dans I’estomac sans qu’on ait
percu la butée caractéristique, comme elle peut passer dans la trachée et a travers une fistule
ceso-trachéale large, arrive au niveau de I’estomac [3,4,56]. A l'inverse, il peut arriver que la
sonde bute alors qu’il n’existe pas d’atrésie. Ce peut étre le cas d’une sonde rigide ou trop
pointue [3]. Il est étonnant de constater que dans la série de I’hopital de bretonneau, 21 enfants
encore sur 85 ont eu un diagnostic retardé, 13 fois au dela de la 24¢ heure, du fait d’une
épreuve a la sonde mal faite (sonde poussée mais test a la seringue non réalisé). [3]

Dans notre série une vérification systématique de la perméabilité cesophagienne a la salle
d’accouchement a été faite seulement chez 2 malades, permettant un diagnostic a la naissance
seulement dans 6.5% des cas et presque 60% de nos malades ont été diagnostiqué dans un délai
> 48h. En comparant ces résultats avec ceux des autres séries ( tableau n°XIV), on trouve que :
dans les séries étrangéres un diagnostic non évoqué en prénatal, est presque toujours faita la
naissance et sans retard, et dans la série de Rabat plus que la moitié des patients ont été
diagnostiqué a la naissance. Ceci incite les gynécologues, les sages femmes et les pédiatres a
réaliser impérativement un cathétérisme cesophagien ( épreuve a la sonde ) chez tout nouveau

né a la salle d’accouchement car un diagnostic tardif alourdit la prise en charge et compromet le

pronostic.
Tableau XIV : Tableau comparatif du taux du diagnostic
a la naissance de nos malades avec celui des autres séries

Auteurs Année Nombre de cas Taux du diagnostic a la naissance
Notre série 2012 31 6.5%

Elmaaroufi [12] 2006 46 54%

Pedersen [21] 2012 1222 83.4%

Calisti [31] 2004 75 85.5%
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b- Diagnostic tardif :
Si la perméabilité cesophagienne n’a pas été vérifier a la naissance, le nouveau né devient
symptomatique dans les premieres heures de vie et les symptomes classiques apparaissent :

L’hypersalivation malgré des aspirations itératives ;

- L’encombrement broncho-pulmonaire ;

- Les acces de cyanose parfois provoqués par le changement de position du nouveau
né ;

- Les acces de toux et de suffocation aux tétés, si I’alimentation est débuté, elle doit

étre arréter dés le premier acces ;

- La détresse respiratoire ;

La distension abdominale ;

A ce stade, une pneumopathie de déglutition vient alourdir la prise en charge d’ou
I'intérét d’un diagnostic précoce [12]. Un diagnostic retardé jusqu'a I’apparition des signes
cliniques n’est plus acceptable dans la pratique pédiatrique actuelle selon L. spitz .[4]

Dans notre série, la majorité des patients ont été diagnostiqués apres apparition des
signes cliniques soit 93.5% des cas, dont 42% se sont présentés avec une détresse respiratoire.

Plus que le tiers des malades avaient une pneumopathie associée.

2.2. Radiologigue :

Méme si le diagnostic de I'atrésie de I’;esophage est évident , une confirmation
radiologique est obligatoire. en générale, un cliché thoraco-abdominale de face et un autre
cliché thoracique de profil sont suffisants. lls sont réalisés aprés mise en place d’ une sonde
cesophagienne radio opaque poussée au fond du CDS supérieur dont La visualisation peut étre
amélioré par une injection d’air par la sonde lors de la prise du cliché de facon a le distendre et
donner un contraste négatif [57 ]. Sur Le cliché de face on peut identifier une poche borgne
remplie d’air située dans le médiastin supérieur en arriére de la trachée et correspondant au CDS

proximal [57,58]. Un enroulement de la sonde est visualisée, généralement entre la 2¢ et la 4¢

- 56 -



La prise en charge de I'atrésie de I’;esophage
au service de chirurgie pédiatrique générale du CHU de Marrakech

vertebre dorsale ce qui constitue un élément diagnostique important[4,57,59] (figure 15,16).
Sur le cliché de profil, on voit rarement I'image directe aérique de la fistule ceso -trachéale
inférieur [12]. C’est I’analyse de I'aération des structures digestives sous diaphragmatiques sur
le cliché abdominal de face qui affirme I’existence de cette fistule et permet donc de préciser le

type de I’atrésie [4,12]:

> La présence d’une aération témoigne|de la présence|d’une FOT inférieure. Elle est

en faveur d’une atrésie type lll ou IV. (figure n°16)

> L’absence d’air dans I’estomac témoigne de I'absence de FOT inférieure : atrésie
type | ou ll.(figure n°17)

La radiographie permet donc de :

- Confirmer le diagnostic.

- Apprécier le niveau du CDS supérieur et ainsi d’estimer I’écart entre les deux
segments : proximal et distal.

- Préciser le type anatomique .

- Apprécier I'état pulmonaire.

- Visualiser une malformation associée vertébrale ou costale.

- Apprécier la silhouette cardiaque et la position de I’arc aortique.

L’opacification cesophagienne est a proscrire formellement vu le risque d’inondation

pulmonaire.
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Figure 16 : Radiographie thoraco-abdominale de face montrant un enroulement de la sonde

dans le CDS proximal avec aération digestive : AO type Ill ou IV.[45]

Figure 17 : radiographie thoraco-abdominale de face montrant un enroulement
de la sonde dans le CDS proximal sans aération digestive : AO type | ou Il. [57]
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V. Les malformations associées :

L’atrésie de ';esophage est souvent associée a d’autres malformations congénitales. La
fréquence de ces malformations rapportée dans les différentes séries, variaient de 36% a 66%
des cas [28,60,61]. Cette fréquence justifie de les chercher de principe en prénatal a
I’échographie obstétricale a chaque fois le diagnostic d’atrésie est suspecté, et aprés la

naissance par un bilan systématique (cf bilan préopératoire) .

Dans notre série, 42 % de nos patients avaient une malformation congénitale associée, ce

taux est proche de ceux trouvés par les autres séries, sauf dans la série de rabat ou plus que

moitié des malades avaient des malformations associées.(figure n°17)

100%
90%
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50%
40%
30%
20%
10%
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A8%

47%

Figure 18: la fréquence des malformations associées dans les différents série
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1. les malformations cardiovasculaires :

Leur fréquence rapportée dans les différentes séries varient de 13% [28] a 55%[63]. Elles
sont trés variables, mais les plus fréquentes sont la communication inter-ventriculaire ( CIV),la
tétralogie de fallot, la communication inter-auriculaire et le canal artériel [3,45,64]. Certaines
cardiopathies sont particulierement graves: canal atrio-ventriculaire, ventricule unique,
hypoplasie du coeur gauche.., et peuvent étre responsables de décés avant toute cure
chirurgicale de I'atrésie de I’cesophage ou dans les suites postopératoires [3].

Les anomalies des gros vaisseaux mettent plus rarement en jeu le pronostic vital mais
peuvent étre source de difficultés opératoires. Elles sont souvent la conséquence d’une anomalie
de développement de I’arc aortique : arc aortique droit, double arc aortique, artere sous-claviere
droite rétro-cesophagienne, tronc artériel brachiocéphalique naissant a gauche qui peut
comprimer la face antérieur de la trachée [3]. Certains auteurs ont montrés que ces anomalies
peuvent étre méme incriminés dans la survenue d’une atrésie de I'cesophage. Fluss et Poppen
ont publié que la pression exercée par ces vaisseaux anormaux sur les organes médiastinaux
adjacents au cours de la vie embryonnaire, peut étre une cause de I'atrésie de I',esophage[65].
D’aprés une étude faite par Canty et al, en 1996 sur 203 malades avec une atrésie de
I’esophage, ils ont trouvés que 69 % des malades ayant une anomalie de I’arc aortique avaient
un long gap entre les 2 segments cesophagiens, et ils ont conclut que cette anomalie peut étre
responsable d’un long gap entre les deux CDS cesophagiens.[66]

Les malformations cardiaques majeurs, constituent les principales causes de mortalité

dans I’atrésie de I',esophage [4].

2. les malformations gastro-intestinales :

Leur fréquence varient de 8% [67] a 27% [68] dans les différentes séries[60]. Ces
malformations sont particulierement a type de : malformations ano-rectales avec une

fréquence allant de 6% [3] a 14% [4] , et de 3 a 6% pour les atrésies duodénales. La hernie
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diaphragmatique est une association extrémement rare et reconnue d’étre mortelle. 18 cas ont
été rapportés dans la littérature mondiale avec cette association[43,69]. La plupart des auteurs
n’ont pas donné de détails a propos de ces cas, seulement 3 patients ont été décrit d’avoir une
hernie diaphragmatique gauche associée a une atrésie de I';esophage type lll, et qui ont tous
décédés[70-72]. En 1996, Sapin et al ont publié un cas d’'un nouveau né prématuré qui a été
admis pour un diagnostic d’une hernie diaphragmatique gauche, et au cours de la cure
chirurgicale de cette malformation, une atrésie de I'cesophage type Ill a été découverte
fortuitement devant I’expansion de I’estomac rythmée par la respiration [73].

Quelques rares cas d’une sténose hypertrophique du pylore associée a une atrésie de
I’cesophage ont été rapporté. Le diagnostic d’une sténose hypertrophique du pylore en cas d’une
atrésie de I’;esophage est souvent fait tardivement vu que les vomissements secondaires a cette
sténose apparaissent dans la période postopératoire et peuvent étre attribués a une
complication de la chirurgie cesophagienne ( RGO ou sténose de I'anastomose). Le diagnostic de
sténose hypertrophique du pylore associée, doit étre pris en compte dans I'évaluation des
vomissements chez le nourrisson aprés la cure chirurgicale de son atrésie de I'cesophage et des
bilans paracliniques doivent étre demandés dans ce sens[74].

Un cas particulier vient d’étre publié, est celui d’'un nouveau né prématuré trisomique
21, présentant une atrésie de I;esophage type | associée a une atrésie duodénale, du canal
pancréatique et biliaire du cholédoque [75].

D’autres anomalies occasionnellement associées ont été rapportées : duplication
cesophagienne kystique [76],diverticule de Meckel [77], atrésie du gréle ou du colon, dilatation

segmentaire du gréle et la maladie de Hirschprung [3].

3. les malformations urogénitales :

La fréquence varient de 8% [78] a 21% [60]. Les malformations urinaires sont

extrémement diverses et intéressent tout le tractus urinaire. Les malformations génitales sont
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dominés par les cryptorchidies, les hypospadias, les anomalies du développement sexuel et elles
s'integrent généralement dans le cadre d’une association syndromique. Actuellement
I’échographie rénale suffit a dépister les uropathies qui, seules, justifient un bilan urologique

plus complet.[3]

4. les malformations squelettiques :

Les anomalies vertébrales associées a I'atrésie de I’cesophage sont généralement limitées
a la région thoracique [4], elles sont d’ordre numérique ( vertébres surnuméraires, en
mosaique...) ou morphologique ( fusion vertébrale), associées ou non a des anomalies
costales[3]. Leur fréquence varient entre 6.2% et 21.1% [11]. Les anomalies des membres
prédominent au niveau du rayon externe ( agénésie radiale) . Elles présentent plus de 5% des cas.

(3]

5. les anomalies chromosomiques :

Le taux rapporté de ces anomalies est trés variable, allant de 2.6% [79] a 10,6% [61]. les
plus fréquentes sont : la trisomie 18, la trisomie 21, la trisomie partiel 3p, la délétion partiel 5p,
la délétion distal 13q voire de délétion interstitielle 17q et 21 [60]. La réalisation d’un
caryotype est justifiée en cas d'une atrésie de I'eesophage avec des malformations

associées .[60]

6. Autres malformations :

- Les malformations respiratoires : I’hypoplasie ou I'agénésie pulmonaire, la
trachéomalacie, I’atrésie laryngée.

- Les malformations du systéme nerveux : la myéloméningocéle, I’hydrocéphalie,.
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- Les malformations faciale et céphalique : les fentes labiopalatines, la dysmorphie
faciale, la microphtalmie, I’atrésie choanale.

On n'a pas démontré si I'atrésie de ';esophage est associée a des types spécifiques de
malformations , et il y a une large différence entre les taux rapportés concernant I’organe le
plus touché par ces anomalies associées[60], quoique certains auteurs ont montrés que les
malformations associées les plus fréquentes sont les malformations cardiaques[80,81].

En comparant nos résultats avec ceux des autres auteurs, on trouve que dans notre série,
les anomalies cardiaques étaient les malformations associées les plus fréquentes avec un taux
de 22,6%, ce qui rejoint les résultats des autres séries sauf celle de rabat dans laquelle les
malformations gastro-intestinales étaient majoritaires. Les malformations gastro-intestinales et
les anomalies chromosomiques sont moins fréquentes dans notre série par rapport aux autres,
alors que les malformations musculo-squelettiques sont plus fréquentes dans notre étude et

viennent en 2éme position aprés les malformations cardiaques . (tableau n°XV)

Tableau XV: Répartition des malformations associées dans notre série comparée
avec d’autres études

Pedersen
Notre série | Elmaarouf[12] 21] Tandon[30] | Mortell [32]
Les malformations
. 22.6% 21% 29.4% 13.4% 30.4%

cardiaques

L Ifi i

es  maliormations | - oo 28% 15.5% 12% 15.2%
| gastro-intestinales

L Ifi ti

€s ~ mallogyttie® 13% 14% 16.4% 1.6% 9%

| génito-urinaire

Lesmalformation
musculo- 16% 2% 13% 11% 10%

squelettiques

Les  malformations
neurologiques

- 7% - 6.3% 11%

Les anomalies
chromosomiques

3.2% 4.5% 8.6% - 7.6%
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7. Les associations malformatives

Dans toutes les séries, on trouve que les différentes anomalies associées a I'atrésie de

I’cesophage

rentrent parfois dans le cadre d’'un syndrome ou d’une association malformative

particuliere. Certaines associations sont plus fréquentes dans les atrésies de I’cesophage,

notamment celle décrite par Quan et Smith [82] en 1973 sous le nom de VATER, qui regroupe

des anomalies vertébrale (V), ano-rectales (A), trachéo-cesophagiennes (TE), rénales et une

anomalie du rayon radiale (R). cette entité a été par la suite étendue aux malformations

cardiovasculaires (C) et des extrémités (L=limb) sous I’acronyme de VACTERL [3,4]. Pour retenir

ce syndrome, on exige qu’'au moins 3 malformations soient présentes [3]. L’incidence de

VACTERL dans les séries , en cas d’AO, varient de 10% [11,60] a 19% [83].

D’autres syndromes peuvent , occasionnellement, accompagner I’AO :

syndrome de charge: colobome, cardiopathie, atrésie choanale, retard de
croissance et un retard psychomoteur, hypoplasie génitale et déformations de
I'oreille. L’atrésie de I'cesophage a été identifiée dans environ 10% des cas
présentant ce syndrome [23,84].

syndrome de Potter :agénésie rénale, hypoplasie pulmonaire, dysmorphie faciale
[4].

SCHISIS association: omphalocéle, fente labiale et/ou palatine, hypoplasie génitale
[4].

Le G syndrome, autosomique dominant, qui associe un hypertélorisme avec ou sans
fistule labiopalatine, des troubles de la déglutition et un hypospadias [3].

Feingold syndrome : syndrome oculo-digito-cesophago-duodénal, caractérisé par
une microcéphalie, des anomalies des doigts, et des atrésies du tractus digestif

principalement de I’;esophage. Il est autosomique dominant [23].
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- AEG syndrome : anophtalmie, atrésie de I'esophage et anomalies génitales. C’est
une association rare ,seulement 20 cas ont été rapportés dans la littérature

[85,86].

Les bases génétiques de ces syndromes et de leur association avec l'atrésie de
I’;esophage ont été établies et les genes responsables sont maintenant bien reconnus [23].

Dans notre série, parmi les 13 malades ayant des malformations associées (42%),
seulement 2  soit 6.5% avaient une association syndromique type VACTERL fait d’une
malformation ano-rectale haute, une communication inter-auriculaire avec une atrésie de
I';esophage type lll chez le premier malade, et fait d’'un syndrome de jonction pyélo-urétéral et
une cardiopathie , associant un foramen ovale perméable avec persistance du canal artériel , et
une atrésie de I’;esophage type Ill chez le 2¢ patient. Le Ter malade avait également un syndrome

de prune Belly associé.

VI. La prise en charge :

1. Mise en condition: [3,4,24,45]

Une fois le diagnostic de I'atrésie de I'eesophage est posé, le nouveau né doit étre
transférer a l'unité de réanimation néonatale pour mise en condition et préparation a
I'intervention. un certain nombre de mesures doivent étre entretenus :

- L’installation en proclive a 45° pour éviter le passage du contenu gastrique dans la

trachée a travers une fistule oeso-trachéale distale.

- L’aspiration continue de CDS cesophagien supérieur a -40cm d’eau aprés mise en
place d’une sonde de Replogle. Les sondes utilisées sont F-10 chez les nouveau né
ayant un poids >=1500g et F-8 si le poids<1500g. Cette aspiration a pour but d’éviter
I’encombrement et I'inhalation bronchique . Cependant, l'utilisation d’une sonde a

double lumiere est loin d’étre universelle, vu qu’elle peut se bloquer avec un risque
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d’inhalation. certains centres utilisent une sonde naso-cesophagienne simple avec
des aspirations réguliéres et intermittentes.

- En l’absence de détresse respiratoire, il est préférable de laisser le nouveau né
ventiler spontanément sous I'air ambiant ou éventuellement enrichi en oxygéne selon
la Sp0O2. Si une ventilation mécanique est nécessaire, une intubation nasotrachéale
est préférable a I'intubation orotrachéale du fait de meilleure possibilité de fixation
de la sonde qui limitent le risque d’extubation accidentelle. Le calibre de la sonde
doit étre adapté au poids de I’enfant. En poussant la sonde juste au dessus da la
caréne, on intube sélectivement la bronche souche droite et on retire
progressivement la sonde jusqu’a ce que le poumon gauche soit ventilé, en orientant
le biseau en avant pour augmenter les chances d’obturer la fistule cesotrachéale, Ceci
n’est plus vrai si la fistule siege au niveau de la caréne ou la bronche souche droite.
La ventilation artificielle doit étre réservée aux nouveau nés dont la détresse
respiratoire ne céde pas avec les mesures énoncées ci-dessus et témoigne d’une
atteinte parenchymateuse pulmonaire sévere. Une ventilation a pression élevée peut
entrainer une distension gastrique en cas de fistule ceso -trachéale inférieur, qui peut
se complique d’une perforation de I’estomac. Les pressions basses avec des
fréquences élevées sont recommandés.

- Un abord veineux permet de perfuser sans retard le nouveau né pour assure
I’équilibre hydro- électrolytique et glycémique .

- Une antibiothérapie parentérale a large spectre est indiqué si présence de signes
cliniques ou paracliniques d’infection ou en cas d’une anamnese infectieuse positive.
En dehors de cette situation, aucun traitement antibiotique n’est nécessaire. Pour
Leung et al qui ont étudié la flore bactérienne du CDS supérieur sur 40 malades, un
tel traitement prophylactique serait néfaste en sélectionnant des germes hautement

pathogeénes.
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Surveillance continue, par un monitorage, des constantes vitales et surtout des

parametre respiratoires.

Toutes ces mesures ne dispensent pas de celles prises a titre systématique chez tout

nouveau né : asepsie rigoureuse dans toutes les manipulations, protection thermique, injection

de 5mg de vitamine K. Le transfert doit étre confié a une équipe médicalisée spécialisée dans le

transport des nouveau nés.

Dans notre séries, tous les malades ont été hospitalisés initialement a l'unité de

réanimation pédiatrique , ou’ ils ont bénéficier de cette mise en condition et une antibiothérapie

parentérale a large spectre était systématique chez tous les patients.

2. le bilan préopératoire :

Le séjour du nouveau né dans l'unité de réanimation permet aprés la mise en condition,

de rassembler les éléments du bilan préopératoire qui vont guider les indications chirurgicales.

2.1. Le bilan malformatif: [3,4]

La recherche de malformations associées se fait par :

L’examen clinique qui permet de reconnaitre facilement une malformation ano-
rectale, une agénésie radiale, Une abolition des pouls fémoraux, une dysmorphie
faciale ou d’autres anomalies morphologique ;

La radiographie thoraco-abdominale de face peut mettre en évidence des
malformations costo-vertébrales, une image en double bulle caractéristique d’une
atrésie duodénale, une anomalie de la silhouette cardiaque en faveur d’une
cardiopathie congénitale ou absence du bouton aortique a gauche évoquant un arc
aortique droit;

L’échocardiographie permet de faire le diagnostic des malformations cardiaques et
des gros vaisseaux, notamment la présence d’un arc aortique droit qui se reproduit

dans 2.5% des cas [87,88,89]. Selon certains auteurs I’'IRM est I’examen de choix pour
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confirmer le diagnostique d’un arc aortique droit dont dépend la voie d’abord
chirurgicale [4]. En cas de cardiopathie congénitale associée, une prise en charge par
un cardiologue pédiatre avec un traitement médicale est nécessaire avant la cure
chirurgicale de 'atrésie [45] ;

- L’échographie abdominale / rénale, permet de diagnostiquer une malformation rénale
ou gastro-intestinale associée. Elle constitue avec I'échocoeur et la radiographie
standard des examens de routine chez tout nouveau né ayant une atrésie de
I’esophage [3,45] ;

- La Radiographie du rachis doit étre réalisé si une anomalie vertébrale a été
suspectée sur la radiographie thoraco-abdominale [57] ;

- L’échographie transfontanellaire est indiquée en cas de prématurité, a la recherche
d’une hémorragie intra-ventriculaire. Il permet également de mettre en évidence une
malformation cérébrale [45] ;

- Le caryotype doit étre fait si présence de plusieurs malformations associées avec une
dysmorphie évocatrice d’une anomalie chromosomique particuliere [45]. Selon
certains auteurs, il doit étre systématiquement réalisé [3].

2.2. I'endoscopie préopératoire {4,11,24]

L’indication d'une endoscopie préopératoire reste toujours controversée. Certains
auteurs optent pour sa réalisation systématique en préopératoire [90,91]. Elle permet de voir la
fistule ceso-trachéale et de préciser son siege exacte au niveau de I'arbre trachéo-bronchique
(figure n°19), d’exclure la présence d’une éventuelle fistule du CDS proximal, de diagnostiquer
une trachéomalacie qui peut exister dans 30% des cas [92] et chercher d’autres malformations
trachéobronchique associé. L. Spitz et ses collegues réservent I’endoscopie préopératoire aux
atrésies type | pour exclure une fistule ceso- trachéale du CDS supérieur, vu que son incidence a
été estimée a 13 % dans les atrésies cesophagiennes pure [11]. Une étude faite a Bambino Gesu

children’s hospital a Rome en Italie, portant sur 62 patients avec atrésie de I’cesophage, durant
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la période de 1997 a 2003, qui ont tous bénéficié d’une bronchoscopie préopératoire , a
montré : la bronchoscopie a été utile chez 45.5% des cas et dans 24.2% elle a eu un role
important dans la modification de I’approche chirurgicale. lls ont conclu que la bronchoscopie
est une procédure utile qui devrait étre recommandée dans les centres pédiatrique de niveau 3.
[90]

L’;esophagoscopie peut constituer une alternative a la bronchoscopie, elle permet
d’exclure une fistule proximal et de préciser la longueur du CDS supérieur.[4]

La bronchoscopie doit étre réalisée sous anesthésie générale en mode ventilation
spontanée, en préopératoire immédiat juste avant l'intubation et la thoracotomie [45]. Son
utilisation doit étre prudente chez les nouveaux nés prématurés ou ceux avec des troubles
respiratoires, vu qu’ils peuvent ne pas tolérer la ventilation spontanée. Il est préférable d’utiliser
une bronchoscopie rigide , pour éviter les troubles ventilatoires que peut entrainer une
fibroscopie flexible, mais des complications telles que la désaturation en oxygene, une
ventilation inadéquate, un traumatisme des voies respiratoires, laryngospasme ou
bronchospasme ont été connu pour se produire a la fois avec la bronchoscopie rigide et flexible

[45].
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Figure 19: image bronchoscopique visualisant une FOT proximale.[45]

2.3, Le scanner tri-dimensionnel [24]

La TDM tri- dimensionnelle avec les réformes aux 3 plans orthogonaux, incluant les
images SDD( shaded-surface display), et qui a développé actuellement la bronchoscopie virtuelle
permettant une vue tri-dimensionnelle de I’arbre trachéo-bronchique, semble avoir un réle
complémentaire dans le bilan préopératoire de I’ AO avec FOT (figure 20). IL permet une bonne
précision des traits anatomiques complexes de la malformation et surtout I'appréciation du gap
existant entre les deux CDS , permettant ainsi une meilleure orientation avant la chirurgie [93].

Islam et al ont rapporté un cas dans lequel un scanner tri- dimensionnel a été utilisé
pour faire le diagnostic d’une FOT proximal raté au début, chez une fille de 16 ans opérée a la
naissance pour une atrésie de I’cesophage type Il [94]. Ces études faites ont porté sur un petit
échantillon et devraient étre suivie par des recherches plus avancées sur une plus grande série
de patients afin d'évaluer la sensibilité et la spécificité de la méthode et optimiser les parametres

techniques.
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Figure 20 : Des images scannographiques (A, B) avec reconstruction en 3D (C)

dans un cas d’AO type 111.[95]

T: trachée ; F: fistule ; LB :bronche gauche ; RB: bronche droite ; PE: cesophage proximal; D:
esophage distal

2.4, L'échographie _médiastinale :

Une étude récente a été faite par Gassner et Galey dans le but d’évaluer I'apport de
I’échographie médiastinale couplée a I’échographie abdominale dans le diagnostic d’'une atrésie
de ';esophage et dont les résultats étaient tres satisfaisants : sur 16 malades avec une atrésie
de [I',esophage confirmée par la radiographie ou avec fistule oeso-trachéale isolée,
I'échographie a permis de poser le diagnostic d’une atrésie type Ill dans 12 cas et type | dans un
cas, Dans un cas, deux FOT supérieures ont été diagnostiquées  d’abord
par I’échographie médiastinale et confirmées plus tard par fluoroscopie. Dans deux cas sur
trois avec FOT isolée, la localisation de la fistule a été faite par échographie en détectant les
bulles d'air en mouvement, La longueur du CDS supérieur et les caractéristiques de sa paroi, la
position de la crosse aortique, ainsi que des malformations associées, ont pu étre

documentés chez tous les malades. [96].
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L’échographie médiastinale peut étre proposée pour apprécier la longueur du CDS
supérieur et ses rapports avec la crosse de I’aorte, avec un abord supra ou latéro-sternale . il est
utile d’instiller un peu de sérum physiologique par la sonde dans le cul de sac supérieur pour
mieux le mettre en évidence [24]. Cet examen n’est pas actuellement de la pratique courante et

sa place reste a préciser.

2.5. Autres bilans:

Un bilan sanguin doit étre systématiquement réalisée avant l’intervention, fait de:
numération formule sanguine, groupage, ionogramme, les gaz du sang, le bilan d’hémostase, la
protéine C réactive et des préléevements bactériologiques périphériques.

D’autres éléments sont essentiels a préciser au cours de ce bilan et sont pris en
considération dans la décision thérapeutique:

- L’état pulmonaire doit étre apprécier vu que la présence d’'un état pulmonaire
altéré peut interdire tout traitement chirurgicale temporairement. La radiographie pulmonaire
permet de montrer infiltrats pulmonaires ou un foyer pulmonaire en faveur d’une pneumonie
d’inhalation, un trouble de ventilation localisée a un lobe ou plus diffus, des opacités
parenchymateuses souvent multiples, d’autant plus fréquentes que le diagnostic a été tardif et
qgue I'enfant a été alimenté. Si ces opacités sont d’apparition précoce, elles suggérent I’existence
d’une fistule trachéo-cesophagienne supérieure. Il est habituellement facile de rattacher deux
poumons blancs a une maladie des membranes hyalines (MMH) chez un prématuré, ou un retard
de résorption du liquide amniotique. La présence d’une pneumonie est considérée comme
facteur de mauvais pronostic ;

- L’age gestationnel ;
- Le poids de naissance ;

Dans notre série, tous nos malades ont bénéficier d’'un bilan préopératoire systématique
fait de: radiographie thoraco-abdominale de face, une échocoeur, une échographie

abdominale/rénale et un bilan biologique. L’endoscopie pré —opératoire n’a pas été réalisée dans
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notre série et la recherche d’une fistule proximale a été faite en per-opératoire aprées
thoracotomie et dissection du CDS supérieur, par une simple inspection.

Au terme de ce bilan, le chirurgien peut distinguer les patients opérables d’emblée de
ceux qui doivent étre différés et il dispose de tous les éléments nécessaire pour le choix de la
tactique chirurgicale. En général, le nouveau né peut étre opéré une fois il est stable sur tous les
plans [24,87]. L’abstention chirurgicale peut étre une option thérapeutique en cas d’anomalies
associées séveres et incompatibles avec la vie, par exemple : I’agénésie rénale bilatérale (
syndrome de Potter), la trisomie 18, des cas avec des anomalies cardiaques majeurs dont la
chirurgie ne peut pas corriger et les nouveaux nés avec une hémorragie intra-ventriculaire grade

IV [4,87].

3. Traitement chirurgicale :

3.1 _buts :
- Supprimer toute communication entre I’cesophage et I’arbre trachéo-bronchique ;
- Rétablir la continuité cesophagienne ;

- Assurer une alimentation entérale précoce ;

3.2 Déroulement de l'intervention et technigues dghurgicales :[97,98]

Il faut tout d’abord assurer 2 voies veineuses périphériques, une voie veineuse centrale
peut étre nécessaire si difficulté dans I'abord périphérique , en cas d’une pathologie cardiaque
associée ou pour assurer une alimentation parentérale [45]. Certains auteurs préconisent un
abord artériel vu le risque d’instabilité hémodynamique potentielle au cours de I'acte opératoire
liée a la rétraction pulmonaire [45]. L'aspiration du CDS supérieur cesophagien par une sonde a
double courant doit étre maintenue et le nouveau né doit étre suffisamment réchauffé.

Le nouveau né est installé en décubitus latéral gauche avec un billot placé sous I’épine de

I’omoplate, pour soulever le thorax et mieux exposer le site opératoire [3,45]. L'intervention est
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réalisée sous anesthésie générale chez un nouveau né intubé ventilé. En cas de fistule ceso-
trachéale associée, 'usage de drogues anesthésiante doit étre limité au minimum, il faut un
positionnement prudent du tube endo-trachéal afin de permettre une ventilation adéquate avec
un flux d’air minimal a travers la fistule, le contréle de la ventilation doit étre particulierement
prudent jusqu’a ce que la fistule soit ligaturée. Certains préconisent la réalisation d’une
bronchoscopie en intra-opératoire juste avant lI'intubation ( cf bilan préopératoire).

la voie d’abord la plus utilisée est une thoracotomie postéro-latérale droite au niveau du
4eme espace intercostal, sans résection costale. La thoracotomie gauche doit étre utilisée en
cas d'un arc aortique droit. Aprés I'ouverture cutanée, le muscle grand dorsale est sectionné
perpendiculairement a ses fibres sur toute sa longueur. En arriere, la section du Trapeze sera la
plus économique possible. Le 2éme plan musculaire comporte le Rhomboide et le grand dentelé
en avant, ce dernier doit étre respecté en raison de son innervation, le nerf de Charles Bell
chemine paralléelement au bord du muscle et sa section entraine une amyotrophie responsable
d’un décollement de I’'omoplate. Aprés I'ouverture du fascia-serrato-rhomboide, le décollement
de I'espace cellulo-graisseux sous I'omoplate permet de palper les cotes et repérer ainsi
facilement la premiére cote.

L’abord du médiastin peut se faire par voie transpleurale ou extrapleurale, le choix entre
ces deux méthodes est I'objet de controverse [52]; La voie transpleurale est rapide et elle
permet une meilleur exposition du médiastin mais elle expose a plus de risque infectieux en cas
de lachage anastomotique et entraine une symphyse pleurale qui peut géner un éventuel
deuxiéme temps opératoire [3] alors que la voie extrapleural est plus longue, mais elle a
I’avantage de protéger la cavité pleurale et minimiser les conséquences infectieuse en cas de
lachage anastomotique [3,4]. Cet avantage ne semble pas avoir de répercussion sur La
mortalité : Stroedel rapporte 365 cas traités par voie extrapleurale avec une mortalité de 12%,

identique a celle de Bischop (240 cas) qui utilise une voie transpleurale [99,100].
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Dans I'approche extrapleurale, aprés section du muscle intercostal interne, on procede
a une dissection de la plevre pariétale qu’on poursuit jusqu’ au médiastin. Le premier élément
repéré est la veine grande azygos, sa section n’est pas systématique sauf si elle permet un
meilleure abord de la fistule ceso-trachéale , dans ce cas on fait une section entre les deux
ligatures de la crosse da la veine azygos [4].

Dans notre série, I’abord chirurgicale a été fait par thoracotomie postéro-latérale droite,
sans section musculaire, chez tous les patients dont une a été convertie en thoracotomie gauche
vu la présence d’un arc aortique droit. La voie extrapleurale a été utilisée chez tous les malades

sauf dans un cas, apres effraction pleurale accidentelle.

a- Repérage et dissection des culs de sac cesophagiens

En cas de fistule ceso-trachéale associée, le CDS inférieur se distend a chaque
insufflation, il est ainsi repéré. Aprés , il sera disséqué et mis sur lacs rapidement pour diminuer
la fuite d’air en cas de fistule. Cette dissection sera poursuivie de bas en haut jusqu’a I'origine
de la fistule . Le lacs doit étre placé le plus haut possible, pour limiter la dissection de
I’;esophage inférieur dont la vascularisation précaire serait menacée par une dissection
extensive [3]. Le CDS supérieur est facilement repéré lorsque |'opérateur demande a
I’anesthésiste d’y pousser la sonde oro-cesophagienne. Sa vascularisation tres riche autorise
une dissection tres haute qui peut aller jusqu’a I'orifice thoracique supérieur si nécessaire. La
dissection doit étre prudente car le CDS supérieur est trés adhérent a la face postérieur de la
trachée. Cette dissection large du CDS supérieur permet de reconnaitre et traiter dans le méme
temps opératoire une fistule trachéo-cesophagienne proximal associée si celle-ci n’a pas été
identifiée a '’endoscopie préopératoire.

Une fois la dissection est achevée, les deux CDS se sont rapprochés pour apprécier la
distance ( gap) entre eux qui va conditionner la tension qui s’exercera sur |'anastomose

cesophagienn. |l s’agit d’un temps essentiel de I'intervention, qui définit deux cas de figure :

s
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soit I'anastomose cesophagienne est possible dans le méme temps opératoire sans tension

excessive, soit I’'anastomose n’est pas réalisable.

b- Repérage et Fermeture de la fistule :

Le repérage de la FOT, se fait lors de la dissection du CDS cesophagien comme on I'a déja
décrit. Les deux extrémités trachéale et cesophagienne de cette fistule sont fermées par des
points séparés [4], d’autres auteurs utilisent des points continus ou transfixionnés [97],cette
fermeture doit étre au ras de la trachée, ni trop proche pour ne pas entrainer une sténose ni trop
loin pour ne pas laisser persister un diverticule qui pourrait comprimer la face postérieur de la
trachée et étre source de difficultés postopératoires. Une fois fermée, la fistule est sectionnée.
La fermeture peut étre testé par une instillation du sérum salé au niveau du site suturaire au
moment d’une ventilation forcée, I'apparition des bulles d’air témoigne de la perméabilité de la

fistule [4,97].

c- rétablissement de la continuité cesophagienne : §397]

c-1 Anastomose primaire

L’anastomose termino -terminale peut étre réalisée selon deux méthodes :

- L’anastomose en un seul plan par des points séparés est la méthode de choix.
les deux premiers points sont placés des 2 cotés latéraux, puis en postérieur avec
deux ou trois points supplémentaires, les fils sont noués a l'intérieur. les points
antérieurs ne seront placés qu’aprés avoir mis en place une sonde trans-
anastomotique F5 en silastic oro ou nasogastrique. Cette sonde permet une
alimentation entérale précoce (24¢ heure) et sert a la décompression gastrique en
postopératoire. Au cours de la réalisation de I’anastomose, Il faut veiller a prendre
toute I’épaisseur de la paroi surtout la muqueuse qui est la couche la plus solide ;

- I'anastomose en deux plans peut se faire selon 2 méthodes : I’lanastomose en 2

plans téléscopante de Haight, qui consiste a suturer la muqueuse du CDS supérieur
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a la totalité de la paroi de I';esophage inférieur ( muqueuse et musculeuse) et a
rabattre le plan musculaire supérieur sur cette suture . Elle présente I’'avantage
d’avoir moins de lachage anastomotique cependant elle expose a plus de risque de
sténose anastomotique ( 25%) ; L’anastomose en 2 plans de Potts et Swenson
comporte 2 plans de points séparés, I’un muqueux et I'autre musculeux. Elle est
difficile a réaliser vu que la paroi cesophagienne est trés mince. Cette méthode est

expose elle aussi a un risque important de sténose.

La distance entre les 2 CDS mesophagiens conditionne le degré de tension exercé sur
I’'anastomose. Son appréciation est assez subjective et le taux de I'anastomose irréalisable
diminue avec I'expérience de I'opérateur. Dans les cas ou il existe une difficulté a amener au
contact les deux extrémité cesophagiennes, plusieurs artifices techniques peuvent étre utilisés
pour permettre la réalisation de |'anastomose. Les myotomies permettent un allongement
chirurgicale du segment cesophagien supérieur , réduisant ainsi I’écart existant entre les 2 CDS
ce qui diminue le degré de tension anastomotique [22]. La myotomie de Livatidis (figure n°21) a
été décrite la premiere fois en 1973, elle consiste en une section circulaire compléte de la
couche musculaire en respectant la muqueuse et le réseau vasculaire sous muqueux et elle est
réalisée a 1 a 2cm de I'extrémité du CDS cesophagien supérieur. Elle permet un allongement de
1 a 1.5 cm du segment cesophagien. Cette myotomie peut étre facilitée par la mise en place
d’une sonde de Fogarty dans le segment cesophagien supérieur, dont le ballonnet est gonflé au
bleu de méthylene. On peut également utiliser un tube endotrachéal ou une sonde de Foley. Le
ballonnet ainsi gonflé permet de réaliser la myotomie sans difficulté et d’éviter une bréche
muqueuse. Une seconde myotomie circulaire peut étre réalisée sur le CDS cesophagien
supérieur ; mais la petite longueur de ce segment ne rend pas toujours possible cette seconde
myotomie. La myotomie peut, également, étre réalisée sur le segment cesophagien inférieur,

mais étant plus fin et ayant une vascularisation précaire, les complications sont plus fréquentes.
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Les principaux inconvénients de cette technique sont les diverticules cesophagiens
secondaires et les troubles de la motilité cesophagienne.

Des variantes de la myotomie de Livatidis ont été également proposées. La myotomie
hélicoidale de Kiruma qui effectue deux tours et demi de spires et rapproche secondairement
les tuniques musculaires, elle semble diminuer le risque de diverticule ; Les hemi-myotomie de
Monero semble mieux préserver la vascularisation; La myotomie par multiples incisions
horizontales au niveau du CDS cesophagien supérieur «en résille », qui semble éviter la
formation des diverticules.

Les plasties d’allongement du segment cesophagien supérieur (figure n°22) est une autre
alternative qui peut étre utilisée. Parmi ces plasties, on trouve le lambeau rapporté par Bar-mor
qui consiste en une section en U inversé du CDS supérieur, permettant I'allongement apres
retournement. Il respecte la vascularisation longitudinale mais diminue le calibre de I'cesophage,

et augmentant ainsi le risque de sténose anastomotique.

EMC A

\

Figure 21 : Myotomie de livatidis.[1]
A :La musculeuse cesophagienne est incisée selon les pointillés en arriére et selon

les traits pleins en avant.
B :la traction sur 'cesophage permet d’étirer la muqueuse et d’allonger ainsi I’cesophage
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Figure : Technique d’allongement cesophagien. [1]

A : I';esophage supérieur est incisé selon les pointillés

B : La partie incisée est basculée vers le bas

C : suture longitudinale de la partie de 'cesophage basculée permettant de gagner de la longueur
sur I’cesophage supérieur, I’extrémité inférieure de la plastie est ensuite suturée a I’cesophage
inférieur.

c-2 Le rétablissement secondaire :

L’anastomose primaire peut étre irréalisable a cause de la présence d’un long gap
supérieur a 3 cm surtout dans les types | et Il ; dans ce cas, la continuité peut étre rétabli
ultérieurement soit par une anastomose différée ; aprés allongement des CDS cesophagien ; soit
par cesophagoplastie. Dans les deux cas, une premiére intervention est nécessaire pour mise en

place d’une gastrostomie d’alimentation +/- une cesophageostomie .

- La gastrostomie :[101]

Elle sera réalisée aprés cure d’'une éventuelle FTO, Ceci en attendant le traitement
chirurgicale définitif de la malformation. La position de cette gastrostomie doit étre bien
réfléchie et soumise aux impératifs liés aux techniques qui pourront étre utilisées ensuite. Si
I'utilisation d’un greffon colique ou de conservation de I'oesophage natif est envisagée, cette

gastrostomie ne doit pas étre faite trop haute, sur la grande courbure, mais bien a sa partie la
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plus déclive, assez proche du pylore (mais pas trop pour que le ballonnet de la gastrostomie ne
soit pas obstructif a ce niveau), afin qu’en cas de geste anti-reflux secondaire, celui-ci puisse
étre pratiqué sans décrocher la gastrostomie. Une telle gastrostomie permettra de plus, en cas
d’oesophago-coloplastie, une anastomose cologastrique sans difficulté, avec méme la possibilité
de la confection d’une valve gastrique incompléte autour du greffon. Celle-ci doit étre
correctement fixée a la paroi, par des points séromusculo-pariétaux solides afin d’éviter toute
fuite et permettre ainsi une reprise rapide de I’alimentation. Au cours de ce geste, nous avons
maintenant I’habitude de lier I'artére colica-media de facon systématique a sa partie proximale,
comme le recommande Pellerin. Ceci permet un bon développement de I'arcade bordante et
facilitera un prélevement de greffon colique plus tard si cela est nécessaire [102].

Si une plastie par tube gastrique est prévue, il faut au contraire mettre la gastrostomie de
facon plus interne, proche de la petite courbure, hors du champ de prélevement du greffon
tubulé. Si une transposition gastrique est proposée, la gastrostomie doit idéalement étre située
au milieu de la face antérieure, suffisamment loin de la grande courbure pour préserver les
arcades vasculaires des vaisseaux gastro-épiploiques [103]. L’habitude de chaque équipe quand
au type de greffon utilisé conditionne donc la gastrostomie, dont la confection premiéere doit étre
le plus possible définitive, celle-ci servant souvent longtemps chez des enfants avec atrésie de
I';cesophage de type I. Dans d’exceptionnels cas, c’est une atrésie de type Ill qui ne peut étre
rétablie en un temps au cours de I'intervention initiale. Le probléme est que cette constatation
n’est faite qu’en per-opératoire, sur thoracotomie droite. Il faut bien siir fermer correctement la
fistule trachéo-cesophagienne, a points séparés, avec une épreuve d’étanchéité correcte.

Cette gastrostomie présente un certain nombre d’inconvénients avec risque de lachage,
infection cutanée, et d’occlusion postopératoire. En 2004, une nouvelle technique a été décrite
par Dalal Aziz [104] et ses collegues au Canada, C’est I’emplacement percutané de la

gastrostomie. C’est une technique qui semble avoir moins de complications.
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- L’eesophagostomie :[8,101]

d’emblée, associée a une gastrostomie, précédant de quelques temps la montée d’un
greffon, peut étre un choix thérapeutique, mais cette solution a été abandonnée pour plusieurs
raisons. La premiere est que I’état clinique des patients lors de l'intervention est de plus en
plus correct. Le diagnostic est parfois fait en anténatal. S’il est fait plus tardivement, cela est
rarement apres plusieurs jours. Il s’agit donc exceptionnellement d’un enfant dénutri ayant déja
un poumon trés atteint par les inhalations répétées et chez qui une intervention lourde est
devenue impossible. La seconde raison est la difficulté d’appareiller une oesophagostomie qui,
en position cervicale, va souvent étre la source d’irritation cutanée majeure. Enfin, cette
oesophagostomie fait perdre de la longueur au cul de sac supérieur et va donc obliger a une
anastomose plus haute, toujours avec un greffon. L'ensemble de ces complications a donc
orienté la conduite thérapeutique vers un traitement soit d’attente et de croissance des culs de
sac laissés dans leur lit (avec certains artifices parfois comme nous I’avons vu), soit vers un
geste de remplacement oesophagien immédiat (attitude pronée par certaines équipes indiennes).
Il reste néanmoins certaines équipes [105] qui confectionnent de principe une oesophagostomie
dans les grands défects et qui se serviront de celle-ci pour faire « manger » les enfants,
I’alimentation étant ensuite réinjectée par la gastrostomie. Cette oesophagostomie sera
décrochée a plusieurs reprises pour procéder a une mobilisation et une traction (véritable «
étirement ») du cul de sac supérieur. Aprés 1 a 3 interventions de ce type, I’étirement devient
suffisant pour pratiquer I'anastomose terminale. Cette technique semble induire beaucoup de
reflux et de sténoses [101].

L’oesophagostomie est placée aprés une incision cervicale transversale gauche, dans le
pied inférieur du cou, paralléle a la clavicule ou oblique au bord antérieur du sterno-cleido-
mastoidien ; aprés repérage et dissection de I’cesophage, il sera amené a la peau et fixé au plan
musculaire par des point séparpés. Le CDS est alors ouverts est sa muqueuse est suturé a la

peau, le reste de I'incision est fermé.
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Plusieurs options thérapeutiques sont possibles, que nous allons étudier successivement.

% I’anastomose différée :
C’est la mesure la plus physiologique vers laquelle il faut tendre au maximum.
L’anastomose cesophagienne ne sera cependant possible qu’aprés allongement du segment
cesophagien supérieur et/ou inférieur, qu’il soit spontané ou provoqué. Plusieurs options

peuvent étre utilisées :

- La croissance cesophagienne spontanée : [101]

L’option la plus simple est en effet I'attente d’une croissance cesophagienne suffisante.
La croissance des deux culs de sac se fait effectivement de facon spontanée. L'expérience
montre que dans un délai de 2 a 4 mois, au moins une fois sur deux, une anastomose
impossible d’emblée devient possible lors de la deuxiéme intervention. Les facteurs permettant
cette croissance spontanée sont, en dehors du temps, le réflexe salivaire qui vient stimuler le cul
de sac supérieur et le reflux gastro-cesophagien qui vient stimuler le cul de sac inférieur. Cette
croissance cesophagienne reste difficile a évaluer. Elle semble étre maximum pendant les 8
premiéres semaines de vie [106]. Pour d’autres, il faut attendre 3 mois ou un doublement du
poids de naissance [78]. Elle présente donc un différentiel avec le reste de la croissance de
I’enfant, qui n’est pas cependant toujours suffisant pour pouvoir pratiquer une anastomose
termino-terminale. Malheureusement, il est difficile en préopératoire de juger d’une croissance
suffisante des deux extrémités. En effet, I'opacification par la gastrostomie, sans poussée sur la
sonde, ne permet pas d’avoir une idée juste de I’écart persistant. Certains ont proposé des
techniques d’opacification combinée a une endoscopie flexible pour mieux évaluer la longueur
du défet résiduel sous anesthésie générale [107]. Le traitement d’attente est donc long et
nécessite des soins continus assez lourds, avec aspiration continue du cul de sac supérieur sur

un bébé en proclive. Il arrive parfois que la situation pulmonaire se détériore plus rapidement,
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souvent a cause de pneumopathies d’inhalation malgré I’aspiration continue dans la sonde de

Replogle [108]. Dans ces cas, il semble légitime d’avancer la date d’intervention.

- Les techniques de bougirage [12,101]: Parmi ces techniques, on trouve la méthode
de Howard, décrite en 1995 , qui consiste a réaliser des manceuvres instrumentales
quotidiennes par des bougies métalliques, permettant [I’allongement. L’anastomose
cesophagienne est réalisée au 3¢me mois ; la méthode de Hendren , décrite en 196, il s’agit d’une
élongation électromagnétique des 2 segments cesophagiens. Elle est surtout applicable dans les
atrésies de type | ; la méthode de Rehbein : consiste a la mise en place d’olives dans les CDS
cesophagiens sur un fil tuteur. L’avantage de ces techniques de bougirage ; outre I'allongement
des segments cesophagiens ; est la création d’une circulation sanguine. Mais elles sont longues,
entrainant une irritation médiastinale qui peut géner la cure chirurgicale avec risque de

perforation. Des diverticules cesophagiens ont été également décrits avec ces techniques.

- Les techniques de dilatation par ballon [12,101]: On utilise un ballon qui est
monté par 'orifice de gastrostomie, et placé sous controle scopique afin de bloquer la jonction
oesogastrique puis il est gonflé secondairement. Un systéme avec manomeétre permet ensuite
des dilatations progressivement croissantes, ° raison de 2 dilatations par jour. Les avantages de
cette méthode, sont le moindre risque de perforation et la répartition uniforme des pressions sur
le CDS mesophagien inférieur.

L’association de ces différentes méthodes d’allongement peut étre utilisée. En 1994,
Foker [109] rapporte une série de 8 patients, qui ont bénéficié de sa nouvelle technique
associant bougirage, stimulation électromagnétique et une tension appliqué aux 2 segments

cesophagiens utilisant des sutures de traction. Les 8 patients ont été tous opérés avec succes.

% Les plasties cesophagiennes :

Ils consistent a rétablir la continuité cesophagienne a I'aide d’un matériel extrinséque

apporté de l’estomac, du colon ou du gréle. Elles perturbent la physiologie normale de
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I’cesophage et leurs complications sont nombreuses. Elles doivent donc rester le dernier recours

thérapeutique.

- Oesophagogastroplastie :[101]

La premiére, décrite en 1952, était celle de I'ascension intra-thoracique de l'estomac
[110]. L'intervention commence par la ligature et la section des vaisseaux gastro-coliques et
gastro-spléniques le long de la grande courbure. Ces ligatures doivent se faire un peu a distance
de I’estomac afin de préserver les arcades vasculaires des vaisseaux gastro-épiploiques droits.
Le petit épiploon est incisé depuis le pylore jusqu’au hiatus cesophagien pour libérer la petite
courbure. On fait ensuite le tour de I'cesophage inférieur et on mobilise le cul de sac cesophagien
pour I'amener en intra—abdominal. On sectionne alors le bas cesophage a la jonction oeso-
gastrique. On pratique une pyloro-myotomie (ou, probablement mieux, une pylorotomie [111].
La partie la plus haute du fundus est repérée par des fils de différentes couleurs, a droite et a
gauche, afin d’éviter les twists au moment de I’ascension de I’estomac en intrathoracique. Un
abord cervical (éventuellement du coté de I'oesophagostomie) droit ou gauche en fonction des
habitudes est pratiqué et on isole le cul de sac supérieur. On crée ensuite par manoeuvres
digitales hautes et basses un néotunnel dans le médiastin postérieur, entre trachée et rachis,
pour permettre I’ascension de I'estomac. Sa largeur est celle de 2 a 3 doigts. Aprés ascension de
I’'estomac en intra-thoracique, on confectionne I'anastomose ceso -gastrique en un ou deux
plans. L'antre est suturée au niveau du hiatus cesophagien, de telle sorte que le pylore se trouve
juste en dessous du diaphragme. On laisse en intra-gastrique une large sonde pour
décomprimer I'estomac durant les premiers jours postopératoires [103]. Les avantages de cette
technique résident dans la bonne vascularisation de ce greffon et le fait qu'une seule
anastomose est nécessaire. Les inconvénients sont la possibilité de dilatation aigué de I'estomac
en intra-thoracique, avec son retentissement cardiorespiratoire, et le fait que le greffon se
vidange assez mal, reflue beaucoup et a souvent une incidence sur la croissance staturo-

pondérale [112].
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- Tubage gastrique : [101]

C’est la seconde solution de remplacement utilisant également I’estomac, mais cette fois
sous forme d’un tube prélevé aux dépends de la grande courbure. Cette technique a été décrite
initialement chez I’adulte dans le traitement des néoplasies de I’cesophage dés 1951 [113], puis
1963 dans le traitement de I'atrésie de I',esophage[114]. Elle consiste en un prélévement sur la
grande courbure d’un tube gastrique dont la vascularisation est assurée par la gastro-epiploique
gauche, liée a sa partie basse, prés du pylore. Ce tube est suturé par un surjet, les pinces
automatiques peuvent étre utilisées, ou mieux, des points séparés au départ et un surjet ensuite.
Cette derniere technique a I'avantage de permettre une réduction distale du greffon dan le cou
en cas d’exces de longueur [115].

Les avantages de ce greffon sont sa bonne vascularisation et la simplicité de sa
réalisation. Les inconvénients sont relatifs a la hauteur de la suture, intra-thoracique, et a la
fréquence des fuites anastomotiques ainsi que des sténoses postopératoires (estimées entre 25
et 50%). Enfin, a long terme, le probleme du reflux gastro-cesophagien se pose. En effet, et un
peu comme dans le cas d’un Collis-Nissen, I’ascension de la ligne en Z ne permet plus de
pratiquer de pH métrie, ni d’estimer une éventuelle modification de la muqueuse cesophagienne.
Du coup, a long terme, les complications fréquentes du reflux comme la métaplasie [106] et les
risques de cancérisation (carcinome) sont difficiles a évaluer [117]. Il est donc recommandé de
poursuivre tres longtemps (a vie ?) un traitement anti-acide et postural pour ces patients et
surtout de les suivre a long terme, avec des endoscopies réguliéres.

La derniére technique utilisant I'estomac est celle de Collis, utilisée éventuellement lors
d’un Nissen pour faciliter le geste anti-reflux, mais qui peut également étre utilisé lors de
I’lanastomose oesophagienne. Aprés avoir donné sectionné I'estomac dans le prolongement de
I’oesophage (geste facilité par I'utilisation d’une Endo-GIA [118], on fait monter I’estomac tubulé
en intrathoracique pour pratiquer l’anastomose. L’inconvénient de cette technique réside

essentiellement dans la qualité moyenne de la vascularisation du cul de sac inférieur
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artificiellement allongé (induisant un certain nombre de sténose) et surtout de la limite en
longueur de ce greffon, la cavité gastrique étant amputé de facon importante si le greffon est
long. La technique décrite par Scharli [119], utilisant une pince automatique perpendiculairement
a la petite courbure est probablement un peu plus slre sur le plan de la vascularisation, mais

permet un gain de longueur moins important.

- L’ocesophago-coloplastie : [ 101]

La troisiéme solution est certainement la plus usitée : c’est le greffon colique. Ce greffon
a été utilisé dés 1955 dans les remplacements cesophagiens [120]. Il peut étre prélevé au dépend
du colon droit, du colon transverse ou du c6lon gauche suivant les habitudes et les constatations
anatomiques per-opératoires, ainsi que de la longueur désirée de greffon. L’'arcade bordante
doit étre correcte et il est souvent utile de pratiquer en per-opératoire une épreuve de clampage
aux deux futures extrémités de celle-ci afin de s’assurer de la bonne vascularisation du greffon
avant section.

L’intérét d’une ligature de la colica media quelques semaines avant ce geste a souvent
permis un excellent développement de I'arcade et va faciliter un prélevement du greffon colique.
Celui-ci doit étre mis dans la position ou il monte le mieux sans tension, que ce sens soit iso-
péristaltique ou anti-péristaltique. Il est en effet acquis maintenant que ce choix n’a aucune
importance sur le fonctionnement du greffon puisque ce dernier agit comme un conduit passif,
dans lequel le bol alimentaire progresse essentiellement par gravité [121,122]. Le
positionnement du greffon a été réalisé a plusieurs niveaux : en position rétrosternale [121], en
transthoracique [123] ou dans le lit ;esophagien [124]. Une anastomose haute en biais, avec la
partie du greffon portant le méso, mise en postérieure et en haut, dans un trait de refend
postérieur du cul de sac oesophagien, apparait comme une technique permettant de limiter le
risque de sténose anastomotique.

Les complications précoces sont représentées essentiellement par la nécrose du greffon

et par la fistule anastomotique, essentiellement cervicale. La premiére complication est la plus
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séveére, avec un état septique qui s’installe assez rapidement en post-opératoire, dans les 48
premieres heures, le pronostic vital étant rapidement engagé. La confirmation d’un aspect
dévascularisé du greffon lors d’'une endoscopie prudente conduit a I'ablation du greffon en
urgence. Il est préférable alors d’appareiller le cul de sac supérieur avec une grosse sonde de
Pezzer si celui-ci est trop court pour une oesophagostomie, afin de drainer la salive
correctement pendant les 3 a 4 semaines précédant la reprise pour une tentative avec un
nouveau greffon. La fistule cervicale est une complication fréquente, mais d’évolution souvent
favorable, le trajet ayant été organisé autour d’une lame de drainage. La constitution d’une
sténose haute répondra aux dilatations pneumatiques a condition que cette sténose ne soit pas
la conséquence d’une vascularisation distale du greffon insuffisante. Dans ce «cas
malheureusement, une reprise a distance est nécessaire pour retrouver une zone de cblon
correctement vascularisé permettant une nouvelle anastomose.

Enfin, il existe un certain nombre de complications relatives au reflux gastro-colique
dont le retentissement pulmonaire est un élément pronostic majeur a long terme. Ce reflux peut
se traduire par une ulcération colique [125,126], parfois suffisamment importante pour conduire
a un changement de greffon [127]. Il doit étre prévenu par un montage anti-reflux lors de
I’'anastomose cologastrique. Ce montage ne doit pas étre trop serré ni trop obstructif (une valve
compléte est a proscrire), car la propulsion du bol alimentaire depuis le greffon vers I'estomac
devient alors particulierement difficile. On pratique souvent un adossement du greffon colique
sur la face antérieure de I'estomac qui est replié en partie sur le greffon, de facon a avoir une
valve de 180 a 270°.

La nécessité d’'une pylorotomie (la vagotomie est souvent « spontanément » réalisée dans
ce geste) est discutée. Elle offrirait une vidange plus rapide de I’estomac et éviterait ainsi une
partie des reflux. D’un autre coté, elle favorise les dumping syndrome. A long terme, le
probléme du greffon colique est essentiellement celui d’une redondance. En effet, les effets

associés de la croissance différentielle et de I'allongement par la gravité du bol alimentaire du
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greffon conduisent dans un certain nombre de cas a un greffon redondant, en intra-thoracique
ou en intra-abdominal. La prévention de cette complication passe par une mesure précise du
greffon au moment de la plastie, évitant toute longueur excessive, et par le placement du c6lon
dans le lit oesophagien a thorax fermé.

Lorsque le greffon redondant se complique de manifestations cliniques (dyspepsie,
pesanteur et reflux...), il faut procéder a une réduction de longueur de ce greffon, qui sera
menée par voie abdominale. Lors de cette reprise, il faudra étre particulierement attentif au
pédicule du greffon qu’il faudra préserver. Le geste consistera, aprés réduction du greffon qui
devra étre repositionné vertical et le plus « tendu » possible, en une réfection de I'anastomose

cologastrique, que I’on fera le plus bas possible, sur la grande courbure, pas loin du pylore.

- L’oesophagoplastie grélique :

Le greffon grélique est le plus souvent jéjunal. Celui ci peut étre pédiculé ou libre avec
micro-anastomose. Dans le cas d’un greffon libre, celui-ci est anastomosé avec |’artere
mammaire interne et la veine jugulaire externe [128]. Sinon, on prend la partie haute du jéjunum
pour créer une anse libre, plus ou moins longue, qu’il faudra ascensionner dans le thorax. Le
pédicule doit étre préservé lors de I’ascension et le fait qu’il soit relativement fin et souvent un
peu court rend ce greffon difficile d’utilisation. C’est pourquoi s’est développé la technique du
greffon libre, avec une anastomose microchirurgicale sur les vaisseaux du cou (thyroidiens
parfois) ou du thorax.

Ce greffon est particulierement sensible au reflux, avec un risque important d’ulcération
justifiant, au cours du méme geste, une vagotomie et une pyloroplastie. Il est moins utilisé par

rapport aux autres greffons.

d- Fin de I'intervention :

le drainage est assuré par un drain souple, placé dans la gouttiere postérieure, en

évitant tout contact avec I’anastomose. Le drain est mis sous aspiration douce. Actuellement,
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I'utilisation d’un drain thoracique n’est plus systématique ; d’autant plus si la voie utilisé est
I’extrapleural et I'anastomose est bien perfectionnée [4]. La fermeture pariétale se fait par
rapprochement costal , sans trop serrer les fils afin d’éviter les synostoses par la suite une
fermeture musculaire est réalisée sans particularité.

Dans notre série, le drainage thoracique a été systématiquement réalisé chez tous les

malades.

3.3 _les indications

La stratégie chirurgicale ; dans les atrésies de I',esophage, dépend du type anatomique et

de la distance entre les 2 CDS cesophagiens.

a- selon le type anatomique :

Pour les atrésies type lll et IV, le traitement doit étre radical d’emblée en un seule temps
opératoire , consistant en une anastomose terminoterminale avec fermeture de la fistule.

Pour les atrésies type | et Il, le traitement chirurgicale se fait en 2 temps, avec une
gastrostomie +/- oesophagostomie initiale puis anastomose cesophagienne différée ou

cesophagoplastie dans 2 mois.

b- selon la distance inter-segmentaire :

On réalise une anastomose primaire si la distance entre les deux CDS est inférieure a 2
vertebres. Si I’écart entre les 2 segments, est de 2 a 6 vertébres , on réalise une gastrostomie
+/- cesophagostomie puis anastomose différée apres un délai de 8 a 12 semaines.et s’il est
supérieur a 6 vertébres , 'option thérapeutique utilisée est une oesophagostomie initiale avec
gastrostomie puis oesophagoplastie dans 3 a 4 mois. La stratégie récemment adaptée pour ce
dernier cas, est de faire une transposition gastrique entre 4 a 8 semaines d’age sans

oesophagostomie cervicale préalable.[11]
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Dans les cas olu une gastrostomie d’alimentation a été réalisée sans oesophagostomie,
une aspiration continue du CDS supérieur doit étre maintenue jusqu’au rétablissement de la
continuité.

Dans notre série, sur 26 malades opérée pour une atrésie type lll : un traitement radicale
d’emblé a été réalisé dans 22 cas avec une technique d’élongation type myotomie de livatidis qui
a été réalisée chez 2 patients, 4 malades ont été différé apres un premier temps opératoire pour
gastrostomie associée a une oesophagostomie dans 2 cas. Les 2 malades avec une atrésie type
| ont été différé aprés gastrostomie associée a une oesophagostomie chez un patient.

On enchainera dans ce qui suit par la description du traitement de I'atrésie de

I’cesophage par la thoracoscopie. Cette méthode fait I'actualité de la cure de cette malformation.

3.4. Le traitement de l'atrésie de I'cesophage pahbracoscopie: [129,130,131]

La thoracoscopie est une alternative chirurgicale et une perspective importante dans la
cure chirurgicale de I'atrésie de I'esophage. En 1994, est réalisée en France la premiére
intervention pour atrésie de I'cesophage sous thoracoscopie .1l s’agissait d’'une atrésie de type |
mais dont les culs de sac étaient proches car I'atrésie duodénale associée avait considérablement
développé le cul de sac inférieur. L’intervention avait permis de disséquer les deux culs de sac
sous thoracoscopie et leur anastomose a été réalisée par une mini-thoracotomie. C’est en 2000
gue Rothenberg opére une atrésie de type Ill sous thoracoscopie en réalisant la suture de la
fistule et ’lanastomose oesophagienne entiérement sous thoracoscopie .

La comparaison entre la thoracoscopie et la thoracotomie ; dans le traitement de 'atrésie
de I';esophage; a fait I'objectif de plusieurs études qui ont montré que la cure chirurgicale sous
thoracoscopie de l'atrésie de I',esophage est possible avec des résultats comparables a ceux de
la chirurgie ouverte. L'aspect cosmétique, le confort postopératoires et la prévention des
séquelles orthopédiques sont des avantages certains de la thoracoscopie. Cette technique est

toutefois difficile et doit étre réservée au chirurgien formé a la vidéo-chirurgie néonatale.
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a- Technique :

=>|nstallation :

Le patient est intubé de facon conventionnelle, non sélective, installé en décubitus latéral
gauche, sur un billot, légerement basculé en avant, le bras droit est libre, posé sur la table, en
avant de sa téte. Le chirurgien est placé du coté ventral de I'’enfant et I’assistant a gauche du
chirurgien. La colonne vidéo est en face, au dos du patient. La table-pont et I'instrumentiste
sont a I'’extrémité, aux pieds de I’enfant et en face du chirurgien. Les champs opératoires sont

installés comme pour une thoracotomie.

= Instruments :
- Les instruments conventionnels : 1 paire de ciseaux,1 bistouri lame 11,1 pince a
disséquer , 1 porte-aiguille, 1 pince de Leriche et 2 petits écarteurs.
- Les instruments de vidéo-chirurgie de 2,5 mm : 1 aiguille de Veress, 1 paire de
ciseaux , 1 porte-aiguille, 1 pince a préhension fenétrée , 1 canule d’aspiration-
lavage, 1 dissecteur, 1 trocart de 5 mm, 3 trocarts de 3 mm et 1 optique de 5 mm

30°

=>Installation des trocarts :

Le premier trocart est introduit au bord antérieur de la scapula a 10 mm au-dessus de sa
pointe, dans le 4éme espace intercostal. Cette localisation permet a I'optique de se trouver en
face de I'anastomose. Préalablement, une aiguille de Veress est utilisée pour la création du
pneumothorax. Une seringue en verre permet d’introduire un peu d’air et de s’assurer de la
bonne position de l'aiguille, sans effraction parenchymateuse, avant d’insuffler le CO2 a une
pression de 4 a 5 mm Hg avec un débit de 2 litres/mm.

Le poumon est alors suffisamment affaissé pour remplacer I'aiguille par le trocart de 5
mm. Une bourse cutanée est réalisée pour fixer le trocart et éviter ainsi son extraction

intempestive. Les 2 trocarts opérateurs sont ensuite introduits sous contrble visuel, en
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triangulation autour de I'optique. Le trocart de droite est introduit dans le 3éme espace inter-
costal et celui de gauche dans le 5eme. Un troisieme trocart de 3 mm est placé au niveau du

5éme espace intercostal postérieur, parfois utile pour abaisser le lobe supérieur du poumon.

b- Déroulement opératoire :

L’exposition est un temps important. L'insufflation de gaz CO2 permet le refoulement du
poumon mais aussi du médiastin. Il doit donc étre progressif et en collaboration étroite avec
I’anesthésiste qui ajuste ses parametres de ventilation.

Il est souvent nécessaire de récliner le lobe supérieur en avant et vers le bas a l'aide
d’une pince a préhension fenétrée et atraumatique introduite par le trocart postérieur. Cette
pince est délicatement confiée a un deuxiéme aide ou posée sur les champs opératoires
légérement fixée par une bande adhésive.

La veine azygos croise habituellement la fistule ceso-trachéale ce qui nous oblige le plus
souvent a la sectionner. Sa dissection se fait au crochet sur toute la longueur de la crosse. Pour
coaguler la veine sans risque, il faut alors impérativement baisser l'intensité électrique afin
d’éviter I'effet de section. Aprés s’étre assuré d’une coagulation efficace et sur toute la longueur
de la crosse, la veine est sectionnée aux ciseaux.

La recherche de la fistule est guidée par le nerf pneumogastrique aisément repérable. La
dissection de la fistule se fait en utilisant le dissecteur, le crochet ou la canule d’aspiration. Selon
la taille de la fistule celle-ci est suturée par un point appuyé ou par plusieurs points séparés au
fil résorbable 5/0. Une fois la fistule sectionnée, I’absence de fuite est vérifiée par instillation de
sérum physiologique et I’'absence de bullage. (figure n°23 et n°24)

La dissection des culs de sac supérieurs est plus ou moins étendue selon les besoins, en
veillant a ne pas trop dévasculariser le segment inférieur. La membrane oeso-trachéale est
sectionnée afin de bien mobiliser ce cul de sac supérieur a la rechercher une éventuelle fistule

proximale. Cette dissection est au mieux aidée par la poussée d’une sonde de Charriére 8 ou 10.
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L’anastomose est réalisée par un fil résorbable 5/0 coupé a 5 cm de longueur est
introduit par le trocart de 3 mm ou en trans—pariétal. Apres ouverture du cul de sac supérieur, la
suture commence par le plan postérieur. Chaque point passé est noué immédiatement
contrairement a ce qui se fait en chirurgie ouverte. Il ne faut pas laisser de fi | en attente, cela
encombrerait le champ opératoire. Ces nceuds doivent étre bloquants. Pour cela il suffit de
commencer par une double boucle que I'on fait glisser jusqu’a obtenir un excellent affrontement
des berges, suivi de deux ou trois boucles. Les points postérieurs sont noués a l'intérieur. Il faut
bien veiller a prendre la muqueuse. Aprés avoir placé 4 a 5 points sur la paroi postérieure, la
sonde est poussée par I'anesthésiste pour franchir I’anastomose de facon guidée et prudente,
jusque dans I'estomac. La suture du plan antérieur termine I’anastomose par 4 a 5 points noués
a I'extérieur. (figure n°25 et n°26)

A la fin de I'intervention, Un drain non aspiratif de Charriére 10 est introduit par I'un des
orifices de trocart sous controle visuel, I’extrémité placé a proximité de I’anastomose. Les autres

orifices de trocart sont suturés de facon hermétique.

Figure 23 : Visualisation de la fistule.[132] Figure 24: Ligature de la fistule. [132
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Figure 25 :Rapprochementet suture des deux Figure26 : Anastomose cesophagienne

CDS apres leur dissection. [129] sans ligature de la veine azygos.[130]

3. 5. les suites postopératoires|3,4,45]

L’enfant va séjourné en unité de soins intensifs apres avoir effectuer au bloc opératoire,
une radiographie pulmonaire permettant de controler I’état du parenchyme pulmonaire, I'aspect
du médiastin, la position du drain thoracique et de la sonde digestive.

L’enfant est installé en position proclive a 45°( position antireflux) avec une légere flexion
de la téte pour alléger la tension anastomotique. Une aspiration pharyngée est assurée par une
sonde de type replogle ou une sonde de fausser, dont la position projetée en regard de C4-C5

est controlée par un cliché radiologique cervical de profil.

a- sur le plan respiratoire :

L’enfant  quitte le bloc opératoire intubé ventilé. La Décision de
I'extubation postopératoire prend en compte plusieurs paramétres : la prématurité,la co-

morbidité , état préopératoire et peropératoire du patient, la facilité et la durée de I'intervention,
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la tension de l'anastomose oesophagienne, la facilité de la ventilation intra-opératoire. Par
conséquent, les nouveau nés prématurés, les patients avec comorbidités, les patients
présentaient une instabilité intra-opératoire ou une intervention de durée longue , nécessitent
une période de ventilation postopératoire. Dans les cas ou I’'anastomose est faite sous tension,
une ventilation mécanique doit étre maintenue pendant 5 jours en postopératoire [4,45]. En
régle générale, I'extubation précoce dans les 24 heures devrait étre réalisée , minimisant
ainsi I’exposition du site opératoire a la pression de la sonde endo-trachéale, mais elle reste
I’objet de contreverse.[45]

La surveillance repose sur la fréquence respiratoire, la présence de signes cliniques de
détresse respiratoire et la saturation en oxygéne.

Le drain thoracique est habituellement retiré entre 4éme et 5é&me jour postopératoire,
date autour de laquelle survient le lachage de suture. Certaines équipes préférent de le laisser en

place jusqu’au contréle radiologique.

b- sur le plan hémodynamique :

La surveillance est assurée par un monitoring cardiaque, la pression artérielle, le temps
de recoloration cutanée et la diurése. Les troubles hémodynamiques seront déterminés par
’existence des troubles respiratoires, des troubles de rythme dont la bradycardie est la plus
fréquente et pouvant étre secondaire a des troubles hypoxiques ou a une réaction vagale

déclenchée par la douleur postopératoire ou par un reflux gastro-cesophagien.

c- sur le plan nutritionnel :

L’alimentation est d’abord parentérale, éventuellement par un cathéter veineux central.
Puis I'alimentation par une sonde trans-anastomotique est débutée 48h aprés I'intervention ( j1

postopératoire) et par la gastrostomie entre le 4éme et 5éme jour en postopératoire.
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d- les autres éléments de surveillance :

L’opacification de contréle se fait entre le 5éme et le 7éme jour postopératoire [4]. Il
permet d’apprécier la qualité de I’anastomose ; en cherchant une fuite anastomotique du produit
de contraste ;chercher une récidive précoce de la FOT ou d’un reflux gastro-cesophagien. Un
aspect de sténose est fréquent sur I’anastomose, mais il ne s’agit que de la traduction de la
différence de calibre entre les 2 segments cesophagiens. L’anastomose doit étre réguliére, bien
centrée sur les clichés de face et de profil. Il ne doit pas y avoir ni fuite ni stagnation de produit.

Une fois le contréle est fait, la sonde transanastomotique peut étre enlevée et
I’alimentation par voie orale est débutée. La gastrostomie sera refermée quand l'alimentation
orale est totale.

Les autres éléments sont I’équilibre thermique, les parametres biologiques, la lutte
contre la douleur, et la maturation neurologique de I’enfant. Une antibioprophylaxie a large
spectre est instaurée[45]. Le recours systématique au traitement antireflux est discutée. Les
changements de posture et une kinésithérapie respiratoire sont pratiqués pour faciliter une
meilleure ventilation pulmonaire. Le réflexe de succion est entretenue.

En cas d’évolution favorable, la durée d’hospitalisation en réanimation se situe entre 6 a
15 jours. La durée totale de I’hospitalisation est de 15 a 20 jours. Mais elle sera trés variable en
cas de malformations associées ou de la survenue de complications. [3]

Dans notre série, la durée moyenne de séjour en réanimation étaient de 9 jours.

I’antibioprophylaxie et le traitement antireflux étaient systématiques chez tous les malades.
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VII. Les complications :

1. Précoces :

1.1. le lachage anastomotique {3,4,8,11,45]

Sa fréquence varie entre 15 et 20%. Outre ’expérience de I'opérateur, le principal facteur
qui influence la survenue d’un lachage est le degré de tension exercée sur l'anastomose.
Hagberg rapporte 10 lachages sur 10 anastomoses réalisées sous tension maximale. Le type de
I’lanastomose ne semble pas influencer la survenue d’un lachage, par contre la nature du fil
utilisé pour I'anastomose parait déterminante. Pour spitz les complications anastomotiques sont
3 fois plus importantes avec la soie qu’avec le fil monobrin résorbable ou non.

Un lachage massif se manifeste par un pneumothorax et il survient tres précocement (
entre le ler et le 2éme jour postopératoire) . la présence de salive dans le drain thoracique, un
trouble de la ventilation, des signes cliniques et biologiques traduisant la médiastinite sont
encore des manifestations possibles d’un lachage. Certains lachages minimes peuvent passer
inapercus et seront découverte sur I’opacification de controle.

Le pronostic, en cas de lachage, dépend du diagnostic précoce et de I'efficacité du

traitement instauré, qui comporte :

Un drainage efficace ( drain postérieur et drain antérieur) ;
- Une aspiration pharyngée continue ;
- La mise en place d’'une sonde trans-anastomotique sous contrdle scopique ;
- Un Traitement antibiotique ;
- Une alimentation parentérale ;
- La ventilation assistée chaque fois que I’état pulmonaire le nécessite.
L’indication d’une réintervention est réservée aux lachage massifs et aux échecs de

traitement conservateur. Elle consiste en réparation de I’'anastomose et si cela est impossible on
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procéde a une cesophagostomie cervicale associée a une ligature de I’cesophage inférieur et une

gastrostomie dans I'attente d’un 2¢me temps opératoire pour oesophagoplastie.

1.2. La sténose anastomotique[4,8,45]

Elle survient dans 30 a 40 % des cas.il réalise un rétrécissement de |’anastomose,
entrainant une dilatation de I',esophage sus-anastomotique et une géne a sa vidange. Ainsi ne
doit pas étre considérée comme sténose |'aspect en entonnoir postopératoire précoce
constamment observé sur I'opacification cesophagienne de contréle et qui ne fait que traduire la
disparité de calibre entre les 2 segments.

Les facteurs de risque qui ont été impliqués dansla survenue de la sténose,
sont la tension et la fuite anastomotique , ainsi que le reflux gastro-cesophagien. Le respect de
la vascularisation avoisinante des berges cesophagiennes avec l'inclusion de la muqueuse dans
chaque point de suture fait dans I'anastomose ,semblent réduire le risque de sténose.

L’opacification cesophagienne objective facilement le rétrécissement anastomotique ,en
apprécie le degré et surtout le caractéere centré ou non, régulier ou tortueux.
L’esophagoscopie renseigne sur I’état inflammatoire de la sténose et de I';esophage sous
jacent lorsque la sténose est franchissable. L’existence d’'une cesophagite ou d’une béance du
cardia, sont en faveur d’une sténose secondaire a un reflux gastro-cesophagien.

Le traitement des sténoses anastomotiques est la dilatation , soit endoscopique au cours
d’une cesophagoscopie rigide, utilisant des bougies semi-rigides ( Savary-Gillard) de calibre de
plus en plus grand, soit dilatation par ballonnet, introduit sous fluoroscopie ou endoscopie
flexible , le ballon est soigneusement placé au centre de la sténose et le contraste est
progressivement instillé sous pression jusqu’a que le « le waisting » de la sténose est abolie. A
la fin de la procédure,

le contraste est introduit dans I’cesophage pour vérifier I'absence de toute perforation et

évaluer I'efficacité de la dilatation. L’indication d’une réintervention pour résection de la sténose
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est envisagée en cas d’échec des dilatations poursuivies au moins 6 mois, ces cas sont rares. La
récidive de la sténose cesophagienne aprés dilatation est fréquemment observée et doit faire

évoquer un RGO non controlé, ce qui peut justifier un traitement chirurgical antireflux.

1.3. Récidive de la fistule oesotrachéald4]

L'incidence des fistules trachéo-cesophagiennes récurrentes est entre 5-14% [63]. Une
fistule récidivante doit étre suspectée devant des signes respiratoires (toux au cours de
I’alimentation, des épisodes d'apnée ou de cyanose) ou devant des infections respiratoires
récurrentes.

L’endoscopie trachéale et le meilleur examen pour mettre en évidence la fistule,
I'apparition du bleu de méthyléne dans I'eesophage témoigne de la perméabilité de la fistule.
Certains auteurs utilisent un cathéter qu’on introduit par le versant trachéale de la fistule et
retrouvé dans I'eesophage. Le transit cesophagien ne permet de visualiser la fistule que dans un
cas sur 2.

Le traitement de ces fistules est toujours chirurgicale.

2. Tardives :

2.1 Le reflux gastro-cesophagien [4,5,45]

La fréquence du reflux gastro-cesophagien (RGO) chez les enfants opérés d’'une AO est
élevée et varie, selon les études et le mode d’exploration du RGO, entre 26 et 70 %. A la
différence de la situation habituelle en pédiatrie ou la prévalence du RGO diminue apres I’dge de
la marche, il a plutot tendance a persister dans I'atrésie de I’cesophages.

Le RGO a des conséquences nombreuses. L'eesophagite peptique est observée dans 9 et
53 % des cas a distance de la période néonatale. L’endobrachycesophage, ou I'eesophage de
Barrett, est observée chez 1 ou 2 % des patients. Le RGO favorise également la survenue d’une

sténose anastomotique, parfois récidivante et/ou trés a distance de I'intervention initiale.
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La fréquence du RGO est telle que la plupart des équipes proposent un traitement
médical antireflux (le plus souvent antisécrétoire), systématique et prolongé. Dans un travail
récent, portant sur les enfants qui recevaient des inhibiteurs de la pompe a protons de facon trés
prolongée (en moyenne pendant trois ans, avec un maximum de 11 ans), |'atrésie de
I’cesophages représentaient 15 % des indications [133]. Quand le RGO est sévere et compliqué,
en particulier de manifestations respiratoires et/ou prolongé, une intervention antireflux (le plus
souvent par valve de Nissen) est nécessaire. Les interventions de déconnexion gastrique sont
indiquées , quand le RGO n’est pas contrblable chirurgicalement ou que I'intervention de Nissen
n’est pas possible [134]. Dans une série récente, concernant 61 enfants opérés a la naissance
d’une AOQ, 39 % d’entre eux présentaient un RGO a I’dge d’un an et 44 % a I’dge de dix ans ; 46 %

de ces enfants ont nécessité une intervention chirurgicale antireflux a ’age de dix ans .[135]

2.2. Les complications respiratoires et la trachéoatacie: [4,5]

Les enfants opérés pour atrésie de I’;esophage , présentent fréquemment des infections
respiratoires récidivantes durant les trois premiéres années de vie, qui s’estompent avec le
temps. Cependant, si elles sont mal traitées, elles peuvent évoluer vers l'atélectasies ou la
bronchectasie. Ces complications respiratoires sont aggravées par les troubles de déglutition, la
sténose cesophagienne, la reperméabilisation de la fistule, le RGO et la dyskinésie
cesophagienne.

La trachéomalacie ou la dyskinésie trachéale, est retrouvée dans 10 a 25% des cas, elle
réalise un collapsus expiratoire réduisant le calibre de la trachée. Elle se manifeste par des
épisode de toux rauque avec stridor expiratoire, elle est responsable d’une inefficacité de la
toux avec rétention des sécrétions tarchéobronchiques ce qui aggrave les troubles respiratoires.
Le diagnostic de cette anomalie est bronchoscopique, son traitement consiste en une aortopexie

dans les cas graves.
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2.3. les troubles de la motricité cesophagiennd4,5,87]

Des anomalies de la motricité cesophagienne, ainsi que du tonus et de la relaxation, sont
observées chez la majorité des patients opérés a la naissance d’une AO.Une dysphagie est
fréquemment observée chez ces patients, parfois plusieurs années aprés la chirurgie ; les
épisodes de dysphagie touchant dans certaines séries jusqu’a 45 % des enfants a I’age de cinq
ans [136]. Ces troubles de la motilité sont responsables également des troubles de
déglutition rencontrés chez ces enfants .

Des études manométriques ont montré que les troubles de la motilité sont présents
avant le traitement chirurgical, liés a une rupture dans la continuité des fibres nerveuses de la

paroi cesophagienne et apreés la chirurgie, ils sont favorisés par la fibrose .

2.4. les séquelles orthopédiques|5]

llIs sont la conséquence de la thoracotomie utilisée comme voie d’abord. Une
déformation de la cage thoracique est rapportée chez 20 % des patients et une scoliose chez 10
% des patients [137]. La déformation thoracique n’a pas de conséquence sur la fonction
ventilatoire, mais uniquement esthétique. La scoliose est d’autant plus fréquente qu’il existe des
anomalies vertébrales ou que le patient a subi une thoracotomie avec une résection de cotes ou
des muscles dorsaux, elle est souvent associée a des anomalies de la fonction ventilatoire. La
scoliose peut parfois nécessiter une correction chirurgicale, d’autant plus qu’elle s’associe a des
anomalies vertébrales. Le choix de I'abord chirurgical lors de la réparation initiale de I'atrésie de
I';esophage est important pour la prévention de cette complication et, notamment, la
thoracotomie sans section musculaire (Saved muscle thoracotomy), qui doit étre actuellement de

rigueur pour la majorité des équipes. [138]

2.5.Le devenir nutritionnel : [5]

Méme si les progrés récents, a la fois sur le plan des techniques chirurgicales, de la

réanimation néonatale et du soutien nutritionnel, ont permis une réduction importante de la
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dénutrition , un retard de croissance reste présent chez prés d’un tiers des enfants a I’dge de
cing ans [136]. Les facteurs de dénutrition identifiés sont les formes a grand défect, les troubles
de la motricité , les formes d’atrésie de I',esophage associées a des cardiopathies ou des
anomalies chromosomiques, le RGO, les sténoses asophagiennes, les remplacements
cesophagiens.

Une attention particuliére sur I’état nutritionnel et la croissance est nécessaire, en
particulier au moment des pics de croissance (quatre premiéres années de vie, période
pubertaire). Quand un support nutritionnel est nécessaire, aprés échec de toutes les techniques
conservatrices (traitement du RGO, rééducation orthophonique, enrichissement de I'alimentation,
compléments énergétiques), la nutrition entérale, idéalement par gastrostomie, est la technique
de choix. Elle est efficace, facile a poursuivre a domicile et le plus souvent bien tolérée [139].

Méme si le pronostic actuel de I’AO est bon dans I’ensemble, la fréquence des
complications et la nécessité d’une surveillance des lésions esophagiennes secondaires au
RGO et a I’AO justifient un suivi systématique et multidisciplinaire jusqu’a I’age adulte.

Dans notre série, 82% des malades opérés ont présentés des complications
postopératoires , essentiellement le lachage anastomotique et les complications septiques
(Tableau n°XVI). Tous les lachages étaient minimes sauf un qui a été massif, et il a nécessité une

réintervention chirurgicale.

Tableau XVI : répartition des complications dans les différentes séries.

) Elmaaroufi
Notre série [12] Seo [29] Calisti [31] Spitz [62]
Lachage anastomotique 25% 17.5% 12% 7.5% 21%
Sténose anastomotique 8% 17.5% 64% 52% 17.7%
RGO 0% 17.5% 39% 37.5% 18%
Trachéomalacie - - - 8% 16%
Reperméabilisation
. . 0% 2% 2.5% 1.5% 12%

de la fistule
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On comparant notre série avec les autres , on remarque que :

- Notre taux de lachage anastomotique est proche de celui retrouvé par Spitz , alors
qgu’il est moins important dans les autres séries

- La sténose anastomotique et le RGO sont des complications tres fréquentes dans
les autres séries , presque chez la moitié des patients . alors que dans notre série
aucun malade n’a présenté un RGO et seulement un seul patient ( parmi les
malades survécus) a présenté une sténose. ceci est probablement du a la mise
systématique de tous nos patients sous traitement antireflux.

- Aucun malade n’a présenté des signes d’appel de la trachéomalacie et vu que la
bronchoscopie préopératoire ‘n’a pas été réalisés chez nos patients; cette
complication reste mal évaluer dans notre série ainsi que dans la série de

Eelmaaroufi et de Seo.

VIIl. Le pronostic :

1. Les classifications pronostiques : [4,87]

Le pronostic des patients, ayant une atrésie de I’cesophage, dépendent de plusieurs
facteurs. Ces facteurs font [I'objet de plusieurs classifications pronostiques. En
1962, Waterston et al ont proposé une classification basée surle poids de naissance, les
anomalies associées et la présence ou non d’une pneumonie. 3 groupes ont été identifiés :

-~ Groupe A : un poids de naissance > 2500 g, avec un bon état pulmonaire et sans

aucune malformation associée.

- Groupe B: - B1:un Poids de naissance entre 1 800 et 2 500 g sans pneumonie ni

malformation associée.

- B2 : Poids de naissance supérieur a 2 500 g avec pneumopathie modérée ou autres

anomalies congénitales .
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- Groupe C: - C1 : Poids inférieura 1 800g
- C2 : Poids supérieur a 2 500 g avec pneumopathie majeur ou anomalie congénitales

séveres.

Spitz a élaborée une nouvelle classification pronostique en se basant sur la présence ou
I'absence d’une malformation cardiaque associée qui est considérée comme facteur

pronostique majeur et il a suggéré les groupes suivants :

- Groupe | : Poids de naissance > ou = 1 500 g sans anomalies cardiaques
- Groupe Il : Poids de naissance < 1 500 g ou anomalies cardiaques majeurs
- Groupe Il : Poids de naissance < 1 500 g et des anomalies cardiaques Majeurs Une

anomalie cardiaque majeure est définie comme étant soit une cardiopathie
congénitale cyanogeéne qui nécessite une chirurgie palliative ou curative, ou
cardiopathie non cyanogene nécessitant un traitement médicale ou chirurgicale pour
une insuffisance cardiaque.

En utilisant cette classification, le schéma de survie obtenu d’apres I’expérience de Spitz
et Al était : 97% dans le groupe I, 59% dans le groupe Il et 22% pour le groupe lll. ces taux se
sont améliorés pour atteindre 98%, 82% et 50% respectivement dans leur derniere étude [88].

Les progres réalisés dans la prise en charge des nouveaux nés avec un faible poids de
naissance ont permis de relativiser la valeur péjorative de ce critére par rapport aux
malformations associées qui sont actuellement pour tous les auteurs, le facteur pronostique
essentiel et la principale cause de déces des atrésies de I'cesophage.

En 1993, Poenaru et Labarge ont proposé une classification simple ( classification de
Montréal), en se basant sur deux éléments essentiels : la dépendance ventilatoire préopératoire

et les anomalies associées séveres. Cette classification permet de distinguer 2 catégories :

- classe I: absence de dépendance ventilatoire et de malformations majeurs, ou

présence d’une dépendance ventilatoire sans malformations majeurs.
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- Classe Il: présence d'une malformation vitale, ou présence a la fois d’une

malformation majeur et une dépendance ventilatoire.

2. La mortalité :

La survie des nouveau nés opérés pour une atrésie de I'eesophage, a connu une nette
amélioration dans ces dernieres années. Les taux de survie rapportés dans les différentes séries,
sont 90% en cas de malformations associées sévéres, et presque 100% chez les nouveau nés a
terme sans aucune malformation associée.[8,21,88,140-142]

Dans notre série, la mortalité était lourde puisque le taux de survie n’était que 35,5% ,

alors qu’ il dépasse 50% dans les autres séries .( tableau n° XVII)

Tableau XVII : le taux de survie dans les différentes séries

Notre série Elmaaroufi [12] Seo [29] Calisti [31]

Le taux de survie 35.5% 50% 71% 90.6%

La mortalité, en cas d’ atrésie de I',esophage, est directement liée au poids de naissance
et a la présence de malformation Cardiaque majeure ; selon L. Spitz, le taux de survie étaient de
100% chez les enfants ayant un poids >1500g et sans aucune malformation cardiaque majeure
associée, alors que, en présence d’un facteur de risque ce taux diminue a 80% et a 30-50% si
présence de deux facteurs de risque ou plus. [4]

Une étude faite sur 357 nouveau nés, ayant une atrésie de I',esophage, traités au Great
Ormond Street entre la période allant de 1980 a 1992, les résultats étaient: 153 parmi 154
malades classés groupe Aont survécu (99%), 72sur 76 cas dans le groupe B ont
survécu (95%) et 101 sur 142 cas dans le groupe C ont survécu (71%). Le taux de mortalité
donc est tres variable d’un groupe pronostique a I'autre. Les résultats de notre séries rejoignent
ces données ; le taux de mortalité était de : 25% dans le groupe A, 62% dans le groupe B et 100%

dans le groupe C. ( figure n°27)
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Figure 19 : La mortalité dans les différentes séries répartie selon les différents
dgroupes pronostiques de Waterston
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L’atrésie de I',esophage est une affection relativement fréquente dont le diagnostic peut
étre suspecté en anténatal, par I’échographie obstétricale et I'IRM foeetale, et confirmé a la
naissance par une vérification systématique de la perméabilité cesophagienne en salle de travail.

Le traitement de cette malformation est chirurgical, aprées mesures de réanimation, et
consiste en un rétablissement de la continuité cesophagienne en utilisant plusieurs techniques
chirurgicales, en fonction du type anatomique.

L’état pulmonaire, le poids de naissance et la présence de malformations associées, font
les éléments pronostiques de la pathologie.

L’étude de notre série nous a permis de faire cette conclusion :

- Dans notre contexte, le diagnostic prénatal est toujours absent et le diagnostic
postnatal ne se fait qu’aprés apparition des signes cliniques en I’absence de la
vérification systématique de la perméabilité cesophagienne dans nos salles
d’accouchement.

- la mortalité, dans notre série, était lourde et la principale cause de déces était
d’origine infectieuse en milieu de réanimation, chose qui nous empéche d’évaluer,
de facon objective, les résultats de la chirurgie.

Le pronostic de I'atrésie de I';esophage, dans notre contexte, pourrait donc s’améliorer
par : Le bon suivi des grossesses dans l'optique de poser le diagnostic en anténatal ; La
vérification systématique de la perméabilité cesophagienne chez tout nouveau-né apres la
naissance et le transfert médicalisé en cas de suspicion ; L’amélioration du plateau technique des

services de réanimation et de chirurgie pédiatrique.
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Résumé

L’atrésie de I',esophage (AO) est malformation congénitale définie par I'interruption de la
continuité cesophagienne avec formation de deux culs de sac, I'un supérieur et ’autre inférieur,
associée souvent a une fistule ceso-trachéale (FOT).

Notre étude a porté sur I'analyse rétrospective de 31 cas, du janvier 2009 au décembre
2010. L’AO avec FOT inférieur était le type le plus fréquent, retrouvé dans 27 cas (93%). Le sexe
masculin était le plus touché (61%). Aucun diagnostic prénatal n’a été fait. Le délai moyen du
diagnostic était de 3 jours . Le poids moyen était de 2580g. Les malformations associées étaient
retrouvées dans 42% des cas, les plus fréquentes étaient les malformations cardiovasculaires. Le
VACTERL a été retrouvé dans 2 cas (6,5%). une anastomose termino-terminale d’emblée a été
réalisée chez 22 patients ayant une AO avec une FOT inférieure. une cure chirurgicale différée
de la malformation ; aprés la confection d’une gastrostomie d’alimentation ; a été optée pour 6
patients incluant 2 cas avec une AO sans FOT. la pneumonie et le sepsis étaient les
complications postopératoires les plus fréquentes (36%). Un lachage anastomotique est survenu
chez 7 patients soit 25% des cas. Le taux de mortalité était de 64.5%, la principale cause de
déces étant le choc septique. A la lumiére de cette étude, nous avons montrer que le pronostic
de I’AO, dans notre contexte, reste péjoratif . Cela nous incite a fournir plus d’effort par un
diagnostic précoce et par I'amélioration du plateau technique de nos structures sanitaires pour

la prise en charge de cette anomalie.
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Abstract

Esophageal atresia (EA) is a congenital anomaly defined by the break in continuity with
formation of two dead ends, oneupperand onelower, often associated with an
tracheoesophageal fistula(TEF).

Our study involved a retrospective analysis of 31 cases from January 2009 to December
2010. EA with lower TEF was the commonest type, found in 27 cases (93%). Males was most
affected (61%). no prenatal diagnosis was made. The mean age of diagnhosis was 3 days after
birth.  The average birth weight was 2580g. Associated anomalies were found in 42% of
cases, the commonest was the cardiac anomalies. The VACTERL was found in 2 cases (6.5%).
Primary anastomosis was performed in 22 patients having EA with lower TEF . Delayed surgical
treatment of malformation, after the makingof a gastrostomy feeding, was opted for
6 patients including 2 cases with EA without fistula. pneumonitis and sepsis were the most
commen early postoperative complication (36%). An anastomotic leak has occurred in 7 patients:
25% of cases. The mortality rate was 64.5%, the leading cause of death was septic shock. in the
light of this study, we show that the prognosis of EA, in our context, is poor. this leads us to put
more effort by early diagnosis and improved our technical platform of our health facilities, to

suit it for the management of this anomaly.
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