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Le mégacesophage primitif ou Achalasie constitue un trouble moteur primitif
de I’cesophage. Il est caractérisé par I'incapacité ou l'insuffisance de relaxation du
sphincter inférieur cesophagien aprés la déglutition, associée a une anomalie du
péristaltisme des deux tiers inférieurs de I’cesophage. IL s’ensuit un blocage et une
stase des aliments dans I’cesophage qui se laisse dilater et devient atone. Le terme
descriptif de mégaoesophage idiopathique ou achalasie a servi pendant 3 siécles, a
désigner une maladie cesophagienne, qui se traduit cliniguement par un signe
dominant : la dysphagie, et radiologiquement par un défilé régulier du bas
oesophage.

La fréquence de cette pathologie reste trés rare chez I’enfant, par ailleurs, elle
garde un bon pronostic.

Le mégaoesophage présente des difficultés a plusieurs niveaux :

U Sur le plan éthiopathogénique : puisque les mécanismes sous jacents a la
déclaration de I’affection demeurent encore inconnus, leurs maitrise aurait
probablement des implications thérapeutiques.

U Sur le plan clinique : vu que le principal signe de la maladie est difficilement
exprimable, surtout chez le jeune enfant.

U Sur le plan thérapeutique : le traitement peut étre médical, endoscopique ou
bien chirurgical, ce dernier reste généralement le moyen thérapeutique le plus
efficace a long terme bien que I’évolution ne soit pas toujours satisfaisante.

U Ce travail consiste en une étude rétrospective de janvier 2009 a décembre
2015 et prospective de janvier a décembre 2016 des cas du mégaoesophage
colligés dans le service de pédiatrie du CHU Hassan Il de Fes.

Il a comme objectif :

- D’étudier le profil clinique et distinguer les formes syndromiques

- Adapter la prise en charge en fonction des associations retrouvées

- Etudier I'impact de la prise en charge médico-chirurgicale sur I’évolution a

moyen et a long terme.
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. Anatomie : [Figure n°1] [1,2, 3,4]

L’cesophage est un conduit musculaire d’environ 25 cm permettant la
traversée des aliments a travers le thorax, du pharynx a I’estomac. Il descend en
avant de la colonne vertébrale, traverse successivement la partie inférieure du cou,
le thorax, le diaphragme, pénétre dans I’'abdomen et s’ouvre dans I’estomac par le

cardia.

1- Configuration externe

1.1. Sphincter supérieur de I’cesophage (SSO):

Le SSO est un sphincter musculaire strié, principalement constitué par le
muscle cricopharyngien, situé a 15 cm environ de la partie moyenne de I’arcade
dentaire inférieure. Ce muscle entoure la partie supérieure de I’cesophage en
s’insérant sur les bords latéraux du cartilage cricoide. Radiologiquement, il se
projette sous la colonne d’air pharyngée, en regard du corps des sixieme et
septieme vertebres cervicales. En haut, le muscle est bordé par les fibres obliques
du muscle constricteur pharyngé inférieur, alors qu’en bac, il se mélange aux fibres
musculaires longitudinales et circulaires de I'cesophage. Le SSO s’étend sur une
hauteur de trois a cing cm, dépassant la taille du muscle cricopharyngien. La
fonction sphinctérienne est aussi assurée part la partie inférieure du muscle
constricteur du pharynx et la partie inférieure de la tunique musculaire circulaire de
I’;esophage. Le recouvrement imparfait des différents faisceaux musculaires définit
deux zones de moindre résistance, qui sont les sites d’élection des diverticules
cesophagiennes. La premiere, située en arriere des faisceaux musculaires des
muscles cricopharyngiens et du constricteur inférieur du pharynx est la zone
pharyngée. La seconde, située entre les fibres transversales du cricopharyngien et

les fibres obliques du crico-cesophagien est la zone cesophagienne.
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1.2 Corps de I’;esophage :

Dans le thorax, l'cesophage occupe le médiastin postérieur. Il s’étend
postérieurement de la sixieme vertebre cervicale jusqu'a environ deux cm de I’orifice
diaphragmatique (dixiéeme vertébre dorsale).Mesuré manométriquement, le corps
cesophagien mesure de 19 a 26 cm, de la partie du SSO a la partie supérieure du
SIO. En avant, il est en rapport avec la trachée et I’origine de la bronche gauche, et
en arriere, il est en rapport avec la colonne vertébrale sur la quelle il est appliqué
jusgu’a la quatrieme vertébre dorsale. Il s’éloigne ensuite du rachis et répond
principalement a I’'aorte. L’cesophage présente trois rétrécissements répondant a la
crosse de l'aorte, la bronche gauche et le diaphragme.

1.3 Esophage terminal :

Le diaphragme est un repére anatomique séparant l'cesophage abdominal et
thoracique qui ne correspond ni a la réalité physiologique ni a la pratique
chirurgicale. Dans la traversée du médiastin inférieur, I'eesophage, oblique a gauche,
acheve son croisement avec la face antérieure de l'aorte thoracique. Il est
accompagné du plexus des deux pneumogastriques, des anastomoses et des
chaines lymphatiques drainant I'cesophage inférieur vers les ganglions de la chaine
coronaire stomachique, et par leur intermédiaire, vers la région ceeliaque.

1.4 l'orifice diaphragmatique : [figure n°2]

L’cesophage traverse le diaphragme par un orifice entierement musculaire,
I'orifice hiatal est constitué par les fibres musculaires du pilier droit sans
participation du pilier gauche. Ce pilier droit donne naissance a deux faisceaux
musculaires qui vont former les bords de I'hiatus. Il répond a la 10e vertébre
thoracique en avant et a gauche de l'orifice aortique. La veine cava inférieure n'est

pas tres éloignée du pilier droit.

Mlle. Merieme El Azami El Idrissi 13



Le mégaoesophage chez I’enfant These N° :030/17

1.5 L'eesophage abdominal : [figure n°3]

Court de deux a quatre cm, il n'a de réelle individualité que sur sa face
antérieure car d'une part l'orifice diaphragmatique est presque vertical, d'autre part
seule sa face antérieure est recouverte de péritoine. En arriere, I’cesophage est relié
au plan postérieur par un tissu cellulo-fibreux dense et résistant,” méso-
cesophage”, un des moyens de fixité abdominale du cardia qu'il faut effondrer pour
controler I';esophage. Le cardia est la limite inférieure de I'cesophage qui se poursuit
a droite directement avec la petite courbure gastrique: le bord gauche constitue avec
la grosse tubérosité l'angle de His. Le lobe gauche du foie recouvre |'cesophage
abdominal. Son hypertrophie peut nécessiter la section du ligament triangulaire
gauche pour aborder [l'orifice hiatal. L'cesophage est accompagné du
pneumogastrique abdominal en arriére, situé dans l'angle des deux piliers
pratiguement sur la face antérieure de l'aorte, et du pneumogastrique
gastrohépatique en avant, souvent divisé en plusieurs filets nerveux. Sur le pilier
gauche monte l'artére diaphragmatique inférieure, au contact de I'cesophage, en
avant, l'artére osso-cardio-tubérositaire branche de coronaire stomachique, et en
arriere une branche de la coronaire stomachique, et en arriere une branche
cardiotubérositaire de l'artere splénique.

1.6 La notion de sphincter inférieur de I’;esophage :

Le sphincter inférieur de I’cesophage est une notion physiologique : essentiel
pour la continence cardiale, il n’est pas identifiable anatomiquement. Cette zone de
haute pression est la résultante de toutes les actions dynamiques qui s’exercent sur
la jonction cesogastrique. Elle s’étend sur 3 a 5 cm de l’cesophage et n’est
mesurable que par la manométrie [2]. La participation a la continence cesogastrique
est assurée par : le hiatus cesophagien, le sphincter cesophagien inférieur, I’'incisure

cardiale et la pression abdominale positive.
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Figure n® 1 : topographie générale de I’cesophage [1]

@ La jonction pharyngo-cesophagienne au niveau de C 6.

@ Le rétrécissement aortique au niveau de T4 lié a I’'empreinte de la crosse de
I’aorte sur la paroi latérale gauche de I’cesophage.

@ Le rétrécissement bronchique au niveau de T6 : marqué par I’empreinte de la
bronche souche gauche.

@ Le rétrécissement diaphragmatique au niveau de T10.
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Figure n® 2 : Hiatus cesophagien diaphragmatique [1].

1. hiatus cesophagien.
2. faisceau antérieur.
3. faisceau postérieur.
4. hiatus aortique.

5.Corpsde T 12.
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Figure n%3 : Les rapports péritonéaux et les moyens de fixité [1].

1. Plevre médiastinale.

2. Esophage.

3. Diaphragme.

4. Espace de glissement diaphragmatique.
5. Fibres musculaires.

6. Péritoine viscéral gastrique.

7. Fundus.

8. Incisure cardiale.
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2- Configuration interne : [figure n°4]

La muqueuse est rose pale. Parcourue par des plis longitudinaux. Un repli
muqueux existe en regard du cardia : la valvule de Gubarow. Cette derniére
constitue avec I’orifice diaphragmatique de I’oesophage et la musculaire oblique de
I’estomac, le sphincter cesophagien inférieur. La lumiére cesophagienne est réduite a
une fente a la partie haute de I’cesophage, tandis qu’elle devient presque circulaire a

sa partie basse (au dessous du rétrécissement bronchique).

Figure n%4 : Images endoscopiques de I’cesophage normal (configuration interne)

(Images de I'unité de gastro -entérologie pédiatrique, CHU Hassan II-Fes)

3-vascularisation, drainage lymphatigue et innervation

3-1 La vascularisation: [figure n°5].

-la vascularisation artérielle :

La vascularisation artérielle de I’cesophage est fournie dans les segments
cervical et thoracique par I’artere thyroidienne inférieure et des branches de I'aorte
thoracique. Dans le segment immédiatement sus diaphragmatique et dans le
segment abdominal, la vascularisation est assurée par les rameaux cesophagiens des
artéeres phréniques inferieures, et des artéres cardio-oeso-tubérositaires antérieures
et postérieures, nées des artéres gastrique gauche et splénique. L’cesophage ne

possede pas de pédicule artériel propre. Ses artéres, empruntées a des arteres de
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voisinage, sont ainsi multiples, étagées et variables dans leur origine, leur calibre,
leur distribution et leurs anastomoses.
-La vascularisation veineuse:
Les veines de I’cesophage constituent un plexus drainé par des veines
satellites des artéres précitées, ou par des veines isolées.

3-2 Le drainage lymphatique:

Les lymphatiques supérieures T—— > nceuds lymphatiques cervicaux.
Les lymphatiques moyens —— > nceuds lymphatiques mediastinaux.
Les lymphatiques inférieurs —— > noceuds ceeliaques.

3-3 L’innervation de I’cesophage : [figure n°6]

L’innervation cesophagienne est assurée par deux systemes : extrinseque et
intrinséque :

- Innervation extrinseque :

Elle représente I'innervation exclusive des muscles striés par le biais des nerfs
somatiques, dont le corps cellulaire est situé dans le névraxe. Ainsi les plaques
motrices n’ont aucun relais ganglionnaire. Le médiateur chimique; I'acétylcholine,
agit sur les récepteurs nicotiniqgues musculaires. Les afférences sensitives dont les
terminaisons nerveuses sont situées dans la cavité buccale, le pharynx, I’épiglotte et
le larynx, empruntent le nerf trijumeau (V), le glossopharyngien (IX) et le vague (X),
et se projettent sur le faisceau solitaire et le noyau de la racine descendante du
trijumeau. Les fibres efférentes (motrices) prennent naissance dans les noyaux
moteurs du V, VII, IX, X, et XIl. Dans les muscles lisses, les fibres nerveuses
sensitives afférentes ont leurs terminaisons distribuées tout le long de I’cesophage,
et empruntent le nerf vague en direction du ganglion pléxiforme du X. les
motoneurones parasympathiques ont leur origine dans le noyau dorsal moteur du X,

et font relais avec les neurones des plexus intrinséques. Les motoneurones
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sympathiques proviennent de la moelle cervicale et thoracique, et font relais au
niveau des ganglions cervicaux, thoraciques et coeliaques. Les neurones post
synaptiques sympathiques s’articulent avec les plexus intrinseques de I’cesophage.

- Innervation intrinséque :

Comme le reste du tube digestif, I’cesophage posséde une riche innervation
intrinséque répartie en deux plexus, le plexus myentérique ou plexus d’Auerbach
(situé entre les deux couches de la musculeuse, son réle est essentiellement moteur)
et le plexus sous mugqueux ou plexus de Meisner (dont le rble est surtout sensitif).
Ces neurones s’articulent avec le systéme nerveux extrinséque d’une part, et les
cellules musculaires lisses d’autre part. lls forment un réseau dense a I’origine des
réflexes locaux. Les principaux médiateurs chimiques libérés par ces neurones sont
I’acétylcholine et la substance P (qui stimulent la contraction musculaire), le
monoxyde d’azote (NO) et le VIP (qui favorisent la relaxation des fibres musculaires
lisses).

- Centre intégrateur :

Le centre de la déglutition est situé dans le bulbe, au niveau du plancher du

IVéme ventricule. Les neurones coordonnateurs sont répartis en deux amas, I'un
dorsal proche du faisceau solitaire, et I’autre ventral proche du noyau ambigu. Il est
relié au centre de la respiration, au centre du vomissement et au centre de la

salivation. Enfin, le centre de la déglutition est connecté au cortex frontal,

expliquant que la déglutition peut étre déclenchée par la volonté.
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Figure n% : Vascularisation de I’cesophage [1].

. Esophage.

. Artére thyroidienne inférieure.
. Artére primitive gauche.

. Arc aortique.

. Artére bronchique.

. Bifurcation trachéale.

. Artére bronchique gauche.

. Aorte descendante.
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. Artére petite cesophagienne.

10. Artere grande cesophagienne.

11. Orifice diaphragmatique cesophagien.
12. Artére phrénique inférieure.

13. Artére oeso-cardio-tubérositaire.

14. Artére coronaire stomachique.
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Innervation de 1'cesophage
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Figure n% : L’innervation de I’cesophage
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Histoloqie :

1. Les tuniques de la paroi cesophagienne : [5] [figure n°7, 8]

La paroi cesophagienne a une épaisseur de 3 mm. Elle comprend trois

tuniques : la muqueuse, la sous-muqueuse et la musculeuse.
a) La muqueuse :

Consiste en un épithélium de type pavimenteux, sauf au niveau du sphincter
inférieur de I'cesophage, ou les épithéliums pavimenteux et cylindrique peuvent
coexister. Sous I’épithélium, le chorion et la musculaire muqueuse se trouvent, en
direction longitudinale.

b) La sous-muqueuse :

Contient du tissu conjonctif, des lymphocytes, des cellules plasmatiques, des
cellules nerveuses (plexus de Meissner) et des glandes secrétant de la mucine, ce qui
compléte la lubrification du bol alimentaire.

c) La tunique musculaire :

Se compose de fibres profondes circulaires et de fibres superficielles
longitudinales. Les fibres circulaires sont responsables de la contraction
péristaltique séquentielle qui propulse le bol alimentaire vers I’estomac. Entre les
fibres musculaires longitudinales et circulaires se trouve un autre plexus nerveux
appelé plexus mésentérique (ou plexus d’Auerbach). Ce dernier joue un réle
important au niveau du contréle nerveux intrinséque de la motricité cesophagienne.

d) La séreuse :

Contrairement aux autres régions du tractus gastro-intestinal, la paroi

cesophagienne n’est pas tapissée d’une séreuse distincte, mais recouverte d’une

mince couche de tissu conjonctif lache.
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2. Structure du sphincter cesophagien inférieur :

Comme le corps cesophagien, qu’il prolonge, le sphincter inférieur de
I’;esophage comporte trois couches musculaires : les fibres circulaires lisses, les
fibres longitudinales lisses et la musculaire muqueuse. De toutes les structures
musculaires, la couche musculaire circulaire lisse est la plus importante du point de
vue fonctionnel. Ses cellules possédent des propriétés mécaniques particuliéres :
elles développent une tension spontanée et une sensibilité remarquable aux agents

pharmacologiques [6,7].

—

o0 AU N

Figure n 97 : coupe transversale de I’;esophage étude histologique [1].
1. Couche musculaire longitudinale.
2. Plexus nerveux.
3. Couche musculaire circulaire.
4. llots lymphoides.
5. La musculaire-muqueuse.

6. Muqueuse.
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N W

Figure n°8 : Coupe histologique de la paroi cesophagienne [3]

1. Epithélium.

2. Lamina propria.

3. Musculaire muqueuse.

4. Sous mugueuse.

5. Plan circulaire interne de la couche musculaire.

6. Plan longitudinal externe de la couche musculaire.
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l1l. Physiopathologie du mégaoesophage :

L’achalasie est caractérisée par une destruction progressive des neurones
inhibiteurs de I’;esophage aboutissant a une stimulation permanente des neurones

excitateurs entrainant des troubles moteurs.

1- Médiation immune

Le péristaltisme de I’;esophage est le résultat d’interactions complexes entre
I’linnervation vagale, le plexus myentérique, et la contraction de deux couches
musculeuses.

La régulation de la pression SIO implique des facteurs myogénes et
neurogenes .Plusieurs études fondamentales indiquent que I’achalasie est une
maladie en partie auto-immune dans laquelle les neurones myentériques
cesophagiens sont détruits a la suite d’une réponse immunitaire a médiation
cellulaire contre un antigene [8]. lls disparaissent trés probablement du fait d’une
inflammation chronique du ganglion autonome. En effet, I’examen de pieces
d’exéreses montre linfiltration de Ilymphocytes cytotoxiques exprimant des
marqueurs d’activation et les preuves de I'activation du complément dans les
ganglions myentériques. Les anticorps dirigés contres les neurones myentériques
sont retrouvés plus particulierement chez les patients avec les alleles HLA-
DQA1*0103 et DQB1*0603 [9]. Comme les protéines HLA sont cruciales pour la
reconnaissance d’antigéne, ces résultats suggerent I'implication d’une réponse
immunitaire aberrante, vis a vis d'antigénes inconnus a ce jour. Un dernier argument
pour la médiation immune cytotoxique est que la plupart des lymphocytes T CD8

cytotoxiques sont des cellules avec une activation immunitaire, comme le montre

I’expression de TIA-1 (marqueur des cellules T cytotoxiques associés a la formation
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de I'apoptose) et de granzyme B (induit la fragmentation de I’ADN cellulaire et
I’apoptose) [10].

Chez certains patients présentant une maladie évoluée, on observe une
aganglionose, une fibrose, et au final I’'absence d’inflammation quand les cibles de
I’attaque immunitaire ont été épuisées [11]. Une deuxieme caractéristique
histopathologique de [I'achalasie est une hypertrophie de la musculature de
I’oesophage, probablement secondaire a un obstacle distal [12]. En revanche, chez
les patients présentant une achalasie de type Ill (spastique) il n’a jamais été
démontré de perte neuronale et I'inflammation est toujours présente. Cela est di
aux variations dans l’agression des lymphocytes T cytotoxiques sur le plexus
myentérique. Les patients présentant une achalasie de type lll aurait une réponse
iImmunitaire moins agressive.

Il existe également des syndromes paranéoplasiques avec des anticorps anti
neuronaux entrainant une pseudo achalasie. Il s’agit notamment du cancer du
poumon a petites cellules dans lequel il peut exister une production d’anticorps
anti-Hu qui entraine des troubles de la motricité cesophagienne et intestinale [13].
Cette réponse immunitaire pourrait étre liée a une infection chez des sujets
génétiquement prédisposés, par exemple au virus Herpes simplex de type 1 (HSV1).
Plusieurs antigenes ont été étudiés notamment le virus HSV 1, la rougeole, le
papilloma virus (HPV), sans réel consensus [14 ,15]. HSV-1 est un virus neurotrope
avec une prédilection pour I’épithélium malphigien. L’ADN d’HSV-1 a été retrouvé
dans le tissu oesophagien de patients présentant une achalasie et des données
suggerent que les lymphocytes T pourraient proliférer et libérer des cytokines apres
exposition a I'HSV-1[15]. Cette activation cellulaire entrainerait une perte
progressive du systéeme nerveux entérique cesophagien. Cependant ’ADN d’HSV-1 a

été identifié comme souvent dans I’cesophage d’individus témoins, ce qui suggere
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que le HSV-1 déclencherait une activation immunitaire et une perte neuronale
uniquement chez des individus génétiquement prédisposés.

Une étude de Booy et al. [16] a comparé la prévalence des maladies auto-
immunes comparée a celle de la population générale, chez les patients présentant
une achalasie. Comparativement a la population générale, les patients avec achalasie
sont 5,4 fois plus susceptibles d'avoir un diabéete de type | (IC 95% : 1,5 a 19), 8,5
fois plus susceptibles d'avoir une hypothyroidie (IC 95% : 5,0 a 14), 37 fois plus
susceptibles d'avoir un syndrome de Sjogren (IC 95% : 1,9 a 205), 43 fois plus
susceptibles d'avoir un lupus érythémateux disséminé (IC a 95% : 12 a 154), et 259
fois plus susceptibles d'avoir une uveéite (95% Cl 13---1438). Globalement, les
patients avec achalasie étaient 3,6 fois plus susceptibles de présenter une maladie
auto-immune (IC 95% 2.5 a 5.3).

Tous ces arguments suggéerent fortement que I’achalasie est une maladie en
partie auto-immune ciblant les neurones myentériques cesophagiens, comprenant a
la fois une médiation cellulaire et une attaque médiée par les anticorps dirigés
contre un antigéne non encore identifié. Les différences de présentation clinique
entre les types d’achalasie sont le reflet de la rapidité avec laquelle I'attaque

immunitaire cytotoxique, menant a une perte neuronale, se produit.
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2- Génétique

Un syndrome, connu comme le syndrome triple "A", est constitué d'une triade:
achalasie, alacrymie et insuffisance surrénale résistante, avec une transmission sur
un mode autosomique récessif causée par des mutations sur le chromosome 12. Ce
syndrome et la prévalence de I’'achalasie chez les couples consanguins, renforcent
I’hypothese d’une participation génétique. Dans la plupart des cas, I'achalasie
représente une maladie sporadique (achalasie isolée), mais il existe des cas
d’achalasie familiale qui suivent un mode de transmission dominant [17]. Les études
génétiques étudiant les cas d’achalasie isolée ont identifié des polymorphismes
nucléotidiques simples pour les génes impliqués dans la réponse immunitaire et la
fonction neuronale. En particulier en ce qui concerne les molécules HLA classe Il
[18], KIT [19], l'interleukine 10 [20] et IL 23R [21], et le récepteur du peptide
intestinal vasoactif [22]. Plus récemment, une étude a démontré I'implication de la
variation génétique des loci de la lymphotoxine 1 et du TNF 1 dans I’achalasie [23].
Mais il n’existe pas de vastes études évaluant la variabilité génétique chez les
patients présentant une achalasie. Pour accéder a I’ensemble du génome il faudrait

une étude avec 4000 malades et 4000 individus sains.
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PATIENTS

ET METHODES
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. Type d’étude :

Il s’agit d’une étude rétrospective de janvier 2009 a décembre 2015 et
prospective de janvier a décembre 2016 des cas du mégaoesophage colligés dans le

service de pédiatrie du CHU Hassan Il de Fes.

II. Population étudiée :

Le choix de nos malades répond aux critéeres suivants :
@ Les criteres d’inclusion :

Nous avons inclus dans ce travail tous les patients suivis pour mégacesophage
diagnostiqué sur des criteres cliniques, endoscopiques et radiologiques.

Ces patients proviennent dans la majorité des cas de la consultation de
gastro-entérologie pédiatrique, ou du service de chirurgie pédiatrique ou encore de
la consultation d’endocrinologie pédiatrique aprés découverte d’une insuffisance
surrénalienne dans le cadre d’un syndrome de 3A.

@ Les criteres d’exclusion :
Tous les enfants suivis pour des vomissements chroniques et chez qui le

diagnostic de mégacesophage a été exclu.

l1l. Méthode d’étude :

U Recueil des informations :
-Notre support d’information était le dossier propre de chaque enfant suivi a
I’'unité de gastro-entérologie pédiatrique et les dossiers d’hospitalisation pour les

malades ayant été hospitalisés.
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- Une fiche d’exploitation a été établie pour chaque patient permettant le
recueil des données nécessaires a I’analyse statistique afin de répondre aux objectifs
de notre étude, cette fiche précisait :

U Les données sociodémographiques des patients

U Les antécédents personnels et familiaux des patients
U Le motif de consultation

U La symptomatologie clinique

U Les données des examens paracliniques réalisés

U La forme clinique de mégaoesophage retenue

U La prise en charge thérapeutique

U L’évolution clinique
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Identité :

La fiche d’exploitation

IP :

Nom et prénom :

Age :

Sexe :

Adresse :

Tel :

Niveau scolaire :

Niveau socio-économique :

Couverture sociale :

Antécédents :

Personnels :

Grossesse :

L’accouchement :

Poids de naissance :

Période néonatale :
Développement psychomoteur :
Statut vaccinal :

Alimentation :

ATCD pathologiques :

Familiaux :

u Parents :

U Consanguinité :  oui non

- Degré:
U Fratrie :

U Pathologie familiale connue :

U Notion de vomissement chronique :
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Interrogatoire :

Les vomissements chroniques :

Si oui, -le type : Alimentaire
Bilieux

Hémorragique

-L’intervalle apres repas :

Les régurgitations :

Dysphagie :  oui non

Si oui, le type : Liquide
Solide

Totale

Les troubles respiratoires :
L’amaigrissement :

La douleur rétro-sternale :
L’épigastralgie :

L’haleine fétide :
I’hyper-sialorrhée :
L’alacrymie :

Diarrhée chronique :

oui

non
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V. Examen clinique :

Poids : ( DS) Taille : ( DS)
TA : FC: FR: dextro:
Etat général : bon assez bon mauvais

Singes de dénutrition :

Signes de déshydratation : -Sécheresse buccale

-Pli cutané

-Yeux creux

-Fontanelle déprimée

-Troubles hémodynamiques

Examen de la bouche :

Examen abdominal : -distension abdominal

-Masse abdominale

-Hépatomégalie

-Splénomégalie

Examen neurologique :-Trouble moteur

-Trouble sensitif

-Dysarthrie

-Dysautonomie

-Autres signes neurologiques

Examen ORL :

Examen de I’'appareil respiratoire :
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Examen cardiovasculaire :

Examen dermatologique : mélanodermie

OGE :

-anomalie de différenciation sexuelle :

Oui

Hyperpigmentation

Taches café au lait

non

Reste de I’examen somatique :

V. Examens paracliniques :

U Radiologie :

-Rx du thorax

-TOGD : - Dilatation du corps cesophagien
— Sténose cardiale

-FOGD : —Anomalie de la contraction

— Aspect effilé du bas cesophage en « queue de radis»
— Stagnation alimentaire
U Endoscopie :

-Spasme du cardia
—autres anomalies du cardia

—Dilatation du corps cesophagien

-Sténose

U Manométrie : oui

-Si oui : Signes identifiés :

U Examens biologiques :

-lonogramme sanguin :

-Glycémie a jeun :

-Urée :

non
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-Créatinine :

-Nfs :

-Cortisolémie de 8H :
-ACTH :

-Protidémie :
-Albuminémie :

-TP :

-TCK :

-TEST DE SHIRMER :
-Autres bilans :

VI. Prise en charge :

U Hospitalisation oui

U Traitement :

Médical

non

- IPP: oui non dose :

- antiémétique : oui non

-Anti h2 : oui non

- perfusion / hydratation IV :

-B bloquants : oui non

-Autres :

Chirurgical

-Myotomie de Heller : oui
-Autres :

Endoscopique :

-Dilatation pneumatique : oui

-Dilatation mécanique : oui

non

non

non

durée :
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VII. L’évolution :
1- L’évolution sur le plan digestif :
-Complications immeédiates
-Evolution a moyen terme

-Evolution a long terme

2- L’évolution endocrinologique :

3- L’évolution ophtalmologique :

Pour la partie prospective de I’étude, nous avons assisté au diagnostic de 3
cas de mégaoesophage dont deux syndromes de 2 A et un syndrome de 3A. Nous
avons suivi de prés leur exploration clinique, biologique et endoscopique ainsi que
leur évolution.

U Analyse statistique

Nous avons procédé dans un premier temps a une description des résultats a
travers les données enregistrées sur une fiche Excel, ensuite nous avons comparé
les résultats on prenant deux groupes : le premier comprenant les malades ayant un
mégaoesophage seul et le 2¢me comportant les malades ayant un syndrome de 3A.

L’analyse statistique a été faite par saisie des données et analyse sur le logiciel
SPSS pour Windows, version21.

Les caractéristiques épidémiologiques de la population étudiée, ont été
présentées sous forme de moyenne et écart-type (ET), des chiffres ainsi que des
pourcentages pour les variables qualitatives.

Les parameétres cliniques, paracliniques, thérapeutiques et évolutifs ont été
comparés entre les patients, en utilisant le test de Mann Whitney et le test de khi
deux.

Dans toutes les analyses, p < 0,05 a été considérée comme statistiquement
significative.

V. Difficultés et limites de I’étude :
Pour la partie rétrospective, les difficultés rencontrées étaient liées a
I’exploitation des dossiers.
Nous avons constaté le manque de certaines données, en particulier celles qui
concernent les examens biologiques ainsi que I’évolution de certains malades au

cours du suivi. Nous avons pu joindre quelques patients au téléphone pour avoir
leurs nouvelles.
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RESULTATS
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|-Tableaux récapitulatifs :

dorsale des mains.

Observation 1(ER) 2(RA) 3(BK) 4(RW)
Age 8ans 14mois 9ans 6mois
Sexe F M F F
PDN | e 3kg 1,5kg 3kg
DPM Bon Retard moteur Bon Bon
Broncho-
A ATCD personnels RAS 2hospitalisations pour DHA pneumopathie RAS
O arepétition
= * A e
< *Consanguinité 1% degré. *Consanguinité dggc;résangw nite 1 *Consanguinité 1¢
il R o . . .
ATCD familiax ai\éléttlal g0 chezleparectlasear } Cc()jﬁgirr?é suivie pour " Petite soar operée a SI ?%Séi n suivi pour
' . I”&ge d’un an pour un !
meégaoesophage ; meégaoesophage
meégaoesophage
= Type Alimentaire Alimentaire Alimentaire Alimentaire
§ qg)_ Intervalle apresrepas | PPP PPP PPP PPP
E * . A .
= o SS ?&S&hagl & intermittente aLix *Régurgitations au changement *Toux grasse
oG : , ; . de position chronique RAS
> Signes associes Alacrymie . —_ . S
. - Amaigrissement Amaigrissement
Amaigrissement
Lessignesde *RSP -3 DS.
¢ o | retentissement RSP-2DS *Plis de dénutrition. RSP-3DS RSP-2DS
> e A
% -g Hyperpigmentation des lévres, Rg:}?;ﬁttssrd&
N T | Lessignes associés desmamelons et de laface RAS Ecoulement nasal ‘

* Angiome au niveau
sacré
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Biologie ACTH élevée a856,8 ng /I * Anémie carentielle Hyperleucocytosea | Hyperleucocytose a
Cortisolémiede 8H : NL *Hyperleucocytose a PNN PNN PNN
Test de Schirmer Alacrymie NL NL NL
*Rx du thorax :Sd
TOGD : alvéolo-interstitiel TOGD :
-Dilatation du corps TOGD : diffus. -Dilatation du corps
g Radiologie cesophagien. -Sténose cardiale * TOGD : assophagien
= -Sténose cardiale. -Dilatation du corps | -Sténose cardiale
5 cssophagien.
g -Sténose cardiale,
Q FODG:
o -Spasme du cardia FOGD: FOGD:
% Endoscopie -Dilatation du corps FOGD : -Spasme du cardia. -Spasme du cardia
0 aesophagienne aesophagien. -Spasme du cardia -Dilatation du corps | -Dilatation du corps
-stagnation alimentaire cssophagien. assophagien
-(Esophagite mycosique
Manométrie Non faite Non faite Non faite Non faite
TDM thoracique :&d
Autres bilans RAS RAS d inhalation RAS
chronique.
Diagnostic retenu Sdde3 A M égaoesophage M égaossophage M égaocesophage
*Meédicale: *Meédicale: *Meédicale: *Meédicale:
-Hydro-cortisone. -RDB Cured'HP -RDB
-Larmes artificielles. -Gavage *Chirurgicae: -ATB

PEC thérapeutique

*Chirurgicale:
Myotomie de Heller+valve anti-
reflux.

*Chirurgicale:
Myotomie de Heller +valve anti-
reflux.

Myotomie de Heller
+valve anti-reflux.

*Chirurgicale:
Myotomie de Heller
+valve anti-reflux.

Evolution

Bonne évolution clinique et
endoscopique

Persistance des vomissements et
du spasme cardial

Bonne
évolution clinique et
endoscopique

Bonne
évolution clinique et
endoscopique
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Observation 5(SL) 6(CM) 7(BZ) 8(SA)
Age 3ans 3ans 3ans 9ans
Sexe M M M F

PDN K e e s
DPM Retard moteur Non précise Retard moteur Bon

ATCD

2 hospitalisations pour

*Hospitalisation pour
hypoglycémie sur

-Hospitalisation a4
reprises pour des crises

Consanguinité 1%

Consanguinité 1%

ATCD personnels vomissement chronique RAS vomls_sement convulsives dans un
et ballonnement chronique. contexte
abdominale *Suivi pour d hypoglycémie et de
xérophtalmie DHS.
* 1NitA er
chqmngU| nite 1 Soar décédée al’ age
egré.

de 5ans dans un

. RS -
ATCD familiax degré. degré. (I;/ilt?ree SUIVIE pour contexte d’ état de mal
9 L convulsif.
Soaur suivie pour DT1.
Type Alimentaire Alimentaire Alimentaire Alimentaire
Intervalle apresrepas | PPP PPP PPP PPP
- . .
vomissements . : Dysphagle aux solides
chroniques : - - _ A!acry[nlg. .- occas onnellement aux
Signes associés Amaigrissement Amaigrissement *Diarrhéeliquidienne. | liquides.
* Amai grissement *Alacrymie.
* Amaigrissement
T * - * -
Les signes de RSP-3DS RSP -2 DS RSP-2DS RSP -3DS
retenti ssement *Y eux creux *Y eux creux
Examen clinique A Hyperpigmentation des : :
L es signes associés RAS R_al € ronflants lévres, les OGE, €t les Hyperpigmentation de
bilatérales la peau.

mamelons.
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*Hypoglycé-mie sévere

*Hyponatrémie a 129

* Apémie carentielle a0,22g/l *Hyperkaliémie 45,2
. . i * ACTH élevé 21503,3 | *ACTH élevé a959,8

Biologie * Prongie(nu.a et NL ng /I ng/

albuminemie basses *Cortisolémie de 8H: *Cortisolémie de 8H

0,2ug /dl NL

Test de Schirmer NL NL Alacrymie<4mm Alacrymie

TOGD :

-Dilatation du corps TOGD : TOGD : TOGD :
Radi , aesophagien. -Dilatation du corps -Dilatation du corps -Dilatation du corps

iologie o : . . :

Examen paradinique -Aspect effilé du bas oesophaglen -Sténose oesgphaglen. _ oesqphaglen. _
ossophage en « queue cardide -Sténose cardiale -Sténose cardiale
deradis »

FODG: FODG: FODG: FODG:
Endoscopie -Spasme du cardia. -Spasme du cardia. -Spasme du cardia. -Spasme du cardia.
cssophagienne -Dilatation du corps -Dilatation du corps -Dilatation du corps -Dilatation du corps
assophagien. assophagien. assophagien. aesophagien
Manométrie Non faite Non faite Non faite Non faite
Biopsiejgunae:
Autres bilans ¢scretgmumte RAS RAS RAS
interstitielle non
specifique
Diagnostic retenu M égacesophage M égacesophage Sdde3 A Sdde3 A
*Meédicale: *Meédicale:
N N -Hydro-cortisone. -Hydro-cortisone.
Chirurgicale: Chirurgicale: Lamesartificelles | -Larmes artificieles
Myotomie de Myotomie de

PEC thérapeutique

Heller+valve anti-
reflux.

Heller+valve anti-
reflux.

*Chirurgicae:
Myotomie de
Heller+valve anti-
reflux.

*Chirurgicale:
Myotomie de
Heller+valve anti-
reflux.

Evolution

Perdu de vue

Mauvaise évolution
clinique et
endoscopique

régression des
vomissements et de la
mélanodermie

Régression des
vomissements et de la
mélanodermie
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Observation 9(LH) 10(AS) 11(LL) 12(NZ)
Age 5ans 9ans 3ans 12 ans
Sexe M M F M
PDN 3kgh00 | e | e e
DPM Bon Bon Retard moteur Bon
-Prématurité
ATCD personnels RAS RAS -Angines a Allergie dimentaire
répétition
ATCD *Consanguinité 1%
degré. Consanguinité
ATCD familiaux *Frére décede al’ &ge 1% degré. RAS RAS
de 26 mois dans un
contexte non précise.
_ Type Alimentaire NON Alimentaire Alimentaire
vomissement
chronique Intervalle aprés repas PP e PPP PPP
Signes associ€s RAS Dysphagie aux solides | Amaigrissement | Dysphagie aux solides.
L es signes de retenti ssement RSP-2 DS RAS RSP-2 DS RSP-1DS
Examen clinique Les signes associés Amaigrissement RAS Ecorl]J;;Tent RAS
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Biologie Anémie carentielle NL NL NL

Test de Schirmer Sd sec sévére. NL NL NL
TOGD : TOGD : TOGD : TOGD :
-RGO. -Dilatation du corps -Dilatation du -Dilatation du corps
-Rétrécissement dela | cesophagien. corps assophagien.

Radiologie partie terminale de -Sténose cardiale. assophagien. -Aspect effilé du bas
I’ cesophage avec -Sténose assophage en « queue
|égére dilatation en cardiale. deradis ».
£ amont.
oar ;(Sri?\iegue FODG: FOGD FOGD: FOGD:
-Anomalie de -Spasme du cardia. -Dilatation du -Spasme du cardia.
Endoscopie cesophagienne contraction. -Dilatation du corps corps -Dilatation du corps
-Dilatation du corps | cesophagien. assophagien. assophagien.
cesophagien. -Esophagite -Méga-
-Stase alimentaire. mycosique duodénum.
Manomeétrie mégaoesophage Non faite Non faite mégaoesophage
Biopsie gastrique : RAS RAS RAS
Autres bilans Antrite chronique
|égére,HP+
Diagnostic retenu Syndrome de 2 A M égacesophage M égaoesophage | Mégaoacssophage
*Médicae: *Médicale: Chirurgicale: Chirurgicale:
-Eradication d' HP. -RDB Myotomie de Myotomie de
PEC thérapeutique *Chirurgicale: *Chirurgicale: Heller+valve Heller+valve anti-
Myotomie de Myotomie de anti-reflux. reflux.
Heller+valve anti- Heller+valve anti-
reflux. reflux.
Persistance de -Bonne évolution Perdue de vue -Bonne évolution
Evolution quelques épisodes de | clinique et clinique et

vomissement endoscopique endoscopique
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Observation 13(MM) 14(LS) 15(EM) 16(AR)
Age 2ans 8ans 15 mois 3ans
Sexe M M M F
PDN 2kg200 | e e e
ATCD DPM Bon Bon Bon Bon
ATCD personnels RAS RAS RAS RAS
ATCD familiaux Consanguinité 1 degré. RAS RAS
Type Alimentaire Alimentaire Alimentaire Alimentaire
Intervalle aprésrepas | PPP PPP PPP PPP
*Dysphagie aux solides. * Amaigrissement *Dysphagie aux solides, *Alacrymie
vomissement Signes associés *Alacrymie. occasionnelle-ment aux liquides | * Amaigrissement
chronique * Amai grissement *Alacrymie
Lessignesde RSP-2DS RSP-2DS RSP-1DS RSP-3DS
Examen retenti ssement _ . i _ _
dinique L es signes associés Hyperpigm-entation des |évres, des RAS Hyperpigmentation de la peau RAS
mamelons et du scrotum.
*Anémie carentielle NL *Hyponatrémie a 122 ACTH a50ng /I
Biologie *Cortisolémie de 8H : <10 ,5ug /dI. * Hyperkaliérr_\ieaS,8
*ACTH édlevé a1050 ng /I *Hypoglycémie a 0,50 g/l
*Protidémie et a buminémie basses *ACTH élevé 21230 ng /|
Test de Schirmer Alacrymie NL Alacrymie Alacrymie
TOGD : TOGD : * TOGD : TOGD :
-Dilatation du corps cesophagien. -Dilatation du corps | -Dilatation du corps cesophagien. | -Dilatation du corps
Radiologie -Sténose cardiale. ossophagi en. -Sténose cardiae. oesophagi en. _
-Aspect effilé du bas -Stagnation alimentaire.
Examen aesophage
paraclinique en « queue de radis »
FODG: FOGD : FOGD: FOGD:
Endoscopie -Spasme du cardia -Spasme du cardia. -Spasme du cardia. -Spasme du cardia.
ossophagienne -Dilatation du corps cesophagien. -stagnation du bol -Dilatation du corps cesophagien. | -Dilatation du corps
aliment assophagien.
mannométrie Non faite Non faite Non faite Non faite
RAS RAS RAS *TDM : En faveur d’'un
. mégaoesophage.
Autres bilans *Biopsie gastrique :Fundite
chronique,absence d' HP .
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Diagnostic retenu Sdde3A M égaoesophage Sdde3A Syndromede2 A
*Médicale: Adressé arabat pour | *Médicae: *Médicde:
-Hydro-cortisone. chirurgie. -Hydro-cortisone. -Larmes artificielles.

PEC thérapeutique -Lar_mesgrtificielles. -Larmesgrtificielles. *Chirurgicale:
*Chirurgicale: *Chirurgicale: Myotomie de Heller+valve
Lafamille arefusé lachirurgie Myotomie de Heller+valve anti- anti-reflux.

reflux.

Régression des vomissements et de la Suivi a Rabat Bonne évolution Perdue de vue depuis 4ans

Evolution

mélanodermie
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Observation 17(DO) 18(AF)
Age 6ans 5ans
Sexe F F
PDN 4kgso0 e
DPM Retard moteur Bon
ATCD ATCD personnels Plusieurs hgspitalisations pour DHA et coma RAS
hypoglycémique.
ATCD familiaux Consanguinité 1°" degré. Consanguinité 1°" degré.
vomissement Type Alimentaire Alimentaire
chronique Intervalle apreés repas PPP PPP
Signes associés Alacrymie. Amaigrissement
c o Les signes de retentissement RSP -0,5 DS RSP -3 DS Sx de dénutrition
xamen clinique - -
Les signes associés Mélanodermie. RAS
Biologie ACTH :élevée ACTH : NL
Cortisolémie de 8H :NL Cortisolémie de 8h : NL
Test de SChirmer Alacrymie Alacrymie
Radiologie TOGD : TOGD :

Examen paraclinique

-Dilatation du corps oesophagien.

-Dilatation du corps oesophagien.
-Sténose de la partie distale de
I’'cesophage.

Endoscopie cesophagienne

FODG:
-Spasme du cardia.

-Dilatation du corps cesophagien.

FOGD :
-Spasme du cardia.

manomeétrie Non faite Non faite
Autres bilans RAS RAS
Diagnostic retenu Sdde3A Syndrome de 2A
*Médicale : *Médicale :

PEC thérapeutique

-Hydro-cortisone.
-Larmes artificielles.
*Chirurgicale :
Myotomie de Heller.

larmes artificielle
*Chirurgie de Heller en cours

Evolution

Bonne évolution clinique

En cours d’évaluation
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II- Etude descriptive

1.Epidémioloqie :

1.1 Fréquence :
Nous rapportons dans ce travail une étude portant sur 18 patients colligés sur

une période de 7ans (entre 2009 et 2016) suivis pour un mégacesophage.

Nombre de cas par année

3 __..-'

. N Mombre de cas par année
-
1 ‘l ‘i l‘ J&

D T
2008 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016

Figure n%9 : Répartition des patients en fonction d’année

Le nombre de cas suivis pour mégacesophage était répartit sur 7 ans avec une
fréequence maximale en 2015 de 5 cas, par ailleurs, on remarque aucun cas en

2013.
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1.2 Age au moment du diagnostic :
L’age moyen des enfants étudiés dans notre série était de 5ans et 4 mois, avec

des extrémes allant de 6 mois a 12 ans.

Tranche d’age Effectif (nb) | Pourcentage (%)
Inférieur a 1 an 1 5,5
Entre 1 an et 5 ans 9 50
Entre 5ans et 10 ans 7 38,8
Supérieur a 10ans 1 55
Total 18 100

80% ‘
S50% -+
40% -+
30% +
H Pourcentage % des malades

20% -+

10% -

= lans 1-5ans S-10ans =10ans

Figure n%10 : Répartition des patients diagnostiqués selon leurs tranches d’age

On constate que la majorité de nos enfants est diagnostiquée entre I’dge de

un et cing ans.
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1.3 Sexe
Les garcons représentent 44 % des cas (8 garcons) ; alors que les filles
représentent 56 % (10 filles). Le sexe ratio H/F est de 0,8, On note alors une légere

prédominance féminine.

| Masculin

W Feminin

Figure n%11 : Répartition des patients en fonction du sexe

1.4 Origine
La majorité de nos patients appartenait au milieu urbain représentant ainsi

72%.

m Urbain

W Rural

Figure n%12 : Répartition des patients en fonction de I’origine
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2.Antécédents

2.1 Poids de naissance
Le poids de naissance de 61% des enfants n’a pas été mentionné dans les
dossiers, 22 % des enfants avaient un faible PDN, et 17 % des enfants avaient un PDN

normal.

B PN normal
mPCN faiche
= PN non mentionng

Figure n%13 : Répartition en fonction du poids de naissance

2.2 Développement psychomoteur
La majorité des enfants avaient un bon DPM (67 %). Les autres avaient un petit

retard exclusivement moteur.

B Bon DPM
o Retad moteur

= DP'M non présice

Figure n%14: la répartition en fonction du développement psychomoteur
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2.3 Antécédents personnels

il ATCD Personnels

Hospit pour  Hospitalisation BFP A Xerophtalmie Angine a allergie Prématurité
DHA sur pour répétition répétition alimentaire
vomissement  hypoglycémie

Figure n°15 : Les ATCDs personnels pathologiques

NB :-Hospit : Hospitalisation
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2.4 Antécédents familiaux

i ATCD familiaux
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Figure n%16 : Répartition en fonction des ATCD familiaux

Dans les antécédents familiaux, la notion de consanguinité de ler degré a été

rapportée chez 12 patients (67% des cas).
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3- Clinique

3.1 Les signes fonctionnels :

Le maitre symptdme dans notre série était le vomissement chronique retrouveé
dans 94 % des cas. Les vomissements étaient de type alimentaire survenant apres
un intervalle libre variable allant de quelques minutes a quelques heures. Les signes

associés aux vomissements figurent dans la figure suivante:

Diarrhée chronigue

M :
Alacrymie _ 9 |
Amaigrissement _ 12 |
r
M

. : H Signes associes
Troubles respiratoires

Régurgitations

Dysphagie aux solides [ © ‘

Figure n%17 : les signes fonctionnels associés aux vomissements chroniques

3.2 Examen clinique
a) Les signes de retentissement :
- L’état d’hydratation
Les enfants déshydratés représentent 11% de la population étudiée
- Le développement staturo-pondéral

Seize enfants avaient un poids inférieur a -1DS (89 % des cas).
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Tableau n9%1 : Le développement staturo-pondéral de nos enfants :

Poids /Taille (DS) Nombre Pourcentage
+1DS a M DS 2 11%
-1a-2DS 10 56%
-3 DS 6 33%

- Les signes de dénutrition
Les enfants de notre série présentaient des signes de dénutrition dans 11%
des cas.
- Les signes respiratoires
La toux et les broncho-pneumopathies récidivantes étaient retrouvées chez

une seule patiente.

b) Les signes associées :

- Les anomalies cutanées

Six patients dans notre série avaient une mélanodermie (33 % de cas).

La plupart de nos enfants avaient une hyperpigmentation au niveau des lévres,

mamelons, la face dorsale des mains et des OGE.
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Images n%1 : Mettant en évidence une mélanodermie chez des enfants porteurs

d’un syndrome de 3A (service de pédiatrie, CHU Hassan Il de Fes)
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- Evaluation clinique de la sécheresse oculaire

L’alacrymie est une notion qui était cherchée intentionnellement a
I’interrogatoire, elle a été retrouvée chez 9 patients (50 % des cas) : signalée par les
parents dans 6 cas et objectivée au test de Schirmer dans les 6 cas et dans 3 autres
cas.

- Les signes neurologiques

Aucun de nos patients n’a présenté d’anomalie neurologique.

4. Examens paraclinigues

4.1 Biologie
Vv lonogramme sanguin
Les perturbations électrolytiques a type d’hyponatrémie et d’hyperkaliémie ont
été observées chez 2 patients (11 % des cas).
v Glycémie a jeun
Une hypoglycémie a été retrouvée chez 2 patients : sévere chez un et modérée
chez I'autre.
v Urée, créatinine
La fonction rénale était normale chez tous les patients
v/ Protidémie et albuminémie
Etaient basses chez 2 patients.
v Hémogramme
La numération formule sanguine a été réalisée chez la totalité des patients,
elle a révélé les donnés suivantes :
- présence d’anémie carentielle chez 4 malades soit 22 %.
- hyperleucocytose chez 3 malades soit 17 % des malades de notre série.

- La lignée thrombocytaire était normale chez tous les malades.
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v Cortisolémie de 8H

La cortisolémie de 8 H est demandée chez tous les patients, elle est retrouvée

dans 9 dossiers ; beaucoup d’enfants ne I’ont pas faite pour manque de moyens.

Tableau n® 2 : La cortisolémie de 8H en fonction des formes cliniques :

Forme clinique Nombre de cas retrouvés Valeur
Mégaoesophage isolé 4 4 normales
2 basses
Syndrome de 3A 3
1 normale
Syndrome de 2A 2 2 normales
v ACTH

Le dosage d’ACTH est demandé systématiquement devant toute découverte de
mégaoesophage associé ou pas a une alacrymie et/ou une mélanodermie.

Dans notre série l’'insuffisance surrénalienne est retenue sur des valeurs
élevées d’ACTH chez 6 patients (33 % des cas).

Tableau n® 3 : Récapitulation des perturbations biologiques de nos patients

) ) Electrolytes
) Cortisol Glycémie
Patients ACTH (ng/l) Na+ K+
(ng/dl) (9/1)
(mmol/1) | (mmol/l)
Cas 1(ZB) 1503.3 <0.2 0.22 NL NL
Cas 2(AS) 959.8 NL NL 129 52
Cas 3(EM) 1230 NL 0.56 122 5.8
Cas 4(MM) 1050 <10,5 NL NL NL
Cas 5(RE) 856.8 NL NL NL NL
Cas 6(DO) 1130 14 NL NL NL
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A noter que :

- Aucun malade ayant un mégaoesophage isolé n’avait d’anomalie

biologique notamment éléctrolytique

- Le tableau si-dessus comporte donc les malades ayant un syndrome de 3A

v TP et TCK

Ont été demandé dans le bilan pré-opératoire des patients, ils étaient

normaux dans tous les cas.

4.2 Test de Schirmer

Ce test a montré ou a confirmé I’alacrymie chez 9 patients soit 50 % des cas.

Figure n%18 : La réalisation du test de Schirmer chez un malade suivi au service de

pédiatrie, CHU Hassan Il de Fés

4.3 Radiologie
Vv Radio du thorax
La radiographie thoracique n’a pas été demandée de facon systématique chez
tous nos patients, elle a montré un syndrome alvéolo-interstitiel diffus chez une

seule patiente présentant une bronchopneumopathie a répétition avec une dilatation

de bronche.
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v TOGD
Dans notre étude, le TOGD a été demandé chez tous les patients devant la
notion de vomissement chronique et de dysphagie. Les résultats sont tous en faveur
d’'une sténose réguliere et centrée du bas cesophage, avec une dilatation

cesophagienne plus ou moins importante et stase en amont de la sténose.

Figure n%19 : Certains TOGD de nos patients (Images provenant de I'unité de

gastro -entérologie pédiatrique, CHU Hassan II-Fés)
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4.4 Endoscopie cesophagienne

La fibroscopie est faite pour étayer le diagnostic chez tous nos patients ; elle
est faite sous sédation aprés un intervalle de jelne de plus de 6heures pour éviter
les fausses routes dues a la stase alimentaire en amont du cardia.

\4 Le cardia :

La quasi-totalité des patients, a I’exception d’un seul, avait un spasme plus au
moins important du cardia qui est hypertonique et ne s’ouvrant qu’a la stimulation
par le fibroscope. Il s’agissait d’une sténose cardiale fonctionnelle.

\4 Le corps de I’'cesophage

Quatorze patients parmi 18 avaient une dilatation du corps cesophagien en
amont du cardia. La stase alimentaire est notée chez certains d’entre eux malgré le
jene prolongé. Une cesophagite mycosique était observée dans 2 cas.

\V4 Les anomalies de contractions cesophagiennes

Bien que les contractions cesophagiennes soient plutdt étudiées par la
manomeétrie cesophagienne, une exagération des ondes péristaltiques inefficaces en

amont du cardia était observée en endoscopie chez 6 patients.

A

Image n%2 : spasme du cardia (Image provenant de I'unité de gastro -entérologie

pédiatrique, CHU Hassan Il-Fes)
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Image n0 3 : dilatation du corps cesophagien (Image provenant de I’'unité de gastro -

entérologie pédiatrique, CHU Hassan II-Fés)

Image n%4 : Image endoscopique mettant en évidence une oesophagite mycosique
chez un malade ayant un mégaoesophage (unité de gastroentérologie pédiatrique,

CHU Hassan ll-Fes)
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4.5 Manométrie cesophagienne

La manométrie cesophagienne, bien qu’elle soit un outil clé dans le diagnostic
du mégaoesophage, n’a pas pu étre réalisée pour tous nos patients pour des
problemes de disponibilité de [I’appareillage en unité de gastro-entérologie
pédiatrique.

Elle a été réalisée chez deux enfants, une au service de gastro-entérologie
adulte de notre CHU et I'autre au service des explorations du CHU de Rabat ; les
deux sont revenues en faveur d’un trouble moteur primitif de type mégacesophage.
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Image n%5: Résultats de manométrie cesophagienne faite pour les deux patients de

notre série
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5. Formes cliniques de mégaoesophage retenue

- Dans notre série 9 patients avaient un mégaoesophage idiopathique isolé
(50% des cas).

- 3 patients avaient un mégaoesophage associé a une alacrymie: syndrome de
2A

- 6 patients avaient un mégaoesophage associé a une alacrymie et une
mélanodermie objectivée a [I’examen clinique, et une insuffisance

surrénalienne entrant dans le cadre du syndrome d’Allgrove « syndrome de

triple A » : Achalasie, Alacrymie, Addisonisme.

B Mégaoesophage isolé
W syndrome de 34

M syndromede 24

Figure n%20 : Répartition des patients en fonction de la forme clinique de

mégaoesophage retenue.
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6. La prise en charge thérapeutique

6.1 Traitement médical :

a) Le traitement symptomatique

-La correction des hypoglycémies et des troubles hydro-électrolytiques :

Une correction des hypoglycémies et des troubles hydro-électrolytiques a été
instaurée en urgence chez les 2 patients qui les ont présentés.

-Traitement des vomissements :

Aucun de nos patients n’a été mis sous antiémeétique ni sous nifédipine.

b) Traitement spécifique des signes associés

-Traitement de I’alacrymie :

Tous nos patients ayant une alacrymie sont suivis en consultation
d’ophtalmologie. lls ont été mis sous larmes artificielles pour un confort oculaire
satisfaisant.

- Traitement de I'insuffisance surrénalienne :

Un traitement oral a base d’hydrocortisone Cp a la dose de 10 - 12 mg/m2/j a
été instauré chez les 6 patients ayant I’'insuffisance surrénalienne. Nos malades 3A
ont été par la suite adressés en consultation d’endocrinologie pédiatrique pour le

suivi de leur insuffisance surrenalienne.

6.2 Traitement chirurgical

-Dans notre étude, 15 patients ont bénéficié du traitement chirurgical du
mégaoesophage ayant consisté en une séro-myotomie de Heller avec une confection
d’une valve anti-reflux (83% des cas), 1 patient est actuellement programmé, 1

patient a été adressé a rabat pour chirurgie (malade qui reléeve du CHU de Rabat), et
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pour un patient, la famille a refusé I’'intervention chirurgicale devant I’lamélioration
clinique sous hydrocortisone pour syndrome d’Allgrove.

-Concernant la technique opératoire, 2 patients ont été opérés par
laparotomie, 5 par coeliochirurgie, 4 patients par coeliochirurgie convertie a ciel

ouvert, pour les autres patients la voie d’abord n’a pas été mentionnée sur les

comptes rendus.

B Laparotomie
u Coeliochirurgie
m Coelio convertie a ciel ouvert

B Voit d'abord non mentionnée

Figure n%21: La voie d’abord chez nos patients

6.3 Traitement endoscopique
-Aucun de nos patients n’a bénéficié d’un traitement endoscopique. On ne
dispose pas pour le moment de ballonnet pour la dilatation pneumatique dans notre

unité.
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7. Evolution

- Evolution des vomissements
56% des enfants (10 cas) ont bien évolué sous traitement chirurgical sur le
plan clinique et endoscopique, 3 cas ont présenté une persistance de vomissement
et du spasme cardial, ils sont candidats a une dilatation pneumatique, 1 cas est en
cours d’évaluation.
Le devenir de 4 enfants était indéterminé vu qu’ils étaient perdus de vue.
Le TOGD de contrbéle post-opératoire était retrouvé chez 4 patients de notre
série, il a montré la persistance de la dilatation du corps oesophagien dans la moitié

des cas.

W Régression
| Persistance
® En cours d'évaluation

Perdue de vue

Figure n%22 : Répartition des patients en fonction de I’évolution
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- Evolution spécifique des signes éventuellement associés

Sur les 6 patients présentant un syndrome de 3A, on note la régression de la
mélanodermie chez 5 patients aprés instauration du traitement par hydrocortisone,
pas ailleurs le traitement vient d’étre débuté chez une seule patiente et les
constatations évolutives seront prévues aux contrbéles cliniques. Dans tous les cas, la
découverte d’une insuffisance surrénalienne chez nos malades les fait référer en
consultation d’endocrinologie pédiatrique pour un suivi parallele. De méme, les
malades recrutés en endocrinologie pour insuffisance surrénalienne sont référés

dans notre consultation pour chercher I’achalasie.

[Il- Etude analytique

Nous avons considéré le groupe A comme étant celui des malades ayant un
mégaoesophage isolé et le groupe B celui des malades ayant un syndrome de 3A. Le
groupe des malades ayant un syndrome de 2A ne contenait que 3 cas.

Nous avons réalisé une comparaison des caractéristiques épidémiologiques,

cliniques, paracliniques, thérapeutiques et évolutives des 2 groupes.

Tableau n®4 : La comparaison des caractéristiques épidémiologiques entre le

groupe mégaoesophage isolé et le groupe de 3A

Groupe A Groupe B
Valeur P
N=9 N=6
Age* 54+4,1 4943 2 0,7
Le sexe (F) ** 3(33 ,3%) 6(50%) 0,4
Consanguinité** 6(66,7%) 4(66,7%) 0,7

*Moyenne = ET, test de Mann Whitney

**Nombre (pourcentage), test de khi deux
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- La différence des moyennes d’ages entre les 2 groupes était statistiqguement
non significative (p 0,7).

- La comparaison du pourcentage des 2sexes ainsi que la fréguence de
consanguinité entre les deux groupes s’est avéré statistiquement non

significative (P>0,05).

Tableau n°5 : La comparaison des données cliniques entre le groupe A et B

Groupe A Groupe B
e e Valeur P
Vomissement 8(88,9%) 6(100%) 0,6
Dysphagie 2(22,2%) 4(66,7%) 0,1
Alacrymie 0(0%) 6(100%) 0
Déshydratation 0(0%) 2(33,3) 0,14
RSP 8(88,9%) 6(100%) 0,6
Mélanodermie 0(0%) 6(100%) 0

*Nombre (pourcentage), test de khi deux

- 100% des enfants du groupe B avaient une Alacrymie et une mélanodérmie contre
0% du groupe A (p<0,001).

- La dysphagie était plus marquée dans le groupe B mais sans caractére significatif.

Tableau n%6: La comparaison des données paracliniques entre le groupe A et B

Groupe A  Groupe B

Valeur P
N=9 N=6

Les troubles électrolytiques * 0(0%) 2(33,3) 0,14
Hypoglycémie * 0(0%) 2(33,3) 0,14
Cortisolémie de 8H basse* 0(0%) 2(33,3%) 0,14

ACTH élevée* 0(0%) 6(100%) 0

Test de schirmer pathologique* 0(0%) 6(100%) 0

Dilatation 7(77,8%) 6(100%)
FOGD

Spasme 8(88,9%) 6(100%) 0,6

* Nombre (pourcentage), test de khi deux

Mlle. Merieme El Azami El Idrissi 70



Le mégaoesophage chez I’enfant These N° :030/17

Les troubles hydroélectrolytiques et I’hypoglycémie étaient plus fréquents
dans le groupe B, cependant la différence n’était pas significative.

Dans le groupe B, la cortisolémie était positive dans 33,3% des cas
comparativement a 0% dans le groupe A sans que le résultat soit significatif, ce qui
laisse conclure gque la cortisolémie n’est pas toujours basse dans le groupe B.

Tous les patients du groupe A ont bénéficié d’une myotomie de Heller contre
83,3% du groupe B, la différence est statistiquement non significative (p=0,42)

Une bonne évolution a été noté chez tous les enfants du groupe B contre
66,7% du groupe A sans qu’il y a une différence statistiquement significative
(p=0,22).

Rappelons que I’évaluation chez le groupe A était basée sur les données
cliniques et sur les résultats endoscopiques post Heller qui montrent la persistance
d’un spasme du cardia et d’une dilatation trés importante du corps oesophagien.

L’évaluation de I’évolution a, également, pris en considération le type
d’intervention : coelioscopie versus laparotomie. Ainsi, les malades qui n’ont pas
bien évolué étaient opérés par laparotomie contrairement aux 2 malades opérés par
coelioscopie et qui ont bien évolué.

Un suivi au long terme est prévu pour les malades du groupe A et ceux ayant

un syndrome de 2A car I’évolution vers le syndrome de 3A est possible.
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DISCUSSION
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Le mégaoesophage idiopathique, également appelé achalasie cesophagienne,
ou encore cardiospasme, est un trouble moteur primitif de I’cesophage qui associe
un dysperistaltisme du corps cesophagien, une hypertonie de son sphincter inférieur

et un défaut de relaxation du SIO lors de la déglutition [75].

. Epidémioloqgie:

Il existe de rares études qui traitent le mégaoesophage chez I’enfant, nous en

avons choisi 5 pour les comparer a la nétre :

La premiére date de 2004, réalisée a I’hépital Armand Trousseau a Paris et

porte sur 20 cas [24].

- La deuxieme est une étude réalisée a I’hépital d’enfants au CHU Ibn Rochd a
Casablanca. Elle date de 2007 et porte sur 17 cas [25].

- La troisieme date de 2001 et porte sur 16 cas et est réalisée a la clinique
chirurgicale A de I’hépital d’enfant de Rabat [26].

- La quatrieme date de 2004 et porte sur 6 cas et est réalisée a Hb6pital Mongi
Slim, LA Marsa, tunisie [27]

- La cinquiéme est une étude réalisée au service de chirurgie pédiatrique A de

I’hopital d’enfants de Rabat. Elle date de 2016 et porte sur 3 cas. [28]

1. La fréguence :

Le mégaoesophage idiopathique est une affection rare en pédiatrie
seulement 5% des cas se révelent avant I’age de 15 ans [24].
Sur les 601 malades observés par Olsen en 12 ans, 2,5% sont des enfants de

moins de 14 ans, 5% des malades adultes ont eu leurs premiers symptémes pendant
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I’enfance. Moersh, sur une série de 691 cas de mégaoesophage, ne trouve que 12
enfants de moins de 14 ans.

Tachovsky et Ellis, reprenant 297 cas de mégaoesophage traités par la
technique de Heller, n’ont observé que 15 enfants. Sur prés de 100000 enfants
hospitalisés au saint Louis Children’s hospital, Polk note seulement 5 cas de
mégaoesophage [29].

En général, I'incidence du mégaoesophage est estimée chez I’enfant entre 0,5
et 2 Pour 100 000 habitants par an [26].

Dans la littérature mondiale, la plus large série contient entre 15 et 27 cas

[30].

Tableau n°7: La fréquence du mégacesophage dans les différentes séries

Séries Période Nombre de malades | Fréquence moyenne
S. Viola et al [24] (1980-2004) 20 0,83/an
Rahhaoui [26] (1985-2000) 16 1/an
Mellouk [25] (1978 -2005) 17 0,6 /an
Sialan [27] (2005-2013) 6 0,75/an
El yahiyaoui [28] (2011-2016) 3 0,6/an
Notre série (2009-2016) 18 2,57/an

Notre série demeure la plus large si on considére le nombre de cas et des années
d’étude, ainsi nous avons noté la plus grande fréquence avec un chiffre de 2,57

cas/an, ce qui est discordant avec les résultats retrouvés dans la littérature.
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2. Les données démographiqgues

a) L’Age
Rarement, les troubles débutent avant I’age de un an. Pour de nombreux
auteurs, I’achalasie est exceptionnelle avant I’age de deux ans [26].

Tableau n%8 : Age moyen selon les séries :

Séries Age moyen
S. Viola et al [24] 6,4 ans
Rahhaoui [26] 8ans
Mellouk[25] 9ans
Sialan [27] 6ans
El yahiyaoui [28] 8ans
Notre série 5ans et 4 mois

L’age moyen dans notre série est le plus bas par rapport aux autres séries.
Les ages extrémes chez nous sont de 6 mois (un cas) et 12 ans.

b) Le sexe

L’achalasie survient chez les deux sexes avec la méme fréquence [29].
Cependant, quelques variations non significatives sont rapportées [31], et ceci vu le
peu de cas publiés.

Tableau n%9 : Sexe Ratio selon les séries

Séries Sexe Ratio M /F
S. Viola et al [24] 1,8
Rahhaoui [26] 0,6
Mellouk [25] 1.8
Sialan [27] 0,2
El yahiyaoui [28] 0,5
Notre série 0,8

Dans notre série, on note une légere prédominance féminine, le sexe Ratio et
de 0,8. Le sexe ratio des autres séries varie entre 1,8 (Mellouk) et (S.viola et al), et

0,2 (Siala N).
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Il. La prédisposition génétigue

La prévalence de I’achalasie chez les couples consanguins, renforcent
I’hypothése d’une participation génétique. Dans la plupart des cas, I’achalasie
représente une maladie sporadique (achalasie isolée), mais il existe des cas
d’achalasie familiale qui suivent un mode de transmission dominant [17].

Les études génétiques étudiant les cas d’achalasie isolée ont identifié des
polymorphismes nucléotidiques simples pour les genes impliqués dans la réponse
immunitaire et la fonction neuronale. En particulier en ce qui concerne les molécules
HLA classe Il [18], KIT [19], I'interleukine 10 [20] et IL 23R [21], et le récepteur du
peptide intestinal vasoactif [22]. Plus récemment, une étude a démontré
I'implication de la variation génétique des loci de la lymphotoxine 1 et du TNFI dans
I’achalasie [23]. Mais il n’existe pas de vastes études évaluant la variabilité
génétique chez les patients présentant une achalasie. Pour accéder a I’ensemble du
génome il faudrait une étude avec 4000 malades et 4000 individus sains.

Dans notre série la consanguinité a été retrouvée chez 12 patients (67%).

[1l. La clinique :

Les signes d’appel sont peu spécifiques et souvent trompeurs, notamment
chez le nourrisson, ou ils peuvent facilement évoquer un RGO et ils varient en
fonction de I’age. Cette symptomatologie est dominée par la dysphagie, les

vomissements et les signes respiratoires [30-24].
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1. signes digestifs :

1.1 La dysphagie :

Elle est toujours retrouvée au moment du diagnostic, mais elle reste
particulierement trompeuse et difficile a reconnaitre chez I’enfant: chez les plus
jeunes en raison de l'alimentation liquide ou mixée et de I'impossibilité a
s’exprimer, chez les plus grands en raison de son caractére intermittent au début de
la maladie. Elle est souvent accentuée par le stress [30, 24, 29, 32].

C’est I'apanage du grand enfant qui peut la décrire, ressemblant a celle de
I’adulte, elle se distingue des dysphagies mécaniques par son allure capricieuse,
variable d’un repas a I’autre, voire au cours du méme repas, ses rémissions et son
type volontiers paradoxal. Elle est aggravée par le froid, alors que les liquides tiedes
passent plus volontiers. Plus qu’une douleur, cette dysphagie est parfois associée a

une impression de géne pénible.

Tableau n°10 : Fréguence de la dysphagie selon les séries :

Séries Fréquence de la dysphagie

S. Viola et al [24]

9/20 (45%)

Rahhaoui [26]

11/16 (69%)

Mellouk [25]

16/17 (94%)

SIALAN [27]

6/6 (100%)

EL YAHIYAOUI [28]

3/3 (100%)

Notre série

6/18 (33%)

Dans notre série, la dysphagie a été retrouvée dans 6 cas, soit 33%.
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1.2 Les régurgitations :

Elles sont moins constantes que la dysphagie, surviennent au cours des repas
ou pendant le sommeil et soulagent la géne quand elle existe [29,32].

Lorsque le mégaoesophage évolue depuis longtemps, les régurgitations
surviennent plus tardivement.

Elles sont faites d’aliments macérés non digérés. Elles peuvent étre a I’origine

de fausses routes.

Tableau n%11 : Fréquence des régurgitations selon les séries :

Séries Fréquence des régurgitations

S. Viola et al [24] 19/20 (95%)

Rahhaoui[26] | = —-———-

Mellouk 250 |  ————-
Sialan [27] 1/6 (17%)
El yahiyaoui [28] 0/3
Notre série 1/18 (6%)

Dans notre série, les régurgitations étaient présentes dans 1 seul cas (6%).

1.3 Les vomissements :

C’est le rejet par la bouche du contenu gastrique et /ou intestinal provoqués
par la brusque contraction de la paroi de I’estomac et des muscles abdominaux.

lIs dominent le tableau clinique chez les jeunes enfants et les nourrissons, la
dysphagie étant tres difficile a exprimer [33,34].

lls ont une valeur sémiologique réelle. lIs sont faits d’aliments non digérés.
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Tableau n%12 : fréquence des vomissements selon les séries :

Séries Fréquence des vomissements
S. Viola et al [24] 19/20 (95%)
Rahhaoui [26] 11716 (68 ,7%)
Mellouk [25] 14/17 (82%)
Sialan [27] 1/6 (17%)
El yahiyaoui [28] 3 /3 (100%)
Notre série 17/18 (94%)

lIs ont constitué le mode principal de révélation du mégaoesophage dans notre série

(94%).

2. Les signhes respiratoires :

Les manifestations respiratoires sont considérées comme la conséquence des
fausses routes, I’hypothese de compression des poumons par I’cesophage dilaté est
peu probable [25].

Elles sont d’autant plus graves que I’age de début est précoce [32, 29].

- broncho-pneumopathies et toux :

Ces troubles sont souvent les signes inauguraux au premier plan de la
maladie, en raison de la méconnaissance de la dysphagie. lls associent toux et
broncho-pneumopathies récidivantes ainsi que d’autres signes : dyspnée
paroxystique nocturne, accés de toux surtout nocturne avec wheezing, abces
pulmonaire et dilatation des bronches [32,29].

- douleurs thoraciques :
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Elles ne sont pas rares. Ce symptdéme parfois déroutant s’observe aussi dans
I’oesophagite. I peut s’agir de douleurs rétro sternales ou de douleurs
épigastriques, parfois déclenchées par I'ingestion de boissons glacées [32].

Tableau n°13 : Fréguence des signes respiratoires selon les séries :

Séries Fréquence des signes respiratoires
S. Viola et al [24] 16/20 (80%)
Rahhaoui [26] 10/16 (62,5%)
Mellouk [25] 13717 (76%)
Sialan [27] 1/6 (17%)
El yahiyaoui [28] 1/3 (33%)
Notre série 1/18 (6%)

Dans notre série, les signes respiratoires étaient présents dans 1 seul cas (6%).

3. les troubles de croissance :

L’amaigrissement est précoce, rapide, important et presque constamment
retrouvé. L’analyse de la courbe pondérale permet de dater le début de la maladie
[32,29].

Tableau n%14 : Fréquence de I’amaigrissement selon les séries :

Séries Fréquence de I’'amaigrissement
S. Viola et al [24] | 16/20 (80%)
Rahhaoui [26] 11 (68,7%)
Mellouk [25] 15/17 (88%)
Sialan [27] 4/6 (67%)
El yahiyaoui [28] 2/3 (67%)
Notre série 12/18 (67%)

Dans notre série, il a été noté dans 12 cas sur 18 (67%).
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4. Les associations syndromiques :

En 1978, Allgrove et all rapportent pour la premiéere fois le cas de deux fréres
et deux soeurs, issus d'un mariage consanguin et qui présentent une achalasie, une
déficience de Il'axe glucocorticoide, et un défaut de sécrétion lacrymale, leur
permettant de définir cette combinaison comme étant un trouble héréditaire familial
connu sous le nom du syndrome d'Allgrove ou syndrome des 3 A [35,36]. Dans les
années suivantes, un certain nombre d'auteurs ont publié des rapports similaires qui
ont contribué a définir les principaux caractéristiques de ce syndrome [35,36].

Un syndrome, connu comme le syndrome triple "A", est constitué d'une triade:
achalasie, alacrymie et insuffisance surrénale résistante, avec une transmission sur
un mode autosomique récessif causée par des mutations sur le chromosome 12.

A ce tableau typique « AAA », se greffent des perturbations neurologiques
séveres, parfois tres invalidantes, touchant le systeme nerveux central, autonome et
périphérique. Ces atteintes ne sont pas contemporaines de la triade triple A, arrivant
plus tardivement, mais sont invalidantes et responsables d’une diminution majeure
de la qualité de vie des patients. C’est pourquoi, on qualifie parfois le syndrome de
4 A (Alacrimia, Achalasia, Adrenal insufficiency et Autonomic dysfunction).

Les 3 signes cardinaux peuvent ne pas étre tous présents, dans ce cas on
parle de syndrome de 2A (Achalasie et alacrymie), nécessitant une surveillance

rapprochée car il ya le risque de transformation en syndrome de 3A.
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Tableau n%15: Les associations syndromiques selon les séries :

Viola Mellouk Rahhaoui SIALA N El yahyaoui Notre série
[24] [25] [26] [27] [28]
Syndrome
0 - - 1 2 3
de 2 A
Syndrome
3 - - 3 0 6
de 3 A
Syndrome
2 - - 1 0 0
de 4 A

Dans notre série, 9 patients avaient un syndrome génétique associé, soit 50% des
cas.

- L’alacrymie :

L’alacrymie est I'un des trois symptomes cardinaux constituant le tableau de
base du syndrome Triple A. Ce symptéme apparait comme étant le plus précoce, et
il est généralement constaté par les parents des patients atteints dans leur premiére
année de vie, et qui présente une absence congénitale du pleure reflexe. C’est
également le symptéme qui présente la plus grande prévalence au sein de la triade
triple A avec environ 90% de sujets atteints.

L’alacrymie peut étre asymptomatique ou responsable d’une sécheresse
oculaire avec kératite et une augmentation du risque d’infection oculaire.

Pour confirmer une alacrymie, on procéde au test de Schirmer. Ce test est
utilisé en ophtalmologie et en contactologie pour déceler une hypo-lacrymie voire
une alacrymie vraie.

Ce test diagnostique flt élaboré par Otto Schirmer, ophtalmologiste d’origine

allemande vers la fin du dix-neuvieme siécle [36].
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Pour ce faire, on place un papier buvard calibré de 35 millimétres de long sur
5 millimétres de large dans le cul-de-sac lacrymal inférieur, au niveau du premier
tiers interne de I'eil , on y associe également une anesthésie locale afin de bien
mesurer le débit lacrymal basal et non un débit réflexe causé par I'introduction du
papier buvard. On mesure la partie mouillée du papier buvard au bout de cinqg
minutes. Le test est positif si la longueur de la partie mouillée est inférieure a cing
millimétres en cing minutes. (Voir tableau n°16).

Chez un sujet normal, ayant une quantité suffisante de larmes, les cinq
millimétres de buvard sont imbibés en une minute environ, et au moins quinze
millimétres seront imprégnés au bout du temps imparti. Pour une lecture facilitée,
les nouveaux papiers buvard sont associés a un réactif qui engendre la coloration du
papier buvard au contact des larmes.

Tableau n%16 : Tableau conciliant les normes retenues pour le test de Schirmer :

> 15 mm Normal
14 -9 mm Hypolacrymie moyenne
8 -4 mm Hypolacrymie modérée
<4 mm Hypolacrymie sévere
ﬂﬁww
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Figure n%23 : représentation schématique du test de Schirmer [36].
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Tableau n®17 : Fréquence de I’alacrymie selon les séries :

Séries Fréquence de I'alacrymie

S. Viola et al [24] 5720 (25%)

Rahhaoui[26] | = ————-

Mellouk [25] | ————-

Sialan [27] 5/6 (87%)
El yahiyaoui [28] 2/3 (67%)
Notre série 9/18 (50%)

Le test de schirmer confirme I’alacrymie chez 9 patients de notre série (50%

des cas), et I’'un d’eux accuse une complication a type de xérophtalmie.

- L’insuffisance surrénalienne :

Le dernier symptébme de la triade Triple-A est constitué par le déficit
surrénalien et sa fréquence est estimée a 70 % dans la maladie d’Allgrove.

D’une maniére générale, ce déficit reste cantonné a un hypocortisolisme
périphérique isolé. Les patients présentent souvent une insuffisance de réserve
s’aggravant au cours du temps. La réponse au test dynamique n’est donc pas nulle
(test au synacthene®, activité rénine plasmatique couché - debout). Ce déficit
s’installe progressivement et I’age de survenu est trés variable, allant de la premiere
a la troisieme décennie, favorisant encore I’errance diagnostique. Néanmoins, ce
déficit peut également toucher la fonction minéralocorticoide et la fonction
androgénique.

Avant que le syndrome Triple A ne soit documenté, les patients étaient
considérés comme des addisonniens présentant la maladie d’Addison (insuffisance

surrénalienne lente primitive).
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D’ailleurs, il existe toujours une errance diagnostique, car le syndrome Triple-
A ne s’impose pas si facilement pour le praticien, surtout si le tableau clinique
général est pauvre.

Sur le plan dermatologique, une mélanodermie est présente dans trois quarts
des cas (Image n% et n°7), elle se constitue progressivement lorsque le déficit
glucocorticoide est déja ancien et le taux d’ACTH suffisamment élevé [38]. D’autres
anomalies dermatologiques, a partir de I’étude de vingt malades atteints de
syndrome d’Allgrove, ont été rapportées: une kératodermie palmoplantaire

fissuraire et une horripilation. [39].

Image n%6: Mélanodermie diffuse sur les plis et les zones du frottement

(Hanche et sternum) (Prise de Google image)
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Image n%7 : Mélanodermie évidente sur les levres et la muqueuse
(Prise de Google image)

Les patients présentant les signes d’insuffisance surrénalienne (ACTH
plasmatique > 80 ng/L a 8h, cortisol plasmatique effondré, hypotension,
hyponatrémie : < 135 mM et hyperkaliémie : > 4,5 mM) recoivent un bilan complet
permettant de mettre en place un traitement substitutif d’emblée, a vie, évitant ainsi

la survenue d’épisodes de décompensation.

Dans notre série l'insuffisance surrénalienne est retenue sur des valeurs
élevées d’ACTH chez 6 patients 33 % des cas.

- Les troubles neuropsychiques :

Le symptdme neurologique le plus fréequemment décrit est la dysautonomie
(dystonie neurovégétative), avec un déréglement global du systéeme neurovégétatif
[40]. Les signes pyramidaux, les signes périphériques et les troubles issus du bulbe
cérébral (rythme cardiaque, respiration et pression artérielle) sont aussi largement

évoqueés [41].

Mlle. Merieme El Azami El Idrissi 86



Le mégaoesophage chez I’enfant These N° :030/17

Tableau n%18: Fréquence de la dysautonomie selon les séries :

Séries Fréquence de La dysautonomie

S. Viola et al [24] 2/20(20%)

Rahhaoui [26] -——

Mellouk [25] -———

Sialan [27] 1/6 (17%)
El yahiyaoui [28] 0/3 (0%)
Notre série 0/18 (0%)

Aucun cas de dysautonomie n’a été noté dans note série.

V. Le diagnostic différentiel

Chez I’enfant : les diagnostics différentiels a discuter sont [29]:
- La sténose peptique.
- Les sténoses congénitales localisées du cardia (sténose fibreuse,
hétérotopie).
- L’anorexie mentale.
En fonction de I’age :

Chez le nourrisson et jusqu'a 5 ans : la sténose peptique et le principal

diagnostic retenu.

Au- dela de 5 ans : le mégaoesophage se discute avec :

1-les sténoses peptiques et sténose congénitale : la notion d’intervalle libre
prend toute son importance : 90 pour 100 [29] des sténoses peptiques et 40 pour
100 [1] des sténoses congénitales présentent des anomalies néonatales.
Contrairement aux enfants atteints de mégaoesophage. Ces derniers ne présentent

aucun antécédent postnatal.
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Sur le plan clinique : la dysphagie accompagnée de régurgitations,
caractérisent le mégaoesophage.
L’endoscopie permet de :
o Poser le diagnostic. En cas de mégaoesophage, elle ne retrouve pas
d’obstacle.
o Evoquer d’autres étiologies exceptionnelles : I’épidermolyse bulleuse,

I’herpes, les sténoses radiques et les compressions extrinseques.

2. D’autres diagnostics sont possibles : le mégaoesophage secondaire peut
étre retrouvé au cours de diverses pathologies [29, 42, 43].
La maladie de chagas.
Les endocrinopathies (diabétique, hypothyroidie).
La sclérodermie.
Les toxi-infections neurotropes (poliomyélite, diphtérie)
Réflexes au cours des hernies diaphragmatiques.

Troubles neuropsychiques : anoréxie mentale.
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V. La para-clinique :

Le diagnostic positif repose sur la radiologie et I’endoscopie [29], mais la

manométrie est I'investigation la plus spécifique pour le diagnostic [30].

1. Radiographie thoracique

Elle peut étre tres évocatrice lorsqu’elle montre un niveau hydro aérique
médiastinal correspondant au liquide de stase intra cesophagien, ainsi que I’'ombre

de dilatation cesophagienne. (Figure n°24).

r

Figure n%24 : radiographie thoracique de face : niveau hydro-aérique médiastinal. [44]

Dans notre série, la radiographie thoracique standard n’est pas systématiquement

réalisée.
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2. Le transit cesophagien :

L’opacification de I’cesophage est généralement contributive en révélant
précocement un retard d’évacuation du produit de contraste précédant I’aspect
classique d’cesophage dilaté, atone, tortueux, donnant un aspect en chaussette,
contenant un liquide de stase dans lequel se dilue le produit de contraste, au dessus
d’un défilé cardial en queue de radis. (Figure 6)

Le transit baryté peut aussi mettre en évidence la perte de mouvement
péristaltique (contractions anarchiques et inefficaces de I’'oesophage), la présence de
contractions tertiaires, I’absence de RGO ainsi que I'image d’un diverticule
épiphrénique associé.

Le T.O permet de préciser le stade de la maladie :

Anomalie dynamique : les ondes péristaltiques sont normales au tiers
supérieur et deviennent plus intense au tiers inferieur ; la baryte passe
difficilement dans I’estomac, le corps cesophagien n’est pas dilaté : stade
l.

Dilatation légere de I’cesophage en entonnoir avec un diamétre inférieur a
5cm : stade Il.

Dilatation modérée de I’cesophage en entonnoir avec un diameétre compris
entre 5 et 8cm : stade Il

(Esophage en chaussette fortement dilaté avec un diamétre supérieur a

8cm : stade IV. [29-45].
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Tableau n°19: Stadification radiologique du mégaoesophage :

Dilatation de I’oesophage Aspect Diamétre
Stade | Normal, anomalie dynamique | Esophage non dilaté
Stade Il En entonnoir <abcm
Stade Il En entonnoir Entre 5et 8 cm
Stade IV En chaussette > a8cm

Figure n925 : classification radiologique du mégaoesophage [46].

Cependant, il peut rester normal dans 8 a 10% des cas avéres [47].
L’aspect du bas cesophage peut parfois se confondre avec une sténose

congénitale localisée a la jonction cardio cesophagienne et la certitude diagnostique

est apportée par la manométrie. [48]
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Figure n%26 : T.O : cesophage dilaté au-dessus d’un cardia en queue de radis [44].

Tableau n°20 : Résultats du TOGD selon les séries :

Pourcentage ) ) Aspect
Dilatation de ) Retard
) de TOGD effilé du )
Séries - L’cesophage d’évacuation du
réalisation du | anormaux bas
PDC
TOGD oesophage
Viola [24] 100% 14/20 14714 14714 14714
Mellouk [25] 100% 17 /717 17/17 17/17 4/17
Rahhaoui
100% 16/16 13/16 13/16 3/16
[26]
Notre série 100% 18/18 17718 4/18 NS

NS : Non signalé

Cet examen a été contributif chez tous nos patients en montrant une dilatation

aesophagienne en amont d’un cardia rétrécis plus au moins associée a un aspect

effilé du bas cesophage ce qui concorde avec les résultats des autres séries.
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3. Endoscopie digestive haute :

C’est un outil important pour soutenir le diagnostic d’achalasie et éliminer la
sténose peptique, la sténose caustique, les sténoses congénitales localisées au
cardia ainsi que la pseudo achalasie causée par une tumeur de I’cesophage distal,
I’apanage surtout de I’adulte.

L’aspect typique retrouvé a I’endoscopie associe un cesophage dilaté avec un
orifice terminal régulier. L’cesophage distal est visiblement étroit mais avec une
douce insufflation et légere pression, I’endoscope peut facilement franchir ce défilé.
Il n’existe pas de reflux, la muqueuse est le plus souvent normale. Dans les formes
évoluées, I’endoscopie est génée par la stase alimentaire. Il faut donc précéder
I’examen d’un lavage cesophagien. A ce stade, la muqueuse présente parfois
quelques altérations blanchatres ou anormalement rouges par cesophagite de stase.

L’examen endoscopique est indispensable au diagnostic dans les formes ou il

N’y a aucun passage gastrique et celles ou I’cesophage est a peine dilaté.

Tableau n%21 : Résultats de la fibroscopie cesophagienne selon les séries :

Fibroscopies Dilatation du corps
Séries Spasme du cardia
réalisées cesophagien
Viola [24] 20/20 12/20 8/20
Mellouk [25] 11717 10/11 10/11
Rahhaoui [26] 8/16 8/8 8/8
El yahiyaoui [28] 3/3 1/3 2/3
Notre série 18/18 14/18 17/18
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Figure n%27 : cardiospasme de I’cesophage a la fibroscopie digestive (277).

4. La manomeétrie cesophagienne

C’est I’examen clé pour le diagnostic. Elle retrouve trois anomalies dont seule
la troisiéme est indispensable au diagnostic :
élévation de la pression du sphincter inférieur de I’cesophage.
relaxation incompléte voir absente
absence de péristaltisme primaire :
C’est le signe constant et indispensable au diagnostic. Les contractions apres
déglutition sont synchrones et en général de faible amplitude.
Quand le corps de I';esophage est trés distendu, aucune contraction ne peut

étre visualisée. [48]
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Figure n%28 : tracé manométrique montrant une hypertonie du SIO et une inversion

du gardian de pression cesogastrique [44]

PSIO : pression du sphincter inférieur de I’cesophage.

PGE : pression gastrique expiratoire

PO : pression cesophagienne.

l : Ondes primaires correspondant aux déglutitions

Tableau n°22 : Résultats de la manométrie selon les séries:

Séries Manomeétries réalisées | Dysperistaltisme | Défaut de relaxation du SIO

Viola [24] 19/20 17/19 17/19
Mellouk [25] 3/17 3/3 3/3
Rahhaoui [26] 5/16 5/5 5/5
El

_ _ 1/3 1/1 1/1
yahiyaoui[28]
Notre série 2/18 2/2 2/2

La manométrie a été réalisée chez deux malades de notre série.

Au final :

L’apport de I’endoscopie et du transit cesophagien est considérable pour

I’établissement du diagnostic positif et pour le contréle postopératoire. Toutefois, la

manomeétrie cesophagienne reste I’examen clé, surtout au début mais délicate a

réaliser chez I’enfant [29].
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VI. Traitement :

1. Traitement médical

Généralement, les médicaments ne sont utilisés que de facon palliative et
transitoire pour permettre la réhabilitation nutritionnelle dans I’attente d’une cure
chirurgicale [49].

Les substances pouvant étre utilisées sont :

- Les dérivés nitrés a action prolongée : leur administration a la dose de 5mg
réduit la pression du SIO de 65% et améliore la dysphagie dans 80% des cas
[26].

- La nifédipine, administrée par voie sublinguale a la dose de 10 mg réduit la

pression du SIO de 50% et diminue la rétention cesophagienne.

Dans la série de Viola [24], 9 enfants ont été traités initialement par la

nifédipine : trois n’ont pas répondu, un a eu une efficacité transitoire suivie aprés

trois mois d’un échappement thérapeutique et un a été perdu de vu.

Dans notre série et les trois autres séries, aucun malade n’a recu de

traitement médical.

2. Traitement instrumental :

2.1 Injection de toxine botulinique :
La toxine botulinique constitue la principale substance utilisée dans le
traitement de I’achalasie. Son injection intra-sphinctérienne agirait par blocage de

I’acétylcholine. [50,51]
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Bien que les résultats obtenus avec I'injection de toxine botulinique ne soient
pas permanents, elle constitue un bon moyen pour obtenir un bon état respiratoire
et nutritionnel en vue d’une préparation a la chirurgie.

Les injections de toxine botulinique ont prouvé leur efficacité dans le
traitement du mégaoesophage chez les adultes, avec une période d’amélioration
clinique qui dure en moyenne 24 mois. En pédiatrie, les études cliniques qui
évaluent I'impact et I’action de la toxine botulinique se limitent a quelques séries
courtes (3 a 7 malades).

a) Indentification de la substance :

La toxine botulinique est un curarisant. Son mécanisme d’action principal
consiste en un blocage de la transmission neuromusculaire, en inhibant de maniere
irréversible la libération calcium dépendante d’acétylcholine sur la plaque motrice,
ce qui entraine une dénervation fonctionnelle du muscle.

L’injection de la toxine dans le muscle provoque une diminution temporaire de
son activité ou une paralysie, selon la dose administrée.

L’effet recherché dans le traitement du mégaoesophage idiopathique est
I’effet curarisant local, et ceci par injection intra-sphinctérienne par voie
endoscopique.

b) Technique : [44]

L’injection de la toxine botulinique dans le sphincter inférieur de I’cesophage
est une procédure relativement facile qui, généralement, n’entraine ni douleur, ni
perforation, ni toute autre complication.

1) Préparation de la toxine botulinique : dilution de 100 ml de la toxine type A
(Clostridium btx type A= botox) dans 5 ml de sérum isotonique afin d’obtenir une
concentration de 20 unités/ml.

2) Sédation ou anesthésie générale.
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3) Introduction d’un matériel endoscopique.

4) Repérage du sphincter inférieur de I’cesophage : en identifiant la jonction

oesogastrique.

5) Injection de la toxine botulinique a la dose de 20 unités (1 ml) au niveau du
sphincter inférieur de I’cesophage dans chaque quadrant, a savoir a 3 heures, a 6
heures, & 9 heures et a midi.

6) L’endoscope est ensuite poussé dans I’estomac puis rétrofléchi afin de
pouvoir, injecter, encore deux doses de 10 unités (0.5 ml) du c6té gastrique du
sphincter cesophagien inférieur.

Certaines études montrent que lorsque le tonus de base du sphincter
cesophagien inférieur est trés élevé, la rémission symptomatique pourrait étre de
courte durée (Englend). Comparée avec la dilatation au ballon, la toxine botulinique
a une efficacité semblable pour soulager des symptdémes dans les deux premieres
années apres la procédure ; cependant, afin de prolonger I'efficacité, des injections
multiples sont nécessaires dans 40 a 50 pour 100 des cas. La sécurité a long terme
des injections de la toxine botulinique est encore inconnue.

Aucun malade de notre série n’a bénéficié de cette technique.
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Needle injects
botulinum toxin
into iower esophageal
sphincter (stricture)

Figure n°29 : Schéma de I'injection de toxine botulique [44].
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2.2 Les dilatations pneumatiques :

a-Technique [52] :

Elle est réalisée chez un patient a jeun, en position semi couchée gauche,
prémédiqué (DIAZEPAM, ATROPINE), aprés une anesthésie pharyngée. Un examen
endoscopique préalable permet d’établir un bilan précis des lésions, d’aspirer le
contenu gastrique résiduel et de s’assurer de I’'absence d’ulcére et de diverticule
épiphrénique.

La mise en place du ballonnet et son maintien en bonne position lors du
gonflage est d’une importance capitale.

La durée de la dilatation et les pressions utilisées dépendent de I'intensité de
la douleur ressentie par le patient. Le contrble manométrique par mesure de la
pression du SIO sera fait le jour méme.

Les séances seront répétées jusqu’a diminution de la pression initiale du SIO
de plus de 60%.

Pour obtenir ce résultat, une a trois séances a environ une semaine d’intervalle
sont nécessaires.

Une bonne coopération du malade est nécessaire.

La dilatation cesophagienne est contre indiquée en cas de diverticule
cesophagien épiphrénique, de troubles de la coagulation, de varices cesophagiennes,
d’anévrisme aortique ainsi que d’ulcere cesophagien.

b- Risque :

Le risque majeur est la perforation cesophagienne dont la fréquence va de O a
5% [68]. Parmi les facteurs de risque, on peut citer la malnutrition, une biopsie
cesophagienne récente, le diverticule épiphrénique et les dilatations itératives [53].

Toute alimentation doit étre suspendue 12 heures apreés la dilatation.
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Une perforation cesophagienne est évoquée devant une douleur persistant
plus de 30 minutes apres la dilatation ou bien la survenue de fievre dans les heures
qui suivent.

Si la perforation est diagnostiquée tardivement, une alimentation parentérale
exclusive, une aspiration cesophagienne continue et une antibiothérapie peuvent
suffire pour fermer la bréche et obtenir une guérison compléte.

En cas de diagnostic tardif, le traitement sera forcément chirurgical.

D’autres complications moins fréquentes peuvent survenir : I’hémorragie

digestive, le pneumo médiastin ou bien I’épanchement pleural ou péricardique.

Figure n°30 : Schéma montrant les différentes étapes de la dilatation pneumatique.

[54]
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La dilatation pneumatique par ballonnet a été appliquée a I’enfant par
plusieurs équipes avec un taux de succes de 60 a 90% [55, 56,57, 58].

Cependant, son efficacité est souvent transitoire nécessitant des dilatations
itératives [57] et des complications a type de perforation et de RGO sévére sont
observées chez plus de 10% des malades [Viola 55, 59].

Certaines équipes proposent de débuter par la dilatation chez les enfants agés
de plus de 9 ans [55, 60].

Aucun malade des séries de Mellouk, Rahhaoui,El yahyaoui ainsi que notre
série n’a bénéficié de traitement par dilatation.

Dans la série de Viola, un seul malade a bénéficié d’une dilatation au ballonnet

avec un bon résultat initial, suivi d’une rechute clinique et manométrique.

3. Le traitement chirurgical

C’est le principal moyen thérapeutique dans le traitement de I’achalasie chez
I’enfant. La myotomie de Heller est la technique chirurgicale la plus utilisée. La voie
d’abord peut étre abdominale par laparotomie ou laparoscopie ou bien thoracique
par thoracotomie ou thoracoscopie.

a-Principe :

Excision d’une bandelette musculaire longitudinale sur la face antérieure de

I’;esophage associée a un procédé anti reflux.
b- Technique :

- Préparation :

Elle comporte une rééquilibration hydro-électrolytique ainsi qu’un lavage
évacuateur en cas de volumineux mégaoesophage. Une antibiothérapie parentérale

est démarrée 6 heures avant I’'intervention.
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- Voies d’abord :
U La voie abdominale :
Le malade est placé en décubitus dorsal, avec un billot sous la base du
thorax.
Libération de I’hiatus :

On sectionne la pars flaccida du petit épiploon, puis le péritoine
préoesophagien juste sur le bord antérieur du hiatus. La section péritonéale est
terminée sur le bord gauche de I’cesophage jusqu’a I’angle de His.

U Libération de I’cesophage :

La dissection de I’cesophage est limitée a la face antérieure afin de conserver
les moyens de fixité aux faces latérale et postérieure et éviter un RGO post
opératoire.

U La voie thoracique : technique d’Ellis :

U Le malade est placé en décubitus latéral droit (thoracotomie gauche), billot
sous la pointe des omoplates.

U L’incision est réalisée par thoracotomie postéro latérale dans le

8eme espace intercostal gauche. L’cesophage est libéré, les nerfs vagues sont
repérés et soigneusement préservés. Les marges de I’hiatus sont soigneusement
libérées de I'cesophage par dissection excluant le ligament phréno-cesophagien qui
aidera a maintenir le cardia au dessus du diaphragme.

- L’abord par chirurgie vidéo assistée :

De plus en plus pratiquée du fait du bénéfice esthétique et le
raccourcissement et I’'amélioration des suites opératoires.

Elle a fait ses preuves a travers le monde.

Elle peut se faire par laparoscopie ou bien thoracoscopie, plus facile et

exposant moins au RGO post opératoire.
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- La myotomie :
v Technique (figures 31, 32, 33, 34).
Elle est précédée d’un temps préopératoire minutieux :
U le pneumogastrigue gauche est ménage.
U Les petits vaisseaux transversaux sont sectionnés entre deux ligatures.
U La face antérieure de I’cesophage est libérée sur une hauteur de 8 a 10
cm.
U La myotomie enléve toute la musculeuse de la paroi antérieure de
I’;esophage selon deux lignes verticales distantes se quelques mm.
U La myotomie débute par une incision au bistouri sur 2a 3 cm

De la couche musculaire externe, puis interne, du bas oesophage jusqu’a la
Sous muqueuse.

- La section est continuée par des ciseaux a pointe mousse :

+ En haut elle est continuée jusqu’a perte du contrdéle visuel.
+ En bas on s’arrétera au cardia ou débordera Iégérement sur I’estomac.

Les myotomies excessivement longues exposant a un risque de RGO post
opératoire

- Les bords de la myotomie sont bien décollés et suturés respectivement aux
piliers droit et gauche du diaphragme de facon a maintenir la bréeche musculaire
béante [62].

v Complications :

La complication per opératoires majeure est la plaie muqueuse. Celle ci doit
étre soigneusement irriguée et fermée par une ou plusieurs sutures. L’insufflation
d’air en per opératoire est utile a la mise en évidence des plaies punctiformes [62].

D’autres incidents peuvent survenir : I'ouverture de la plevre qui doit étre
suturée sans drainage et la vagotomie accidentelle.

Afin d’éviter un RGO post opératoire, un procédé anti reflux est associé a la

myotomie.
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Figure n°31 : Réalisation de la myotomie et exposition du plan muqueux. [63]

Figure n°32 : Incision de la myotomie de Heller. [63]
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Figure n®33 : ligature du manchon fungique aux berges de la myotomie. [63]

Figure n%34 : Amarrage de la valve au pilier diaphragmatique. [63]
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Vv Les indications :

Le traitement du mégaoesophage doit étre le plus précoce possible.

Le traitement médical est réservé au stade initial avec dysphagie minime et
petite dilatation du corps cesophagien.

La chirurgie est proposée d’emblée ou bien aprés échec de quelques séances
de dilatation bien conduites.

Le but de la chirurgie de l’achalasie est le soulagement complet de
I’obstruction fonctionnelle avec préservation de la fonction du SIO [65].

Le traitement de référence est la myotomie de Heller qui consiste a réaliser
une incision longitudinale extra-muqueuse de la couche musculaire du cardia sur
une dizaine de centimétres. Cette chirurgie est réalisée par laparotomie ou
laparoscopie [64, 65] associée a un geste anti-reflux [66,67].

La myotomie est efficace dans 92 % des cas [68], elle présente les meilleurs
résultats sur le long terme. Les complications possibles sont les perforations et une

dysphagie persistante (5 a 10 % des cas).
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Tableau n°23 : Voies d’abord et technique chirurgicale selon les séries :

Viola Mellouk Rahhaoui | SIALA N El yahyaoui L
Notre série
[24] [25] [26] [27] [28]
Malades 19/20 15/17 16/16 6/6 3/3 15/18
opérés (95%) (88%) (100%) (100%) (79%)
Laparoto 18/19 15/15 16/16 6/6 3/3 2/15
mie (95%) (100%) (100%) (100%)
- 5/15
L gparosco v 019 0 0 0 0 -conversion aciel
pie (5%) ouvert : 4/15
Technique Heller Heller Heller Heller Heller Heller
Vave
Antérieur :
Valve Dor : 7/16 5 0%415/15
. antérieu | Nissen: Lortat Jacob Hémi valve P
%ﬁ?&ﬁx r 11/15 316 | e antérieur 2/3 gne{g:ri‘ﬁr"?
e: Dor : 4/15 | Nissen: 3/16 Nissen: /3 115 :
19/19 Toupet : 2/16 Lortat Jacob : 1/15
Non précise :
10/15

NB : Dans notre série, la voie d’abord n’a pas été mentionnée

Opérés.

pour 4 patients

D’apres plusieurs auteurs, les résultats obtenus par myotomie de Heller ont
une efficacité similaire qu’elle soit réalisée par vidéochirurgie ou chirurgie ouverte.
Cependant, la célioscopie expose a moins de risques et permet un séjour hospitalier
plus court [69].

Par ailleurs, la laparoscopie par rapport a la thoracoscopie apparait plus
simple et permet la réalisation d’un systéme anti reflux [70, 71, 72].

L’incidence du RGO aprés myotomie de Heller dans la population pédiatrique
est de 20% [73, 74, 75]. Parmi les facteurs de risque : I’extension de la myotomie
dans le cardia, quand elle dépasse 2 cm, le risque de RGO est majeur [76].

De plus la survenue du RGO post opératoire apparait dépendre du temps :
dans une étude de 120 patients, Jara et al [105] ont noté que 24% des patients
développent un RGO a moins d’une année et 48% 10 ans apres.

L’approche rationnelle est donc I’addition d’un procédé anti reflux a la

myotomie de Heller [26].
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V. LE SUIVI ET L’EVOLUTION

1. Evolution postopératoire immédiate [Tableau n%24] :

Séries Breche de la muqueuse | Mortalité
Viola [24] 1/19 0
Mellouk [25] 0/17 0
Rahhaoui [26] 0/16 0
El yahiyaoui [28] 0/3 0
Notre série 1/15 0

Les résultats de la myotomie de Heller selon les données de la littérature
montrent un taux de succés global de 89% avec un taux de mortalité inférieur a 1%.

Aucune complication n’est survenue dans le post opératoire immédiat.

Dans notre série, nous avons eu une complication postopératoire immédiate
consécutive a une bréche de la muqueuse cesophagienne avec un taux presque

similaire aux autres études.

2. Evolution a moyen et a long terme :

L’efficacité de la myotomie au long cours est jugée cliniguement sur
I’amélioration ou la disparition des symptémes fonctionnels, radiologiquement sur
la diminution du calibre de I’';esophage et la diminution de la sténose du cardia,
I’endoscopie vérifiera la régression du spasme au niveau du cardia et la manométrie
est intéressante pour s’assurer de la normalisation de la pression au niveau du

cardia.
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Tableau n%25 : Résultats éloignés de la myotomie selon les séries :

) Malades Recul Ameélioration
Séries o
suivis moyen des symptdmes

Viola [24] 18/19 3ans 12 /18
Mellouk [25] 12715 31 mois 11712
Rahhaoui [26] 15/16 14,4 mois 12/15
El yahyaoui [28] 3/3 NR 3/3

Notre série 14/18 37 mois 10/11

NR : Non retrouvé

L’étude de Viola comporte un nombre important de perdus de vue et montre
une persistance d’anomalies manométriques prédominant au corps de I’cesophage
avec réapparition des symptémes cliniques dans 5 cas sans nécessiter de geste
chirurgical [24].

Dans I’étude de Mellouk, 12 patients parmi les 15 opérés ont été vus
régulierement en consultation avec un recul moyen de 31 mois. Les résultats
fonctionnels étaient :

- disparition de la dysphagie : 8 cas.

- amélioration des signes respiratoires : 4 cas.

- reprise pondérale : 3 cas.

Dans I’étude de Rahhaoui, 15 patients ont été suivi en post opératoire. Le
recul moyen était de 14,4 mois. Une amélioration des symptémes a été notée chez
12 patients soit 80%.

Dans notre étude, 14 patients ont été suivis en post opératoire ,4 patients ont
été perdus de vue, et un patient en cours d’évaluation.

Une amélioration des symptémes a été notée chez 10 patients parmi les 14

patients suivis.

Mlle. Merieme El Azami El Idrissi 110



Le mégaoesophage chez I’enfant

These N° :030/17

v Le contrdle radiologique :

Tableau n°26 : Le contrble radiologique selon les séries selon les séries :

Réduction Persistance
Séries réeTIiC;és du calibre de la RGO
oesophagien dilatation
Viola [24] - - - -
Mellouk[25] 8 8 0 0
Rahhaoui[26] 6 5 2
El yahyaoui[28] - - - -
Notre série 4 2 2 NS

Vv Le contréle manométrique :

Dans la série de Viola, 9 enfants ont bénéficié d’'une manométrie de contrble 2

a 92 mois apres l'intervention. Dans tout les cas, le tonus du SIO s’est amélioré,

mais il persistait un défaut de relaxation et une dyskinésie a des degrés variables

mais moindre qu’avant la chirurgie.

Dans la série de Rahhaoui, elle a été réalisée chez 2 patients et a montré une

hypotonie du SIO et un aperystaltisme résiduel dans les 2 cas.

Dans la série de Mellouk ainsi que la notre, on n’a pas réalisé de manomeétrie

de controle.
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CONCLUSION

ET

RECOMMANDATIONS
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A la lumiére de ce travail, nous insistons sur la nécessité de développer

d’avantage un certain nombre de points :
(@ La précocité du diagnostic :

La majorité de nos patients a été diagnostiquée aprés un délai minimal de
plusieurs mois, 88,9% des patients avaient un retard staturo-pondéral au moment
du diagnostic et 2 enfants avaient de véritables signes de dénutrition. La rareté de la
pathologie fait qu’on y pense moins par rapport aux autres maladies responsables
de vomissements chroniques. La dysphagie n’est pas un signe fréquemment
rapporté par les enfants. Nous recommandons donc d’élargir les indications
d’explorations digestives devant les vomissements chroniques de I’enfant : FOGD et
TOGD au moins.

DLe diagnostic positif :

Un TOGD objectivant une sténose avec mégacesophage en amont doit étre
complété par une FOGD pour étayer la nature fonctionnelle de la sténose et explorer
la qualité de la muqueuse et de la lumiére cesophagienne.

La manométrie cesophagienne est, cependant, I'outil clé pour le diagnostic
certain du mégacesophage mais aussi pour sa classification.

(D association 3A :

Nous ne I’'avons pas trouvée aussi rare que ce qui est décrit dans la littérature.
Le grand pourcentage de la consanguinité dans notre contexte fait probablement
qu’'on ait un nombre important de cette association. Existe-il des mutations
génétiques spécifiques dans notre population ? Une étude génétique plus raffinée
devrait se développer dans ce sens.

Sur le plan clinique, devant toute découverte radio-endoscopique d’un

mégacesophage, I'interrogatoire et I’examen clinique doivent rechercher la notion
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d’alacrymie et de mélanodermie qui doivent étre confirmés par un test de schirmer
et le dosage d’ACTH pour une orientation syndromique 3A.

Vice versa, devant toute insuffisance surrénalienne et/ ou une alacrymie,
I’interrogatoire doit rechercher des signes digestifs pouvant orienter vers un
mégaoesophage.

(D La prise en charge :

Apres avoir posé le diagnostic du syndrome 3A, un traitement a base
d’hydrocortisone doit étre instauré en urgence pour éviter les troubles glycémiques
et hydro-électrolytiques parfois trés séveres. Les malades opérés peuvent présenter
encore des vomissements dus plutdt a I'insuffisance surrénalienne qu’a I’échec de
I’intervention de Heller.

(@ L’évolution :
L’échec de la cure chirurgicale de I’achalasie dans certaines situations nous

amene a chercher et développer d’autres moyens thérapeutiques tels I'injection de

la toxine botulique et les dilatations pneumatiques par ballonnets.
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RESUME

Le mégacesophage idiopathique, également appelé achalasie cesophagienne,
ou encore cardiospasme, est un trouble moteur primitif de I’cesophage qui associe
un dysperistaltisme du corps cesophagien, une hypertonie de son sphincter inférieur
et un défaut de relaxation lors de la déglutition.

C’est une affection rare en pédiatrie. Son incidence est de 0.5 a 2 pour 100
000 habitants par an. Son étiologie et sa physiopathologie demeurent mal connues
et elles sont le sujet de plusieurs recherches.

Le mégacesophage peut s’associer a d’autres anomalies notamment le
syndrome des 3 A (Achalasie, Alacrymie, Addisonisme) ou également appelé
syndrome d’Allgrove , et la dysautonomie familiale ( syndrome de 4A).

Ce travail est une étude rétrospective et prospective, descriptive et analytique
portant sur 18 cas de mégaoesophage diagnostiqués au sein du service de pédiatrie
du CHU Hassan Il de Fés, sur une période de 7 ans allant de janvier 2009 a
décembre 2016. Les objectifs de ce travail sont d’étudier le profil clinique et de
distinguer les formes syndromiques, adapter la prise en charge en fonction des
associations retrouvées, et d’étudier I'impact de la prise en charge médico-
chirurgicale sur I’évolution a moyen et a long terme.

Nous avons colligé durant cette période 18 cas d’enfants atteints de
mégaoesophage. L’age moyen des malades est de 5ans et 4 mois avec des extrémes
allant de 6 mois a 12 ans avec présence de notion de consanguinité de premier
degré chez 12 de nos patients. Sur le plan Clinique, les vomissements chroniques
étaient le maitre symptdme retrouvé chez 17 patients (94%), une dysphagie chez 6

patients (33%), une alacrymie chez 9 patients (50%). Sur le plan biologique, la
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cortisolémie était basse chez 2 malades et I’ACTH était élevée chez 6 patients
portant le syndrome de 3A.

La radiologie et I’endoscopie digestive étaient nos principaux moyens
diagnostiques. La manométrie cesophagienne a été faite seulement chez deux
enfants confirmant le diagnostic de mégaoesophage.

La myotomie de Heller réalisée par laparotomie ou par laparoscopie et
associée a la confection d’une valve antireflux a constitué le traitement de choix
chez nos malades.

Nous avons analysé par la suite nos résultats en deux groupes : groupe A':
patients ayant un mégaoesophage isolé et groupe B : patients ayant un syndrome de
3 A

Nous avons comparé les différentes caractéristiques épidémiologiques,
cliniques, para-cliniques, thérapeutiques et évolutives des 2 groupes. Aucun
résultat n’a été significatif en dehors de I’'absence des éléments en faveur d’un
syndrome de 3A dans le groupe A. Cependant, I’évolution aprés la myotomie de
Heller, était meilleure dans le groupe B (100%) que dans le groupe A (66,6%) sans

avoir un P significatif.
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SUMMARY

The idiopathic mega-esophagus, also called esophageal achalasia, or
cardiospasm, is a primary esophageal motility disorder including lack of peristalsis
of the esophagus, hypertonia of lower esophageal sphincter as well as a defect of
relaxation during swallowing.

Achalasia is a rare condition in pediatrics. Its incidence is 0.5 to 2 per 100 000
inhabitants per year. Its etiology and pathophysiology remain poorly known and are
the subject of several researches.

The mega-esophagus may associate with other abnormalities such as the 3A
syndrome (Achalasia, Alacrymia, Addisonism) also called « Allgrove syndrome”, and
familial dysautonomia (4A syndrome).

This work is a retrospective, prospective, descriptive and analytical study of 18
mega-esophagus cases diagnosed in the Department of Peaditrics at the CHU
Hassan Il of Fez, over a period of 7 years (January 2009 to December 2016). The aim
of this Work is to study the clinical profile and to distinguish the syndromic forms,
adapt the management according to the associated conditions and study the impact
of the medico-surgical management on the disease evolution over the medium to
long term.

During this period we collected 18 cases of children with mega-esophagus.
The average age of the patients is 5 years and 4 months with extremes ranging from
6 months to 12 years with the presence of first degree inbreeding in 12 of our
patients. Clinically, chronic vomiting was the main symptom found in 17 patients
(94%), dysphagia in 6 patients (33%), and alacrymia in 9 patients (50%). Biologically,
cortisol levels were low in 2 patients and ACTH was elevated in 6 patients with 3A

syndrome.
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Radiology and digestive endoscopy were our main diagnostic tools. The oesophageal
manometry was performed on two children confirming the diagnosis of mega-
esophagus.

The Heller myotomy performed by laparotomy or laparoscopy and associated
with making an antireflux valve was the treatment of choice for our patients.

We then analyzed our results in two groups: group A: Patients with isolated
mega-esophagus and group B: patients with 3 A syndrome.

We compared the different epidemiological, clinical, paraclinical, therapeutic
and evolutionary characteristics of the two groups. No significant results were found
except for the absence of the elements in favor of a syndrome of 3A in group A.
However, After the Heller myotomy, the evolution was better in group B (100%) than

in group A (66.6%) without having a significant P.
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