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l. Introduction :

La pneumatose kystique intestinale (PKI) est définie par la présence des kystes gazeux
dans la paroi du tube digestif [1]. Elle a été décrite pour la premiére fois en 1730 par le francais
DU VERNOY a l'occasion d’'un compte rendu d’autopsie [2]. Depuis, elle a fait I'objet de
nombreuses publications essayant une approche étiopathogénique.

C’est une affection rare, mais probablement sous diagnostiquée en raison du son
caractére peu symptomatique. Actuellement sa découverte devient de plus en plus fréquente
grace aux investigations complémentaires.

A I'heure actuelle son étiopathogénie reste controversée, plusieurs hypothéses ont été
avancées [3]. Il est classique d’opposer les formes primitives ou idiopathiques (15%), siégeant
surtout au niveau du cblon gauche et dont I'évolution est généralement bénigne, aux formes
secondaires (85%) essentiellement gréliques dont les associations pathologiques sont trés
nombreuses et I’évolution est celle de la pathologie sous jacente [3].

Les signes cliniques sont non spécifiques. Le diagnostic est évoqué deés la radiographie
de I'abdomen sans préparation et peut étre confirmé par la tomodensitométrie abdominale [4].

Pour les formes secondaires, le traitement est celui de I’affection causale. Dans la plupart
des cas, les formes primitives sont asymptomatiques et aucun traitement n’est nécessaire. La
chirurgie, quant a elle, doit étre réservée aux formes résistantes ou compliquées [5].

La connaissance de cette pathologie est nécessaire afin d’éviter une inflation

d’exploration et de mesures thérapeutiques dénuées de bénéfices pour le patient.
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Le but de notre travail est de rapporter I'expérience du service de Chirurgie viscérale du

Centre Hospitalier Universitaire (CHU) Mohammed VI de Marrakech a travers une série de 12

observations colligées au service entre 2002 et 2009 et de mettre le point sur les données de la

littérature sur cette pathologie rare et mystérieuse.

Nous nous sommes fixés pour ce travail les objectifs suivants :

« La description du profil épidémiologique de la maladie.

« La discussion des aspects physiopathologiques et étiopathologiques.

« L’étude des différents moyens diagnostiques cliniques et paracliniques de la

maladie.

« La Détermination des différentes possibilités thérapeutiques.

« La Précision du profil évolutif et les complications possibles.
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Il. Méthodes et matériels :

1. Type d’étude :

Notre travail est une étude rétrospective étalée sur 8 ans, s’étendant de janvier 2002 a
octobre 2009 concernant 12 observations colligées au service de chirurgie viscérale du Centre
Hospitalier Universitaire Mohammed VI de Marrakech.

Ce travail est basé sur I’exploitation des dossiers cliniques, l'interprétation du bilan
radiologique, I’analyse des méthodes thérapeutiques ainsi que I’évolution a court et a long

terme.

2. Méthode d’étude :

Pour mener cette étude, les éléments recueillis a partir des dossiers médicaux retirés des

archives et des registres du service ont été rapportés sur une fiche d’exploitation «annexe I».

On a inclus dans cette étude tout patient opéré avec découverte peropératoire d’une PKI.

Pour chaque dossier exploité nous avons relevé les données :

¢+ Epidémiologiques : I’age, le sexe, les antécédents et le délai de découverte;

¢ cliniques : les données de I’examen clinique;

¢ paracliniques : radiographie thoracique, radiographie abdominale sans

préparation, lavement baryté, I’échographie abdominale, tomodensitométrie

abdominale, endoscopie;
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¢+ thérapeutiques préconisées ;

¢ évolutives a la recherche surtout de signes d’amélioration, de régression ou

d’aggravation.
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lll. Résultats :

1. L’age :
L’age moyen de nos patients était de 47 ans avec des extrémes entre 35 ans et 51 ans.
Huit patients (66,7 %) avaient un age entre 45 et 50 ans alors que deux patients (16,67%) avaient

un age supérieur a 50 ans. On a noté également un cas de PKI chez un patient de 35 ans (8,30%)

(Figure 1).
m<40ans
m 40-50 ans
m>50ans
Figure 1 : Répartition des malades par tranche d’age.
2. Le sexe :

Notre série comporte 11 hommes et une femme avec un sex-ratio de 11 (figure 2).
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B homme

B femme

Figure 2 : Répartition des malades selon le sexe.

3. Les antécédents pathologiques :

Dans notre étude de dossiers, cinqg de nos patients (41,67 %) avait des antécédents
d’épigastralgies. Nous n’avons noté aucun antécédent de consultation antérieure pour un

probleme digestifs ni extra digestif chez les autres patients.

4, Les données de I’examen clinique :

Dans notre série, tous nos patients étaient admis pour des douleurs abdominales diffuses
avec vomissements (100%) évoluant depuis trois jours en moyenne avec des extrémes allant de

12 a 96 heures.
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L’examen clinique avait trouvé une distension abdominale avec une sensibilité diffuse

chez deux patients (16,66 %), un clapotage a jeun chez cing patients (41,67 %) et une défense

abdominale généralisée chez cinq patients (41,67 %) (Tableau n°l).

TABLEAU | : Répartition des manifestations cliniques selon le nombre des malades.

Manifestations cliniques

Nombre de patients

Pourcentage %

Distension abdominale 2 16,66
Sensibilité abdominale diffuse 2 16,66
Clapotage a jeun 5 41,67
Défense abdominale généralisée 5 41,67

5. Les examens complémentaires:

5.1. La radiographie du thorax de face :

La radiographie thoracique de face en positon debout centrée sur les coupoles

diaphragmatiques, demandée chez six patients, avait montré un pneumopéritoine chez cing

patients (41,67 %).
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5.2. La radiographie de 'abdomen sans préparatiofiace :

La radiographie de I’labdominale sans préparation (ASP), faite pour cinq de nos patients,

avait montrait chez un seul patient (8,33%) des multiples clartés gazeuses en grappe entre le foie

et la coupole diaphragmatique droite, faisant disparaitre I'opacité hépatique (signe de Chilaiditi)

(figure 3).

Figure 3: Radiographie de I'abdomen sans préparation montrant des
multiples clartés gazeuses en inter-hépato-diaphragmatique droit
(Signe de Chilaiditi).

5.3. Le scanner abdominal :

Le scanner abdominal demandé chez un seul patient, avait montré la présence des clartés

gazeuses pré-hépatiques avec pneumatisation des parois intestinales (figure 4).

10
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Figure 4: coupe scannographique montrant des clartés gazeuses
pré-hépatiques avec pneumatisation des parois intestinales.

5.4. L'endoscopie _digestive :

Une fibroscopie digestive haute était faite en préopératoire chez cing patients. Elle avait

mis en évidence un estomac de stase avec sténose pylorique chez cing patients, ce qui

représente 41.67% des cas étudiés.

6. Traitement :

6.1. Médical :

Tous nos patients ont bénéficié d'un traitement symptomatique (antalgiques, anti-

émétiques,perfusion des solutés) et une préparation préopératoire.

11
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6.2. Chirurgical :

6.2.1.La voied’abord :

Une laparotomie médiane était pratiquée chez tous nos malades.

6.2.2.Les constatations pe-opératoires :

L’exploration chirurgicale avait trouvé chez tous les patients (100%) une pneumatose
kystique intestinale. La PKI était associée a une sténose pylorique ulcéreuse chez cing patients
(41,67%), a une péritonite par perforation d’ulcére chez trois patients (25%) et chez un seul
patient (8,33%) elle était associée a un volvulus du gréle sur mésentere commun. Par ailleurs
chez trois patients (25%) la PKI était isolée sans aucune pathologie associée trouvée a

I’exploration chirurgicale (figure 5).

m PKl isolée

M PKI associée a une sténose
pylorique

m PKI associée a une péritonite

par perforation d'ulcére
1 PKI associée a un volvulus du
gréle sur mésentere commun

Figure 5: Répartition des malades selon les résultats de I’exploration Chirurgicale.

12
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Pour la localisation de la PKI, dans notre série la PKI était de localisation grélique chez dix

patients (83%), pour quatre patients (33%) I’atteinte grélique était isolée et on a découvert chez

un seul patient (8,3%) une atteinte a la fois du gréle et du mésentere et chez un autre malade

(8,3%) une atteinte du petit épiploon associée a la atteinte grélique. L’atteinte colique était

trouvée chez six patients (50%), chez deux patients (16%) I'atteint colique était isolée et chez

quatre patients (33%) elle était associée a une atteinte du gréle (figure 6).

M Grele

M Colon

m Gréle et colon

M Gréle et mésentere

m Gréle et petit épiploon

Figure 6: Répartition des malades selon la localisation de la PKI.

13
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Tableau n° Il : tableau récapitulatif des données des constatations opératoires.

Patients Pathologie sous jacente Localisation de la PKI
Patient 1 Aucune Gréle

Patient 2 Sténose pylorique Gréle

Patient 3 Sténose pylorique Gréle et colon

Patient 4 Péritonite par perforation d’ulcere Gréle (I'iléon) et colon
Patient 5 Aucune Colon

Patient 6 Péritonite par perforation d’ulcere Gréle et colon

Patient 7 Sténose pylorique Colon

Patient 8 Volvulus du gréle sur mésentére commun Gréle (iléon) et mésentere
Patient 9 Péritonite par perforation d’ulcere Gréle (Iléon)

Patient10 Sténose pylorique Gréle

Patient11 Aucune Gréle et colon

Patient12 Sténose pylorique Gréle et petit épiploon

14
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6.2.3. Les gestes pratiqués :

Pour les cing patients présentant une sténose pylorique, le geste thérapeutique a consisté
a une gastroentéroanstomose. Dans les trois cas de péritonite par perforation d’ulcere on a
réalisé une bivagotomie tronculaire avec pyloroplastie type HINEKE MICKULKZ ainsi qu’une
toilette et drainage péritonéal et dans le cas de volvulus du gréle sur mésentére commun une
détorsion chirurgicale a été faite. Pour les trois patients qui présentaient une PKI isolée aucun

geste chirurgical n’a été fait.

Figure 7: image per-opératoire montrant la pneumatose kystique intestinale

15
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7. Evolution :

Les suites opératoires étaient simples chez onze patients (91,67%). Un seul patient
(8,33%) opéré pour sténose pylorique avait présenté des douleurs abdominales le septieme jour
du post-opératoire; une reprise chirurgicale est faite montrant la disparition de la PKI.

Six de nos malades (50 %) étaient suivis en consultation; deux patients avec PKl isolée ont
eu une tomodensitométrie abdominale de contréle montrant une disparition des kystes gazeux
Pour les autres malades, I’évolution clinique était favorable marquée par la disparition des signes

clinques.

16
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Tableau lll : tableau récapitulatif de nos observations

Cas n°l Cas n°2 Cas n°3
Age 35 44 45
Sexe M M M
Antécédents RAS Epigastralgies Epigastralgies
Douleurs

Motifs de consultation

abdominales
et vomissements

Douleurs abdominale
et vomissements

Douleurs abdominales et
vomissements

Examen clinique

Défense
abdominale
généralisée

Clapotage a jeun

Clapotage a jeun

Radiographie du thorax face

pneumopéritoine

Radiographie d’abdomen sans
préparation

RAS

Scanner abdominal

Fibroscopie digestive haute

Estomac de stase
avec
sténose pylorique

Estomac de stase avec
sténose pylorique
ulcéreuse

Pathologies associées Aucune Sténose pylorique Sténose pylorique
Localisation Gréle Gréle Gréle et colon
Bivagotomie
tronculaire Bivagotomie tronculaire
Traitement Abstention Avec pyeloroplastie Avec pyéloroplastie type
type HINEKE HINEKE MICKULKZ
MICKULKZ
Apparition des
douleurs
abdominales le
septiéme jour du
Evolution immédiate RAS post-opératoire ; RAS

une reprise
chirurgicale
est faite montrant la
disparition de la PKI

17
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Evolution a long terme

Amélioration
clinique avec
disparition des
kystes gazeux a
la TDM

- Amélioration clinique

Cas n°4 Cas n°5 Cas n°6
Age 46 47 48
Sexe M M M
Antécédents | RAS RAS RAS
Motifs de Douleurs Douleurs Douleurs abdominales et

consultation

abdominales et
vomissements

abdominales et
vomissements

vomissements

Examen Défense Distension avec | Défense abdominale
clinique abdominale sensibilité
abdominale
Radiographie | pneumopéritoine | - pneumopéritoine
du thorax
face
Radiographie | - multiples clartés | -
d’abdomen gazeuses en
sans grappe entre le

préparation

foie et la
coupole
diaphragmatique
droite, faisant

disparaitre
I'opacité
hépatique (signe
de chilaiditi)
Scanner - - -
abdominal
Fibroscopie - - -
digestive
haute
Pathologies Péritonite par Aucune Péritonite par perforation
associées perforation d’ulceére
d’ulcére
Localisation | Gréle (iléon) et colon Gréle et colon

18
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de la PKI colon
Traitement Gastro-entero- Abstension Gastro-entero-
anastomose anastomose
Evolution RAS RAS RAS
immédiate
Evolution a Amélioration - -
long terme clinique
Cas n°7 Cas n°8 Cas n°9

Age

9 48 49 50
Sexe M M F
Antécédents ] )

Epigastralgies RAS RAS

Motifs de Douleurs Douleurs

consultation

abdominales et
vomissements

abdominales et
vomissements

Douleurs abdominales et

vomissements

Examen
clinique

Clapotage a jeun

Défense
abdominale

Défense abdominale

Radiographie

du thorax - pneumopéritoine pneumopéritoine

face

Radiographie

d’abdomen RAS B B

sans

préparation

Scanner

abdominal - - B

Fibroscopie Estomac du

digestive stase avec

haute sténose - -
pylorique
ulcéreuse

Pathologies Volvulus du

associées Sténose gréle sur Péritonite par perforation
pylorique mésentere d’ulcére

commun
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Locallsation colon Gréle et Gréle (iléon)
de la PKI mésentére
Traitement Bivagotomie
tronculaire
Avec Détorsion
) . _ Gastro-entero-anastomose
pyeloroplastie chirurgicale
type HINEKE
MICKULKZ
Evolution
immédiate RAS RAS RAS
SEIED 2 Amélioration
long terme - . -
clinique
Cas n’10 Cas n°11 Cas n°12
Age 50 51 51
Sexe M M M
Antécédents Epigastralgies RAS Epigastralgies
Douleurs Douleurs

Motifs de consultation

abdominales et
vomissements

abdominales et
vomissements

Distension

. .. abdominale avec | Clapotage a
Examen clinique Clapotage a jeun o i
sensibilité jeun
diffuse
Radiographie du thorax face - RAS -
Radiographie d’ men san
adiographie d’abdomen sans RAS RAS B

préparation

Scanner abdominal

clartés gazeuses
pré-hépatiques
avec
pneumatisation
des parois
intestinales
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Estomac du Estomac du
stase avec stase avec
Fibroscopie digestive haute sténose - sténose
pylorique pylorique
ulcéreuse ulcéreuse
. .. Sténose Sténose
Pathologies associées ) Aucune )
pylorique pylorique
L. . . Gréle et petit
Localisation de la PKI Gréle Gréle et colon o
épiploon
Bivagotomie Bivagotomie
tronculaire tronculaire
. Avec . Avec
Traitement . Abstension )
pyeloroplastie pyeloroplastie
type HINEKE type HINEKE
MICKULKZ MICKULKZ
Evolution immédiate RAS RAS RAS

Evolution a long terme

Amélioration
clinique

Amélioration
clinique avec
disparition des
kystes gazeux a
la TDM
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DI SCUSSI ON

IV. Discussion :

1. Généralités:

La pneumatose kystique intestinale (PKI) est une affection rare, généralement d’évolution
bénigne caractérisée par la présence des kystes gazeux au niveau de la sous muqueuse ou la
sous séreuse de la paroi digestive, avec prédilection intestinale. Elle est causée dans la majorité
des cas par une affection sous-jacente. Son mécanisme physiopathologique en demeure

obscure [1].

22
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Le terme de pneumatose kystique intestinale est apparu 1823, utilisé par Mayer chez le
porc [6]. En 1730, Du Vernoi a fait la premiére description de la PKI sur un cadavre humain [2].
Bang en 1878, a propos d’une nouvelle découverte nécropsique, a fait la description détaillée
ainsi que I’étude anatomo-pathologique des kystes gazeux [6]. Quelques années plus tard
en1899, Hahn a décrit pour la premiére fois la PKI chez un patient vivant [7] et c’est en 1939 que
Baumann-Schenker a fait le premier diagnostic pré-opératoire de la PKI en se basant sur les
résultats radiologiques [8]. Puis en 1979, Jamart a apporté d’importantes informations
épidémiologiques a la suite d’une étude de 919 cas [9].

La PKI a été décrite sous divers vocables : pneumatosis cystoide intestinalis, cystoides
intestinalis, gaz intramural intestinal, emphyseme intestinal, emphyséme bulleux de I’intestin,
kyste gazeux de l'intestin, lymphopneumatose de I'intestin [6].

Tout médecin radiologue doit étre prudent dans la rédaction de ses comptes rendus
devant la découverte radiologique de la PKI car le défi auquel sont confrontés les correspondants
chirurgiens et gastrologues devant cette pathologie est d’évaluer les patients et d'identifier ceux
qui nécessitent une intervention chirurgicale urgente tout en considérant le large éventail des

causes associées possibles aussi bénignes que graves.

2. Epidémiologie :

2.1, La fréqguence :

La pneumatose kystique intestinale est une affection qui reste toujours sous estimée, en

raison du son caractere fréquemment asymptomatique. L'incidence globale de la PKI peut étre
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aussi basse que 0,03%, selon une série d'autopsies [7,10]. Ces derniers temps, les indications de

plus en plus répandues du scanner en pathologie abdominale font que les images de PKI sont de

plus en plus fréquemment observées en pratique quotidienne [4]. En effet, I'incidence rapportée

de PKI selon une étude de 25000 tomodensitogrammes fait sur une période de 7 ans a

augmenté a 0,37% [5]. Cette augmentation de I'incidence de la PKI pourrait également étre due a

une augmentation réelle de I'incidence de cette affection secondaire aux nouvelles procédures

chirurgicales et les nouveaux médicaments [8].

Dans la littérature, les études sont dominées par les rapports de cas et des petites séries

avec quelques études rétrospectives. Au Maroc, les publications antérieures ont déja rapporté

qguelques rares observations [13-15].

2.2.L'age :

La PKI touche tous les ages mais elle est fréquemment décrite chez I'adulte. Certaines

séries ont trouvé une prédominance chez I’adulte entre 40 et 50 ans [6,9,14], d’autres aprés

50 ans [1,4] et pour autres études I’age de prédilection était entre 30- 50 ans (tableau n°lV)

[15-16].

Tableau |V : Tableau comparant I'age moyen de nos malades avec différentes séries.

) Nombre des . " A
Auteurs Année cas Extrémes d’age I’'age moyen
Jamart [9] 1979 919 - 41-50*
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Read et al [18] 1984 5 45-69 59
Kernagis [113] 2001 15 22-82 59
Morris [5] 2008 97 32-76 54
Notre série 2012 12 35-51 47

Dans notre série, I’dge de prédilection était entre 40 et 50 ans (75%) ce qui rejoint les

résultats trouvés par Jamart [9].

2.3. Le sexe :

La PKI touche les deux sexes mais elle se voit avec une grande fréquence chez ’lhomme

[1,4] bien que certaines séries aient trouvé une prédominance féminine. [11,20,21].

Dans notre série, on a noté également une prédominance masculine. En effet, dans notre

série le sexe masculin était intéressé dans 91,67% des cas avec un sex-ratio de 11 (tableau n°V).

Tableau V : Tableau comparant le sexe de nos malades avec d’autres séries

auteurs Année Nombre des cas Sex ratio
Shallal [24] 1974 410 7
Jamart [9] 1979 919 2
Read et al [18] 1984 5 0,67
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Kernajis [113] 2001 15 1,14
Kuniyuki [17] 2008 9 3
Notre série 2012 12 11

3. Anatomopathologie :

3.1. La macroscopie :

L’atteinte isolée du gréle ou du colon est plus fréquente que I'atteinte mixte et I’atteinte

extra-intestinale. Le gréle semble étre plus touché que le cOlon et I'association des deux

localisations est possible [1,4,9,25]. La pneumatose kystique peut toucher d’autres organes

intra—abdominaux tels I’estomac, le mésenteére, le péritoine, le grand et le petit épiploon [26].

Ces localisations ont été beaucoup plus rarement rapportées [1,4].

Dans notre série, on a trouvé également une prédominance des atteintes gréliques ce qui

rejoint les résultats trouvées par les autres auteurs. En effet, chez dix patients (83%) la PKI était

de localisation grélique, pour quatre patients (33%) I'atteinte grélique était isolée et on a

découvert chez un seul patient (8,3%) une atteinte a la fois du gréle et du mésentere et chez un

autre malade (8,3%) une atteinte du petit épiploon associée a la atteinte grélique. L’atteinte

colique était trouvée chez six patients (50%), chez deux patients soit 16% des cas I’atteint

colique était isolée. L’association des deux localisations était trouvée chez quatre patients soit

33% des cas (tableau n°VI).
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Tableau VI : La localisation des kystes gazeux dans la PKI et I’évolution des chiffres.

; Nombre des Gréle Colon L
Auteurs Année L, L, Autres localisations
cas isolé isolé
15% (localisations
KOSS [27] 1952 213 63% 22% ¢ (ocalisati
multiples)
Kernagis et al .
[113] 2001 15 53,33% 40% 6,67% gréle et colon
JAMART [9] 1979 919 42% 36% 22% gréle et colon
5% |'estomac
Morris et al [5] 2008 87 27% 46% 7% gréle et colon
Notre étude 30% gréle et colon
2012 12 33% 16%
16,67% autres

La topographie des lésions dans la PKI semble avoir évalué au cours du temps. Le colon
semble de plus en plus toucher. En effet, dans la série de KOSS faite en 1952 [27] I'atteinte
colique représente 22% des cas alors que dans I’étude faite par Morris en 2008, I’atteinte colique
représente 46% des cas [5]. Cette évolution apparente est peut étre la conséquence de
I'utilisation plus large de la coloscopie.

Les kystes dans la PKI sont disposés de facon segmentaire ou diffuse et leur étendue peut
atteindre plusieurs meétres. Elle est parfois sans rapport avec le site de la Iésion causale [14]. La
taille des kystes varie de quelques millimetres a quelques centimetres, allant jusqu’a 30 cm

(figure 8) [3,21].
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Figure 8 : un aspect macroscopique d’une PKI colique avec multiples
kystes gazeux de taille variées bosselant la surface muqueuse [23].

Dans la PKI de I'intestin gréle les kystes sont le plus souvent sous séreux, sur le bord

mésentérique, visible en cas de laparotomie (figure 9) [28]. Ces kystes peuvent se rompre et étre

responsable d’un pneumopéritoine et ou un rétro-pneumopéritoine bénin. Au niveau du colon

(figure10), selon une étude faite par Jamart a propos de 919 cas, le sigmoide est concerné dans

70% des cas suivi du colon descendant dans 40 % des cas et les autres segments dans 15% a 25

dont 10% pour le caecum [9]. Les kystes sont préférentiellement situés dans la sous muqueuse

[1,21,25,28,29].
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Figure 9 : image de piéce de résection montrant unePKI du gréle: nette

prédominance des kystes sous séreux [30].
o
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Figure 10 : image de piece de résection sigmoidienne montrant des multiples
formations kystiques sous séreuses [30].

3.2. L'histologie

Les kystes ont une paroi fine qui ne communique pas avec la lumiere du tube digestive.
Dans les formes jeunes, la paroi des kystes est faite des cellules aplaties dont I'origine avait été
considérée comme lymphatique, c’est pourquoi parmi les différentes nominations proposées on
trouve celle de la lymphopneumatose kystique [31]. On sait maintenant que ces cellules sont des
histiocytes aplatis [1,4]. Dans les formes vieillies, la paroi des kystes s’épaissi et s’entoure de
fibrose (figure 11) avec I'apparition dans certains cas dans la muqueuse adjacente d’une réaction
inflammatoire modérée avec des leucocytes et des macrophages parfois regroupées en
granulome (figure 12) [32,33].

On ne met en évidence aucun corps bactérien ni aucune structure évocatrice de
vaisseaux lymphatiques [1]. La présence des cellules de type mésothélial mise par

immunohistochimie a été rapportée dans les kystes sous séreux [34].
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Figure 11 : coupe histologique montrant une importante fibrose plus ou moins
anarchiques, autour des formations kystiques sous muqueuses

coliques, avec comblement
by

des lumieres par des cellules géantes [30].
v - i C

31




LA PNEUMATOSE KYSTIQUE INTESTINALE:A PROPOS DE 12 OBSERVATIONS. SERVICE DE CHIRURGIE VISCERALE. CHU MOHAMMED VI

Figure 12 : Grosses formations kystiques comprimant le stroma sous muqueux
pauvre en vaisseaux, bordées de cellules géantes [30].

3.3. Le contenu des kystes:

Le contenu des kystes a été étudié par plusieurs auteurs. On trouve de facon constante
un contenu riche en hydrogéne et en azote associé a des quantités variables d’oxygéne et de
gaz carbonique. Parfois on y trouve également du méthane, du propane, d’éthane et d’argon a
des quantités négligeables [23,29].

La composition gazeuse des kystes est donc trés différente de celle du sang ou de I'air
expiré et semble se rapprocher trés fortement de celle de la lumiére intestinale, comme le
suggerent FORGAC et AL qui ont trouvé de I’Hilium dans les kystes aprés avoir introduit ce gaz

dans le rectum d’un sujet atteint de PKI [35].

4. Physiopathologie :

Il est clairement établi que I'origine de la PKI est multifactorielle mais la cause principale

n’est pas définitivement prouvée. Ainsi, plusieurs théories ont été émises:

4.1. La théorie mécanique

Cette théorie suggere la pénétration de gaz sous I'effet d’une hyperpression
intraluminale a travers la muqueuse, favorisée par une breche muqueuse [4,11,36].

La lésion muqueuse peut résulter d’un ulcére, d’'une ischémie intestinale ou lors des
maladies intestinales inflammatoires, I’entérocolite nécrosante ou la diverticulose. Cette lésion

peut également étre secondaire a un traumatisme direct, post-endoscopique ou apres une
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anastomose intestinale [37,38,39]. Les traitements immunosupresseurs et corticoides pourraient

entrainer une déplétion lymphocytaire au niveau des plaques de Peyer, favorisant ainsi la

diffusion des gaz par les défects muqueux [36,40]. Néanmoins, des cas de PKI sans connexion

anatomique entre la muqueuse et les kystes ont été rapportés [41].

Cependant, cette théorie n'explique pas la forte contenu en hydrogéne présent dans les

kystes [22].

Notre travail plaide vers la théorie mécanique vu que chez huit de nos patients (67%) la

PKI était associée a un ulcere gastrique chronique ; compliqué chez cing d’entre eux (41,67 %)

d’une sténose pylorique qui serait un facteur supplémentaire d’hyperpression abdominale

favorisant la diffusion gazeuse.

4.2. La théorie pulmonaire :

Cette théorie, proche de la premiere, émet I’hypotheése que I’hyperpression intra

thoracique présente chez les sujets atteints de broncho-pneumopathie chronique obstructive

(BPCO) ou d’asthme serait responsable d’une dissection gazeuse en suivant un trajet

périvasculaire ou périlymphatique vers le médiastin puis le mésentére a travers le diaphragme et

enfin vers les intestins [1,32, 41,42].

Des expériences animales et post mortem ont permis le développement d’une

pneumatose kystique intestinale a partir d’'un pneumomédiastin expérimental [43].

Cependant, cette théorie ne permet pas d’expliquer la prédominance des kystes au

niveau du colon gauche ni leur richesse en hydrogene bien supérieure a celle de I’'air alvéolaire.

En plus, lI'absence d’emphyseme interstitiel dans le poumon ou le mésentere dans les plupart des
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cas et la régression spontanée de la PKI alors que I'atteinte respiratoire persiste, a conduit a des

opinions contrastées concernant cette théorie [34,42,44].

Dans notre sérié, aucun antécédent de BPCO ou d’affection pulmonaire n’était rapporté.

4.3. La théorie bactérienne :

Elle suggere qu’une pullulation des germes anaérobies est responsable d’une formation

des gaz qui pénetrent dans la paroi digestive par des plaies muqueuses ou en raison d’une

hyperperméabilité muqueuse [45].

En 1992, Yale et BALISH ont démontré qu’il est possible d’induire chez le rat stérile

I’apparition d’une PKI trés proche de celle de ’lhomme en incluant le péritoine de ces animaux

par les Clostridium perfringens [46]. Un inoculum infralétal provoque en effet I'apparition des

kystes gazeux péritonéaux mais également sous-séreux et sous—-muqueux dans la paroi du tube

digestif avec une prédominance dans le caecum et le sigmoide. La culture péritonéale des rats

est stérile [46].

Les mémes auteurs avaient déja publié en 1974 deux études montrant que la PKI peut

étre obtenue par inoculation sous-muqueuse ou intra péritonéale de Clostridium perfringens. La

difficulté d’isolement de Clostridium perfringens a partir des milieux biologiques expliquerait,

selon eux, la négativité des cultures dans la PKI humaine [47]. Plusieurs auteurs ont démontré

aussi que la contamination péritonéale par le Clostridium perfringens est une condition

suffisante pour I'apparition d’une pneumatose kystique intestinale [48,49].

D’autres arguments semblent soutenir cette hypothese. En effet, I’analyse du contenu

kystique a montré une forte teneur en hydrogeéne, mesurée souvent de 50% a 70%, alors que ce
34




LA PNEUMATOSE KYSTIQUE INTESTINALE:A PROPOS DE 12 OBSERVATIONS. SERVICE DE CHIRURGIE VISCERALE. CHU MOHAMMED VI

gaz n’est produit que par les bactéries apres fermentation des glucides, protéines et acides
aminés et non par les cellules intestinales [1,50]. Plusieurs publications ont rapporté la
disparition de la PKI apres traitement par oxygéne hyperbare et mitronidazoles [3,36].

A I'encontre de cette théorie, on retient la stérilité des cultures, I’absence de péritonite a
la rupture des kystes, la négativité de la recherche de micro-organismes en microscopie
électronique et I’absence de réaction inflammatoire majeure a I’examen histologique [20].

Dans notre série, cette théorie est loin d’étre admise vu qu’aucun signe clinique et ou

biologique en faveur de cette théorie n’était trouvé.

Une association des trois mécanismes est possible dans certains cas, comme au cours
des broncho-pneumopathies chroniques obstructives ou I’hypoxie chronique favorise la
pullulation de germes anaérobies et I’hyperpression secondaire prédispose a la diffusion du gaz

dans la paroi digestive [34].

4.4. La théorie moderne :

Le mécanisme de la persistance des kystes gazeux pourrait étre distinct de celui de la

lésion initiale qui aurait elle-méme disparu bien avant le diagnostic. La Iésion initiale, répondant

a la théorie mécanique et ou bactérienne, ferait intervenir une bréche muqueuse et/ou un

inoculum bactérien producteur de gaz, point commun apparent de nombreuses associations

pathologiques. Mais pour certains auteurs, cette lésion initiale ne serait pas nécessaire.

L’hydrogene est transformé a 75% par la flore colique en méthane chez 50% des européens et

90% des noires africains ; et en sulfites et en corps cétoniques [23,51,52]. Des études ont
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montré que les porteurs de PKI sont souvent des gros producteurs d’hydrogéne jusqu’a 10-15

fois plus que la population témoin en se basant sur I’analyse des gaz expirés [52,53]. Ce

phénomene s’expliquerait par l'absence des germes producteurs de méthane (bactéries

méthanogeénes) et réducteurs de sulfates en sulfites, responsable d’un défaut de dégradation de

I’hydrogéne [14,54].

4.5. La théorie biochimique :

Une théorie plus récente suppose que la fermentation bactérienne d’une grande quantité
d’hydrate de carbone favorisée par un traitement par les inhibiteurs de 'alpha-glucosidase, une
alimentation glucidique excessive, la prise prolongée de lactose ou par les court-circuits jéjuno-
iléaux entrainerait une production de gaz intraluminal en particulier d’hydrogéne responsable de

la PKI [22,52,55,56].

5. Etiopathologies:

Dans une revue de 213 cas de PKl en 1952, Koss avait constaté que dans 15% des cas la
PKI étaient primaire par rapport a 85% des cas qui ont été secondaires a d'autres pathologies
sous—jacentes [27]. Les formes primitives siégent surtout au niveau du cblon gauche et son
évolution est généralement bénigne. Les formes secondaires atteignent plus volontiers le gréle
et le colon droit. De nombreuses associations pathologiques avec la PKI ont été décrite, son
évolution est celle de la pathologie sous jacente [9,27].

Dans notre étude, la PKI était primitive chez trois patients (25%) et associée a d’autre

pathologies chez neuf patients (75%), résultats proches de celles trouvées par Koss.
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De nombreuses associations pathologiques digestives et extra-digestives bénignes mais
aussi graves ont été décrites avec la pneumatose kystique intestinale bien que certaines
paraissent au premier abord fortuites 12,57,58]. Ainsi, Il est fondamental de comprendre que la
PKI n’est pas une maladie a elle seule et qu’il est nécessaire devant une PKI découverte a
I’occasion d’un examen radiologique d’effectuer une évaluation globale du patient, incluant les
constatations de I'examen clinique et les résultats des différents examens biologiques et
radiologiques afin de ne pas passer a coté d’une pathologie dont le pronostic et la prise en
charge sont tres différents.

Shawn et al. [12], ont divisé les pathologies qui peuvent s’associer a la PKI en six groupes

1-Traumatiques et mécaniques : sténose pylorique, apres endoscopie, anastomose
chirurgicale, la mise d’'une sonde de jujonostomie....

2-Inflammatoires et auto-immunes : maladie de Crohn, maladies de systéme...

3-Infectieuses : le VIH et le SIDA , Clostridium, Cytomégalovirus CMV...

4-Pulmonaires (bronchopneumopathie chronique obstructive, asthme, fibrose kystique...

5-Médicamenteuses : chimiothérapie, corticoides, les inhibiteur de I'alpha-glucosidase....

6-Autres pathologies telles la transplantation d’organe, la leucémie, I'infarctus intestinal .

HO et al ont divisé ces pathologies en deux catégories: les causes bénignes et les causes

grave [57].

5.1. Les affections digestives :

Cette association est expliquée par la théorie mécanique [4]. Dans une étude faite par

Jamart concernant 919 cas de PKI, la sténose pylorique était trouvée dans un tiers des cas (33%).
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Chez ces patients la PKI était de localisation grélique dans 50% a 58% de ces cas, le colon était
peu atteint et un pneumopéritoine asymptomatique était assez fréquent [9]. La maladie
ulcéreuse gastroduodénale est aussi une association fréquemment décrite avec la PKI [5,32].

Dans notre série, chez cing de nos patients la PKI était associée a une sténose pylorique
ulcéreuse ce qui représente 42% des cas, |'atteinte du gréle était constante chez les cing patients
(100%) et elle était isolée chez deux patients (40 %), résultat proche de celles trouvées par
Jamart. La PKI était associée chez trois patients (25 %) a une péritonite par perforation d’ulcére.

Le dolichocélon est retrouvé, pour certaines études, dans 84% des cas de PKI surtout au
niveau du colon gauche, contre 14% dans une population contréle [44]; cette fréquence
n’atteint que 2% pour d’autres auteurs [11,57].

D’autres pathologies digestives telles la maladie coeliaque, les maladies intestinales
inflammatoire, la pseudo-obstruction chronique et les maladies modifiant la motilité intestinale
comme la pseudo-obstruction chronique sont des causes bien connues de la pneumatose
kystique intestinale [37,39,57,59,60 ].

Lors des courts—circuits jéjuno-iléals, une étude de 148 patients ayant subit un cour-
circuit intestinal a trouvé que le délai d’apparition de la PKI chez ces patients varie de 2 semaines
a 30 mois apres l'intervention. Dans 24 cas, soit 16%, les kystes gazeux ont été visibles sur des
radiographies d’abdomen sans préparation systématiques et ils étaient localisés surtout au
niveau du colon ascendant. Les autres segments ont été aussi atteints y compris le segment non
fonctionnel [61]. Deux mécanismes semblent étre responsables: la modification de la

pression au niveau du segment intestinal fonctionnel et la prolifération bactérienne [61,62].
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5.2. Les affections pulmonaires :

Leur association a la PKI repose sur la théorie pulmonaire [22]. Selon une étude faite par

koss a propos de 213 cas, les affections pulmonaires représentent 5 % a 11% de I’ensemble de

la PKI secondaire et seraient responsable le plus souvent d’une atteinte colique [27]. Une étude

plus récente faite par Boerner et ses collegues a propos de 123 patients atteints de PKI a révélé

que dont 20% des cas une BPCO était associée. Il s’agit souvent des maladies évoluées, les

traitements suivis (surtout la corticothérapie) sont peut-étre a incriminer par eux méme [3].

Ces affections pulmonaires peuvent étre congénitales comme la mucoviscidose ou

acquises comme l'asthme, les broncho-pneumopathies chroniques obstructives (BPCO) et la

fibrose pulmonaire [63,36,64]. Dans la mucoviscidose la PKI est presque toujours associée a un

pneumothorax, pneumomédiastin ou un emphyséme pulmonaire qui ne sont présents que dans

les deux tiers des cas en |'absence de PKI. Ces constatations sont probablement liées au

caractére évolué de la maladie [6,65]. Un cas de PKI associé a une dystrophie myotonique de

Steinert a été rapporté. Cette pathologie a été incriminée par I'intermédiaire d’une insuffisance

respiratoire associée [66].

5.3. La transplantation d’organe :

Dans un contexte de transplantation d’organe, on retrouve une conjonction de plusieurs

facteurs favorisant I'apparition de la PKI: les médicaments, immunosuppresseurs, I’infection, le

rejet, la réaction du greffon contre I’h6te [11,23].
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La PKI est le plus souvent bénigne [67-69]. Elle peut étre grave, surtout aprés

transplantation de moelle ou elle peut traduire une réaction sévere du greffon contre I'hote

[57,70].

Aprés transplantation pulmonaire, la PKI peut étre secondaire aux traitements

immunosuppresseurs mais aussi a une infection par le Cytomégalovirus [71,72].

Autre cas de PKI aprés transplantation rénale, cardiaque et hépatique ont été rapportés

[70,73,74]. Dans les greffes du rein, une étude a trouvé que la PKI est constatée 10 a 25 jours

chez les patients transplantés mis sous corticoides, surtout lorsque ces derniers sont associés a

la ciclosporine a forte dose. En effet, sur 103 greffés, 3% des sujets atteints recevaient de la

ciclosporine contre 1% qui recevaient de I’azathioprine. D’autres études ont montré que la prise

au long cours des corticoides entraine une altération de la muqueuse et la sous muqueuse

digestive surtout lorsqu’elles sont associés a la ciclosporine a forte dose [72].

5.4. Les maladies de systéme :

La survenue d’une pneumatose kystique intestinale au cours d’une maladie de systéme

est exceptionnelle [75,76]. L’dge moyen des patients est de 45 ans et 75% des patients sont des

femmes. Dans la littérature jusqu’a 1998, 65 observations de PKI associées a une maladie de

systeme avaient été rapportées. La principale maladie systémique associée est la sclérodermie

systémique avec 29 cas (45%). Les autres affections rencontrées sont le lupus érythémateux

systémique avec 11 cas (17%), la connectivite mixte, 10 cas (15%), la dermatomyosite, 6 cas (9%)

et la périarthérite noueuse, 5 cas (8%). Plus rarement, sont rapportées des observations de
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polyarthrite rhumatoide (2 cas soit 3%), syndrome de goujerot-sjogren (2 cas soit 3%), de

maladie de Horton (1 cas soit 1%) et 'amylose secondaire (1cas soit 1%) [23].

Plusieurs mécanismes sont évoqués pour expliquer cette association : I’hypomobilité

intestinale liée a la pathologie systémique ou d’origine iatrogene, l'ulcération de la muqueuse

intestinale secondaire a une corticothérapie générale au long cours ou a une vascularité digestive

et enfin la pullulation des bactéries anaérobies digestives facilitée dans certaines connectivites

par I’hypoxémie secondaire a I’atteinte pulmonaire associée [74-77].

5.5. Les infections :

La PKI au cours du syndrome de I'immunodéficience acquise (SIDA) est secondaire a des

atteintes infectieuses variées telles que Cryptosporidiose, Cytomégalovirus et Mycobactériose

[20,22,78,79]. Il est possible aussi d’observer une PKI au cours du SIDA qui traduit une nécrose

ischémique [20]. Les kystes sont en majorité caecales mais peuvent s’étendre au colon droit et

peuvent prendre une forme linéaire ou kystique avec une légére prédominance des formes

linéaires [80].

Lors des colites infectieuses survenant en dehors du SIDA, la diarrhée infectieuse serait

non seulement responsable des lésions de la muqueuse intestinale mais aussi produirait une

hyperpression intraluminale [22,80,81].

5.6. Les causes iatrogeénes :

5.6.1. Le trichloréthyléne :

Le trichloréthylene est une substance hautement lipophile, utilisée comme solvant

organique pour un nombre important de substances synthétiques ou naturelles (graisse, cires,
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résines). Son role a été établi dans différentes toxicités aigues (digestives, neurologique,

cardiaque et pulmonaire) et chroniques (syndromes psychosomatique et neurovégétatif). En

2002, Il était classé comme carcinogene de catégorie Il [82].

Son association avec la PKI a été essentiellement décrite au Japon [83-85]. D’apres des

observations japonaises, I’exposition se fait par inhalation et la PKI touche uniquement le colon,

essentiellement le colon sigmoide (73,3%). Le délai d’apparition de la PKI est inconnu [84].

Le mécanisme par lequel le trichloréthyléne entraine la PKI n’est pas encore élucidé [84].

Des études ont montré que le trichloréthylene ou ses métabolites (trichloréthanol et

trichloracétique) ont un effet potentiellement anesthésique sur le systéeme nerveux autonome

responsable des perturbations du péristaltisme intestinal participant au développement de la PKI

par augmentation de la pression intraluminale [84]. Le trichloréthyléne pourrait également agir

sur la flore bactérienne intestinale et favoriser la prolifération des bactéries produisant des gaz

[84,86]. Il est également un puissant inhibiteur de la consommation d’hydrogéne par les

bactéries coliques [87].

5.6.2. Les inhibiteurs de 'alpha-glucosidase :

Les inhibiteurs de [l'alpha-glucosidase (AGIS) est une nouvelle classe des agents

antidiabétiques. Ils ralentissent la digestion des glucides et diminuent leur absorption

aboutissant a une baisse de la glycémie postprandiale. Des cas de PKI ont étés rapportés apres

introduction des inhibiteurs de I'alpha-glucosidase. Cette PKI était régressive a I'arrét du

traitement [88-90].
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La fermentation bactérienne des hydrates de carbones non absorbés produit de
I’hydrogéne, du dioxyde d’oxygene et du méthane. Cette augmentation du volume gazeux
associée a I’hypoperistaltisme due au diabéte entraine une hyperpression intraluminale a
I’origine de la pneumatose kystique intestinale [88-90].

Les mémes observations ont été faites pour la prise au long cours de sorbitol, du lactose

et du voglibose. La PKI régresse spontanément a I’arrét de la prise médicamenteuse [91-95].

5.6.3. La corticothérapie :

Elle est une cause fréquente de la PKI. En effet, les traitements corticoides au long cours
entrainent une altération de la muqueuse et de la sous muqueuse digestive avec une déplétion
lymphocytaire au niveau des plaques de Peyer, favorisant ainsi la diffusion des gaz par les

défects muqueux [1,29,81,92,96].

5.6.4. La Chimiothérapie :

Les patients sous chimiothérapie peuvent aussi développer une PKI qui régresse le plus
souvent  spontanément a  larrét du  traitement [96,97,98]. Plusieurs agents
chimiothérapeutiques ont été rapportés d'étre associés avec le PKI tels le cyclophosphamide, le
cytarabine, la vincristine, la doxorubicine, la daunorubicine, I'étoposide, le docétaxel,
I'irinotécan, la cisplatine et plus rarement le fluorouracile. Le mécanisme est multifactoriel
y compris I’érosion voire l'ulcération de la muqueuse intestinale, I'altération du flux

sanguin muqueux locaux et la déplétion lymphocytaire au niveau des plaques de Peyer [98-103].
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Bien que la PKI soit une complication rare de la chimiothérapie, la possibilité de PKI chez

les patients subissant une chimiothérapie doit étre gardée a l'esprit.

5.6.6. Autres :

Des cas de PKI secondaire a une nutrition entérale par jéjunostomie ont été rapportés
[38,104,105]. Le mécanisme supposé est basé a la fois sur la théorie mécanique et bactérienne.
En effet, le cathéter va étre responsable des lésions muqueuses intestinales et les nutriments
administrés vont favoriser la prolifération bactérienne ainsi que la production des gaz
responsable de I'augmentation de la pression intraluminale.

En ce qui concerne le traitement, des études ont démontré qu’une suppression du
cathéter ainsi qu’une antibiothérapie anti-anaérobie sont suffisants pour faire disparaitre les
kystes gazeux [105].

D’autres observations ont rapporté des cas de PKI post endoscopie digestive [106]. Un

cas de PKI secondaire a un lavement baryté en double contraste a été rapporté [107].

5.7. Les causes traumatiques :

Certaines observations ont rapporté des cas de PKI secondaire a un traumatisme

abdominal qui a été responsable dans certains cas d’une effraction vasculaire responsable de la

PKI et d’une aéroportie [38,108].

5.8. Les Causes graves :

L’ischémie intestinale par obstruction artérielle mésentérique ou par bas débit est la

cause la plus fréquente de PKI grave [57,109,110]. Avant, la PKI était considérée comme un signe
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spécifique de I'ischémie intestinale [110]. Le taux de mortalité en cas de PKI associée a une

ischémie intestinale est d'environ 50% a 75%, par conséquent, il est important d'exclure une

ischémie intestinale en premiers lors de la découverte d’une PKI.

La tomodensitométrie abdominale a un intérét majeur pour confirmer ce diagnostic. La

mise en évidence par le scanner d’une thromboembolie dans les vaisseaux mésentériques, d’une

aéroportie et/ ou du gaz dans les vaisseaux mésentériques ou bien des signes ischémiques dans

d'autres organes sont considérés comme des signes trés évocateurs de l'ischémie intestinale

[4,109,111-113]. Des signes biologiques permettent d’orienter vers |'ischémie intestinale

et qui sont l'acidose métabolique avec un pH sanguin <7,3, un taux sérique d'acide lactique

>2mmol/l, une hyperamylasémie > 200Ul/l, un taux sérique de bicarbonate <20 mmol/I

[3,16,50].

Les autres causes de PKI grave incluent I'occlusion intestinale, le mégacolon toxique et

certaines maladies systémiques vasculaires [1,4]. Des cas de PKI en association avec des formes

graves de colite pseudomembraneuse et de colite cryptogénétique ont été rapportés [1].

Chez le nourrisson, la PKI survient généralement dans le cadre d’une entérocolite

nécrosante, I’évolution est souvent mortelle [114].

John et al [115], ont rapporté que la découverte de PKI chez les patients atteints de

maladie de Crohn est généralement corrélée avec une plus grande sévérité de Ia

maladie. Toutefois, la présence de PKI chez ces patients n'a pas dicté un cours spécifique du

traitement et la thérapie était basé sur le tableau clinique global [39,115,116].
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Quelques rares cas de PKI grave survenant chez les patients atteints de cirrhose ont été

rapportés. L'entérocolite nécrosante et le traitement par lactulose ont été proposés comme la

cause probable de PKI chez ces patients [117-119].

Tableau VII: Tableau récapitulatif des différentes pathologies associées a la PKI.

Causes bénignes

Causes graves

Pathologies digestives:

- ulcere gastroduodénal

-sténose pylorique

—-cancer gastrique

- sténose pylorique

-diverticulose jéjunale

-maladies inflammatoires chronique intestinale
-pseudo-obstruction intestinale chronique

-dolichocélon

-mégacoélon idiopathique

- maladie de Hirschsprung

-maladie ceeliaque

-cancer du colon

-traumatisme abdominal

-atteinte digestive lors des maladies de systéme

—-anastomose intestinale,court-circuit jéjuno-iléal

-ischémie intestinale

-nécrose digestive

-occlusion intestinale

-mégacélon toxique

-colite grave

-certaines vascularites systémiques

-entérocolite nécrosante
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Pathologies pulmonaires:
-asthme

-emphyseme

-BPCO

—fibrose pulmonaire
-mucoviscidose

Maladies systémiques:
-sclérodermie

-lupus érythémateux disséminé
—-connectivite mixte
-dermatomyosite

-périarthrite noueuse
-syndrome néphrotique

latrogénes:

-post-endoscopie

-lavement baryté

-postopératoire :anastomose digestive, jéjunostomie

Médicamenteuses:

—corticoides

—-chimiothérapie

-les inhibiteurs de I'alpha-glucosidase
-lactose,sorbitol,voglibose

Toxiques:
-trichloréthyléne

Transplantation d’organe:
-moelle osseuse, rein, foie, cceur, poumon

Infections:

-VIH

—clostridium perfringens
-cytomégalovirus
-cryptosporidiose
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6. Diagnostic positif :

6.1. Les circonstances de découverte :

La PKI est généralement paucisymptomatique. Elle reste une surprise non exceptionnelle
des examens radiologiques et endoscopiques ou lors d’une laparotomie [9,13,57,10,4].

Dans notre série, la PKI a été découverte en per-opératoire chez 11 patients (91,67%) et
suspectée chez un seul patient (8,33%) devant les images radiologiques.

Lorsqu’elle est symptomatique, les signes n’ont aucune spécificité et ils sont en rapport
soit avec I'occlusion luminale ou la compression extrinseque par les gros kystes ou bien avec la
souffrance muqueuse favorisée par les kystes [1,9,27]. Dans les formes secondaires, le tableau
clinique dépend plus de la pathologie sous jacente que de la pneumatose en elle-méme.

Les signes cliniques sont variables selon le siége de la PKI. Les plus fréquents sont les
douleurs abdominales, les vomissements, les nausées, le météorisme abdominal, les diarrhées
sanglantes ou glaireuses, la constipation et les ténesmes [9,20,27,110,121,122].

Dans 3 % des cas, les signes cliniques peuvent étre en rapport avec une complication a
type de volvulus, invagination, perforation ou hémorragie nécessitant une intervention
chirurgicale urgente dans un tableau d’abdomen aigu [3,32,123].

Dans notre série, tous nos patients (100%) étaient admis pour des douleurs abdominales
diffuses associées a des vomissements.

Elle existe des formes fulminates de la PKI responsables d’une évolution clinique
gravissime voire létale. En effet, la PKI peut étre observée chez les patients immunodéprimés

dans des tableaux ischémiques et/ou infectieux séveres lors desquels elle constitue un élément
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de pronostic trés péjoratif incitant a une chirurgie d’urgence [124,121]. Elle peut également étre

responsable des douleurs thoraciques ou de toux par atélectasie pulmonaire et/ou refoulement

intrathoracique des viscéres abdominaux par les volumineux kystiques [125,126].

6.2. L’'examen clinigue :

L’examen clinique est une étape essentielle qui conditionne la conduite immédiate de

I’équipe médicale. En effet, I’enjeu dans cette pathologie mystérieuse est de ne pas passer a coté

d’une pathologie nécessitant une intervention chirurgicale urgente mais aussi réduire le taux de

laparotomie inutile pour le patient [63]. Comme c’est mentionné auparavant, la PKI dans sa

forme secondaire peut étre associée a des pathologies graves engageant le pronostic vital du

patient comme lors d’une ischémie intestinale ou d’un sepsis. Certains auteurs ont déterminé

certains signes cliniques, biologiques et aussi radiologiques orientant vers une urgence

chirurgicale et qui sont la présence des signes cliniques d’abdomen aigu, une acidose

métabolique (acidose lactique notamment), une aéroportie ou de |'aire au niveau du mésentere

[7,21,57,121-128]. La valeur élevée du taux sérique d’acide lactique est un indicateur pronostic.

En effet, il a été démontré par une étude récente qu’en cas d’association d’une PKI a un taux

sérique d’acide lactique supérieur a 2 mmol/I, le taux de mortalité peut atteindre 80 % [129].

Dans les formes idiopathiques, ’examen physique est en général pauvre, peu contributif

et ne montre souvent qu’un état général le plus souvent conservé. Dans des rares cas, des

diarrhées chroniques peuvent accompagner la PKI, le patient dans ce cas peut se présenter dans

un tableau de déshydratation ou de dénutrition [1,27]. L’examen abdominal trouve souvent une

distension abdominale non spécifique avec tympanisme responsable parfois de la disparition de
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la matité hépatique. Exceptionnellement, un volumineux kyste peut étre percu sous forme d’une

masse abdominale indolore et mobile. Dans de trés rares cas, des kystes rectaux peuvent étre

percus au toucher rectal simulant une tumeur villeuse [1,5,6].

Dans notre série, I’état général était conservé chez tous nos patients. L’examen

abdominal avait trouvé une défense abdominale généralisée chez cinq patients (46,67%), un

clapotage a jeun chez cing patients (46,67%) et une distension abdominale avec sensibilité

diffuse chez deux patients (16,67%).

6.3. Les examens paracliniques :

En raison du caractere peu spécifique des symptomes et la pauvreté de I’examen clinique
ainsi que les signes biologiques, I'imagerie a un intérét majeur pour le diagnostic positif de la
PKI mais aussi pour préciser sa nature primitive ou secondaire et apporter dans certains cas des
éléments pronostic [1,6]. Par une étude de 919 cas de PKI, Jamart a conclu que dans les deux-

tiers des cas (66%) les examens radiologiques permettent de poser le diagnostic de PKI [9].

6.3.1. La radiographie de I'abdomen sans préparatio:

La radiographie de "'abdomen sans préparation (ASP) est souvent le premier examen a
réaliser. Les kystes se traduisent classiqguement par des images arrondies hyperclaires
adjacentes a la lumiere digestives regroupées en «grappe de raisin» ou mieux en «chainette»
réalisant un aspect de double contour gazeux [13,130,131] (figure 13). Parfois le diagnostic est
difficile lorsque les kystes sont de grande taille ou secondaire au gaz intestinale ou aux plis

mugqueux [1].
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Figure 13 : A[13]-B [30] : Radiographie de 'abdomen sans préparation
Montrant I’aspect en «grappe de raisin» des kystes gazeux dans la PKI.
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Un signe indirect est important a rechercher sur I'ASP, il s’agit du signe de Moreau

Chilaiditi qui correspond a I'interposition des multiples clartés gazeuses en grappe entre le foie

et la coupole diaphragmatique droite faisant disparaitre I'opacité hépatique, similant parfois un

pneumopéritoine (figure 14(a)) [13]. Certains auteurs ont voulu voir dans cet aspect la

visualisation directe des kystes gazeux, mais ce signe peut témoigner de la simple interposition

antérieure ou postérieure d’'un colon dilaté mais indemne [9,15,20]. Dans notre étude, ce signe

était présent chez un seul patient (figure 14(b)).

Figure 14: A : Signe de Chilaiditi : Clartés gazeuses en interhépato-diaphragmatique droit [13].
B : ASP chez notre patient montrant le signe de Chilaiditi.
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La PKI peut étre évoquée aussi lors de la constatation d’'un pneumopéritoine chez un
patient n’ayant pas une anamnése ou des signes physiques évoquant une perforation digestive

(figure 15) [16,76,132]. Parfois un rétro-pneumopéritoine peut étre associé (figure 16) [80,133].

Figure 15 :

Image radiologiquemontrant un

pneumopéritoine [13].

Figure 16 :

Image radiologique d’un rétro-

pneumopéritoine [13].
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La PKI est la premiére cause de pneumopéritoine sans perforation digestive.
Exceptionnellement, le pneumopéritoine peut étre d’origine thoracique ou gynécologique [134].
Dans la PKIl, le pneumopéritoine est présent dans 15 % dans les atteintes de I'intestin gréle et
dans 2% dans les atteintes coliques. Il est secondaire a la rupture des kystes sous séreux
[9,14,134].

Dans notre série, un pneumopéritoine était présent chez cinqg patients (41,7%). Dans trois
cas (60%) la PKI était associée a une péritonite par perforation d’ulcére et dans un seul cas (20%)
elle était associée a un volvulus du gréle sur mésentére commun et elle était isolée chez un seul
patient (20%). L’'atteinte grélique était présente dans tous les cas (100%). Elle était associée a
une atteinte colique chez deux patients (40%), a une atteinte du mésentere chez un seul patient
(20%) et elle était isolée chez deux patients (40%). Résultats supérieurs de ceux trouvés par les
autres auteurs.

Cliniguement, ce pneumopéritoine dit bénin ou médical, est généralement
asymptomatique. Dans certains cas, des signes abdominaux mineurs sans douleurs sévéres
peuvent étre présents. Le traitement dans ce cas est médical par une simple surveillance [134].

Une étude de 139 patients avec pneumopéritoine bénin a rapporté que 61 patients ont
subi une laparotomie inutile [135]. La décision de procéder a une chirurgie d'urgence chez un
patient avec un pneumopéritoine sans signes francs de perforation digestive demeure subjective
et crée un dilemme pour le chirurgien surtout chez les patients immunodéprimés et les patients
obéses chez qui les signes cliniques de péritonite sont parfois discrets et difficiles a mettre en

évidence [80,133,134,136].
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6.3.2. La radiographie pulmonaire centrée sur lesaupoles diaphragmatiques :

Si elle est demandée, elle peut objectiver la présence dans certains cas d’un
pneumopéritoine, un signe assez fréquemment rencontrer dans la PKIl. Des signes radiologiques
d’'une pneumopathie sous jacente peuvent étre observés. Dans notre série, cet examen a été

demandé chez six patients, il avait montré un pneumopéritoine chez cinq patients (41,7%).

6.3.3. Le lavement baryté :

Il montre des images lacunaires marginales et circulaires parfois confluentes avec des
bords festonnés. Certaines lésions prennent I’aspect d’une polypose ou d’une colite ulcéreuse
(figure 17) [1,137]. Ces images se distinguent du polype par le changement de leur taille et leur
contenu par la distension du colon liée a I'insufflation de la baryte [29]. Un aspect d’amas
pseudopolypoides en grappe intraluminale due a la superposition de plusieurs kystes peut étre

d’interprétation plus délicate, pouvant simuler un processus tumoral [1,138].
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Figure 17 : Le lavement baryté montrant des images de PKI appariant aussi bien sur les image
de réplétion (A-B) que sur celles de mucographie en distension (C-D) [30].
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6.3.4. L'échographie abdominale transpariétale :

Elle suspecte habituellement le diagnostic en montrant un épaississement de la paroi

intestinale contenant des petites images hyperéchogenes trés réfléchissantes avec des cOnes

d’ombre acoustique traduisant la présence des bulles de gaz de tailles réduites dans la paroi

digestive (figure 18) [139].

Figure 18 : Echographie abdominale avec une sonde superficiellle de haute fréquence
(712Mhz) : bulles d’air sous forme d’images hyperéchogenes punctiformes dans la paroi
intestinale [17].

En effet la visualisation des bulles échogénes autour de la circonférence de la lumiére

digestive elle-méme échogéene représente le signe du « cercle ». Ce signe est trés évocateur du

diagnostic mais il est difficile de le retrouver en raison des artéfacts secondaires a la

superposition du gaz des bulles avec les gaz digestifs surtout en cas d’occlusion digestive
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associée. Un autre signe évocateur est le signe de «l’aurore» correspond a des images

échogénes linéaires longues ou courtes dans la paroi antérieure du colon [13].

L’utilisation des sondes de haute fréquence facilite la détection des images aériques sur

les parois digestives surtout lorsque ces anses sont superficielle sous la paroi abdominale

comme la démontré I'étude de Sato et al [84].

6.3.5. La tomodensitométrie abdominale :

C’est I’examen de choix car il est le plus sensible pour établir le diagnostic [1,4,63].

L’étude des images en utilisant une fenétre de type pulmonaire adaptée a la détection d’air en

situation anormale, permet une meilleure visualisation de I'air intrapariétal et le différencie de

I’air intraluminal (figure19-20) [4,107,140].

Figure 19 : tomodensitométrie abdominale, en fenétre pulmonaire montrant les kystes gazeux
au niveau de la paroi colique. A: forme kystique [148]-B: forme linéaire [30].
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Figure 20 : Le scanner abdominale en fenétre pulmonaire montrant les kystes gazeux au niveau
De la paroi intestinale associée a un pneumopéritoine (fleche vert) et un rétro-pneumopéritoine
(fleche jaune) [30].

Deux aspects sont possibles: un aspect de multiples bulles «forme kystique» (figure 21)
ou un aspect curviligne «forme linéaire» (figure 21), dans certains cas les deux aspects peuvent
se voir de maniere concomitante [1,4,77,140]. Si la premiére forme est souvent associée a une
cause bénigne et peut étre considérer comme primitive; la seconde témoigne le plus souvent
d‘une affection grave [18,127]. Cependant, cette relation n’est pas toujours vraie de sorte que
quelque soit la forme de la PKI, ce signe doit étre systématiquement interprété en fonction du
contexte clinique et biologique pour ne pas passer a coté d’une urgence chirurgicale ou, au

contraire, éviter une laparotomie inutile.
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Figure 21 : A[36]- B [148] : coupe scanographique montrant la présence
au niveau de la paroi colique des kystes gazeux de PKI : forme kystiques.
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Figure 22 : A[67]-B[30] : coupe scanographique montrant la présence au niveau
de la paroi colique des kystes gazeux de PKI : forme linéaire.
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La TDM permet aussi de préciser I'étendue de la maladie et dans certains cas son
caractére primitif ou secondaire a d’autre pathologie sous jacente (figure 23-24). Elle permet
aussi de détecter d’éventuels complications de la PKI elle-méme et ou de la pathologie associée
telles qu’une thrombose vasculaire, une nécrose pariétale intestinale ou une collection intra-
péritonéale. La TDM se préte également comme le moyen le plus adaptés pour la surveillance de

I’évolution de cette affection [4].

Figure 23 : A et B :coupes scannographique montrant des multiples kystes gazeux tout au long
de la paroi de I'"hémicolon droit avec importante dilatation intestinale (fleches rouges) ;
suspicion d’un obstacle intestinal indiqué par les fleches bleues [141].
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Figure 24 : scanner abdominal montrant un estomac distendu avec multiples kystes
gazeux au niveau de la paroi gastrique [19].

Le scanner est aussi la technique d’imagerie la plus sensible pour détecter d’éventuels
signes associés tels la présence de gaz dans le systéme porte (appelée aéroportie ou
pneumatose portale) (figure 25) et ou le systeme mésentérique (figure 26) dont la présence est
associée le plus souvent a une pathologie sous jacente grave de pronostic moins bon. Il faut
noter que l'aéroportie peut intéresser n'importe quel vaisseau du systéme porte ; a ce titre, ce
signe doit étre recherchée par une étude attentive de toutes les veines tributaires du systeme

porte, y compris les veines gastriques, jéjunales, iléales et coliques [4,63,143].
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Figure 25: coupe scanographique montrant une aéroportie, en particulier au niveau
du lobe gauche du foie [142].

Figure 26 : scanner abdominal montrant multiples kystes gazeux au niveaude la paroi
intestinale (fleche jaune) avec le I'air au niveau de la veine mésenterique (fleche rouges) [142].
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La TDM permet aussi I'analyse des vaisseaux mésentériques dont le rehaussement

intraluminal doit étre étudié avec précision pour éliminer une thrombose artérielle ou veineuse

qui, toutes deux, peuvent étre responsable d’une ischémie intestinale. Toutefois, au cours de

I’'ischémie veineuse la PKI est exceptionnelle [143].

La présence des signes associés comme un épaississement pariétal, I'absence de

rehaussement pariétal ou un rehaussement pariétal marqué, une distension intestinale, une

oblitération vasculaire, une ascite, la présence de gaz intra-portal ou intra-mésentérique

augmente le risque que la cause soit grave et d’origine ischémique [64,143,144].

La présence de gaz dans le grand épiploon est le pus souvent attribué a la rupture des

kystes gazeux situés dans la séreuse ou la sous-séreuse de la paroi intestinale (figure 27)

[27,36,41].

Figure 27 : Dissection gazeuse du grand omentum (fleches noires) avec la présence
d’un rétre-pneumopéritoine (fleche rouges) [41].
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Dans notre série, on a noté chez un malade une localisation a la fois grélique et au niveau
du petit épiploon. Chez un autre patient on a découvert une localisation au niveau du gréle et
du mésentere.

Dans certains cas, le contenu intestinal mélangé au gaz intestinal et ou la présence des
bulles d’air piégés entre les plis de la muqueuse digestive peuvent mimer des bulles de gaz
intrapariétales. La présence de telles bulles ne pose pas de probléeme en cas de découverte
fortuite mais leur interprétation peut étre difficile lorsqu’elles sont découvertes a I'occasion des
douleurs abdominales. Il est également important de différencier I’air intraportal (aéroportie) de
I’aire intrabiliaire (aérobilie) car la signification et le pronostic associé aux deux sont tres
différent. En effet, I’aérobilie se caractérise par un aspect ramifié situé prés du hile du foie et
prédomine dans le lobe gauche sans atteindre la capsule alors que I’'aéroportie, plus prés de la
capsule, présente des ramification plus nombreuses et plus fines venant presque au contact de
la capsule hépatique [4,80,145].

Dans notre série, le scanner abdominal était demandé chez un seul patient et il avait
montré la présence des clartés gazeuses pré-hépatique avec pneumatisation des parois

intestinales.

6.3.6. L'endoscopie digestive :

La coloscopie montre un aspect de multiples formations polyploides translucides de taille
variable dont la paroi est fine et recouverte par une muqueuse normales pouvant mimer une
polypose adénomateuse familiale (figure 28) [105,124,138,146]. L’affaissement d’un kyste a la

biopsie ou a I’électrocoagulation permet dans la plupart des cas d’affirmer le contenu gazeux
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des kystes. La ponction provoque un son particulier appelé «poping sound». La coloscopie

permet aussi de visualiser un éventuel obstacle en aval des lésions favorisant I’hyperpression

endoluminale [138,124,146].

Figure 28 :

coloscopie montrant un
aspect de PKI en multiples
formations polyploides
translucides de taille
variable, recouverte par
une muqueuse normales.

Al 30]- B[1438].
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7. Traitement:

7.1. Généralités:

La PKI est une pathologie rare et généralement asymptomatique, ce qui rend
I’organisation d’essais controlés difficile [5,141].

Dans le passé, la PKI était considérée comme un signe d’ischémie intestinale ce qui
indique une intervention chirurgicale urgente surtout si un pneumopéritoine est associé.

Actuellement, on sait que la PKI peut étre associée a des nombreuses pathologies de la
plus bénigne a la plus grave, par conséquent, le traitement peut aller d’une simple surveillance
a une laparotomie urgente [63,149].

Il n'y a pas de consensus sur le traitement approprié de la PKI. Certains auteurs ont tenté
de créer des algorithmes pour la conduite thérapeutique devant une PKI mais s’est avéré que
I'application clinique de ces algorithmes est difficile surtout lorsque le patient a besoin d’une
évaluation rapide [141].

Le traitement demeure purement symptomatique en dehors du traitement spécifique de
I’affection éventuellement associée [1,5]. Dans plusieurs publication, ce traitement
symptomatique était efficace plus d’une fois sur deux [149,50]. Il doit tenir compte des formes
asymptomatiques, du caractére spontanément régressif de la plupart des kystes et aussi de la
cause et le mécanisme physiopathologique suspectés. Ni la molécule, ni la posologie, ni la durée
optimale du traitement n’ont été établies. L'inefficacité du traitement médical et/ou la survenue
des complications modifiera la prise en charge thérapeutique qui deviendra dés lors chirurgicale

[5,50,63,149].
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Le majeur dilemme pour le chirurgien est d'identifier les patients nécessitant une
intervention chirurgicale. Une intervention chirurgicale effectuée sans indications claires pourrait
aggraver encore plus I'état général d'un patient avec une maladie sous-jacente grave [150].
Aprés avoir examiné soigneusement |'état général du patient ainsi que les résultats de I’examen
cliniques, biologiques et radiologiques la chirurgie doit étre conservée aux patients présentant
des signes de perforation intestinale, de péritonite ou de septicémie abdominale [3,64,151,152].

En 2011 Vincent et al [50], ont fait une étude a propos de 150 patients ayant des images
scannographiques évoquant une PKI. Le but de cette étude était de créer un algorithme pour la
conduite thérapeutique devant une PKI. Parmi les 150 patients, 54 patients (36%) étaient traités
médicalement et 72 patients (48%) ont subis une chirurgie. Dans le groupe non chirurgical,
I’évolution était favorable chez 50 patients (93%) avec disparition des signes cliniques, trois
patients (5%) ont subit une chirurgie secondaire et un seul patient (2%) est décédés par autre
cause sans rapport avec la PKI. Dans le groupe des patients qui ont subis une chirurgie, chez 63
patients (87%) la chirurgie était nécessaire alors que chez 9 patients (13%) |’exploration
chirurgicale était négative. 21 patients (28%) sont décédés. On constate de cette étude que le

traitement médical peut étre a lui seul efficace chez plusieurs patients avec PKI.

7.2.Les moyens:

7.2.1. Médicaux :

Dans la plupart des cas de PKI asymptomatique aucun traitement n’est nécessaire, la

prise en charge repose sur une simple surveillance. Dans les formes primaires, le recours a un
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traitement symptomatique est parfois nécessaire. Pour les formes secondaires le traitement est

celui de I'affection causale.

Dans la littérature, plusieurs études ont démontré que prés de la moitié des patients

atteints de PKI pourrait étre traités médicalement sans recours a la chirurgie [5,50,129].

Le tableau VIII résume les modalités du traitement non chirurgical adopté par plusieurs

auteurs ainsi que I’évolution. On constate que chez 98 patients (89% des cas) traités

médicalement, I’évolution était bonne avec une résolution compléete des kystes gazeux.
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Tableau VIII : Les modalités du traitement non chirurgical adopté par plusieurs

auteurs ainsi que |’évolution.

Nombre Nombre des
atients chez qui
Auteurs des Traitement Nombre et causes des décés p' , L, q.
atients I’évolution était
P favorable
Knechtle et al. [153]
1 NG + ATB 2 (sans rapport.avec .Ia pathologie 9
gastro-intestinale)
Horowitz et al.
[154] 6 NG + ATB 3 3
Hashimoto et al. . NG + oxygen 1 3
[100] hyperbare (par sepsis)
Tchabo et al. [155]
1 NG + ATB + TBN - 1
Ade-Ajayi et al.
[156] 6 NG + ATB + TBN - 6
Ripamonti et al.
[157] 17 NG + ATB + Oct - 17
Kobayashi et al.
[158] 1 Oct - 1
Masterson et al. , Oxygéne ,
[159] hyperbare
Grieve et al. [160] . Oxygéne 2 6
hyperpare (par autres causes)
Togawa et al. [161] Oxygene
2 - 2
hyperbare
Morris et al. [5]
3:
1 : par SDRA sur acidocétose
diabétique
52 NG 2 : par réaction sévére deugreffon 48
contre I'hote
aprés une greffe de moelle osseuse
98
Total 110 - 11

ATB = antibiotique ; NG = sonde nasogastrique de décompression et la mise au repot du tube

digestif; Gl

= gastrointestinal. SDRA = syndrome de detresse respiratoire aigu.

TBN = nutrition parentérale exclusive ; Oct = octerotide (a long-acting somatostatin analogue).
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a- L’abstention :

Habituellement, aucun traitement n'est nécessaire pour 85% des patients qui sont

asymptomatiques [32]. Une surveillance clinique et dans certains cas radiologique est souvent

suffisante.

b.- La diététigue :

Le but est de priver la flore intestinale des résidus fermentescibles. Il s’agit d’un régime

sans résidus, pauvre en hydrate de carbone [1]. Il était utilisé initialement par Vander Linden et

Marsell pendant deux semaines. Une disparition rapide des kystes gazeux était notée (entre 3 et

2 semaines) mais la récidive était constante quatre mois apres l'arrét du régime [124]. Pour

éviter la récidive, Johnston et Mcfarland ont proposé de maintenir le régime sans résidu pendant

une longue durée. Cette stratégie était efficace avec un recul de 9 et 18 mois chez deux patients

mais le risque nutritionnel et psychologique d’une telle attitude au cours d’une affection réputée

bénigne fait plutot réserver ce traitement a la phase d’attaque [20,162].

Certains auteurs ont suggéré que le recours a un traitement parentéral est nécessaire

dont le but est de mettre au repos le tube digestif [163].

c- L’'antibiothérapie :

Les antibiotiques agissent sur la flore bactérienne en diminuant la fermentation

intraluminale responsable de la production des gaz notamment d’hydrogéne. Leur efficacité

inconstante pourrait s’expliquer par I’absence de sélectivité sur la flore bactérienne productrice

d’hydrogeéne.
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Le métronidazole est I'antibiotique le plus souvent prescrit, une dose de 1500 mg par
jour est souvent efficace pour provoquer la résolution des kystes [32,164-166]. D’autres
antibiotiques comme I'ampicilline et les fluoroquinolones sont aussi proposés et ont permis
d’obtenir des bons résultats. La durée du traitement suggérée par certains auteurs est de sept

jours au minimum et peut aller dans certains cas jusqu’a 2 a 3 mois [36,124,156,162,164].

d- L'oxygénothérapie :

Elle est utilisée pour son pouvoir anti-anaérobie et pour ca capacité a effondrer les kystes
en favorisant les échanges gazeux avec le sang. En effet, Le principe est d’augmenté la pression
partielle en oxygene dans le sang ce qui implique une diminution des pressions partielles des
autres gaz notamment de l'azote. Sous l'effet de ce nouveau gradient de pression I'oxygéne
pénétre dans les kystes et remplace I’azote et I’hydrogéne qui sont éliminés par le sang veineux.
L’oxygéne étant utilisé par le métabolisme cellulaire, les kystes s’affaissent [3,54].

Les modalités optimales d’administration restent imprécises. La concentration minimale
n'a pas été identifiée et il n'y a pas de mode d’administration exclusif (tente, lunette ou
masque). La durée du traitement reste encore discuter.

De nombreux schémas thérapeutiques ont déja été réalisés [3,57,167]. En 1973, Forgacs
a publié les premiers résultats chez un patient porteur d’'une pneumatose kystique idiopathique
du colon gauche. Il utilisait une concentration d’oxygéne dans I’'air inspiré de 70-75% avec un
mélange oxygene-azote, soit une pression partielle en oxygéne variant de 210 a 300 mmHg a
un débit de 8 I/min dans une tente a oxygéne, pendant 6 jours. L’amendement de la

symptomatologie avait été rapide en quelques jours et durable pendant plus de 6 mois [35]. Et
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c’est en 1977 que Masterson et al ont proposé pour la premiere fois le traitement par une

oxygénothérapie hyperbare dans un double objectif : réduire la durée du traitement et éviter la

toxicité pulmonaire et neurologique de I'oxygénothérapie prolongée a forte concentration. Ces

auteurs utilisaient une pression de 2,5 atm pendant une séance de 2 heures et 30 min, 2 a 3

jours consécutifs [159]. En 1991, Grieve a suggéré que I'oxygénothérapie peut étre faite par

I'oxygene humidifié administré par masque (6 L / min) ou une canule nasale (4 L / min). Et afin

de réduire la durée d'administration de l'oxygéne hyperbare, il a suggéré de l'utiliser a une

pression de 2,5 atm pour un maximum de 2 h par jour [160]. Pour Wyatt et Borner 1994,

I’oxygénothérapie doit étre administrée par un masque moulant pendant au moins 5 heures par

jour sur une période de plus de 7 jours et doit étre poursuivie pendant au moins 48 h apreés la

disparition radiologiques compléete de tous les kystes pour éviter la récidive [79]. Paw et Reed

ont testé récemment, pour la premiere fois dans une atteinte du gréle idiopathique,

I'oxygénothérapie hyperbare a raison d’'un schéma dégressif débutant par cing séances par

semaine pour 2 semaines, puis une fois par semaine pour 4 semaines avec une efficacité clinique

et paraclinique de plus de 3 mois [167]. Plus recemment, en 2001, dans une étude de séries faite

par Shimada et al, 15 cas de PKI traités par oxygénothérapie hyperbare ont été rapportés au

Japon. Tous les patients ont recu une oxygénothérapie hyperbare a 2-3 atm (ATA) pendant 60 a

120 minutes par jour. La durée du traitement variait de 3 a 33 jours. Ce schéma a donné des

meilleurs résultats avec une disparition compléte des kystes gazeux. La récurrence des kystes

gazeux n'a été observée que chez un seul patient et aucun effet secondaire lié au traitement n’a

été rapporté [168].
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Tableau n IX : Tableau récapitulatif des différents schémas thérapeutiques par
oxygénothérapie d’apres certains auteurs.

Protocole

P . Mode P .
Auteurs Année | (pression en , . . Durée du traitement
. d’administration
oxygene)
de 210 a 300 | une tente a oxygéne a .
Fargacs [3] 1973 . ) 6 jours
mmHg un débit de 8 I/min
Masterson une séance de 2 heures et 30
1977 2,5 atm . .S L
etal [591] min 2 a 3 jours consécutifs
l'oxygene par masque a 6 L
Grieve 1991 humidifié a une /min ou par une pour un maximum de 2 h par
[160] pression de 2,5 canule nasale a jour
atm 4 L/min
-au moins 5 heures par jour sur
une période de plus de 7 jours
Wyatt et oA .
par un masque -doit étre poursuivie pendant
Borner 1994 2,5 atm . .
[79] moulant au moins 48 h apres la
disparition radiologiques
complete de tous les kystes
cing séances par semaine pour
Paw et Reed . . .
[167] 1996 2,5 atm 2 semaines, puis une fois par
semaine pour 4 semaines
Shimada R 60 a 120 minutes par jour
2001 2 a3 atm . .
[168] pendant a 33 jours
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Le traitement par l'oxygéne hyperbare peut étre toxique et étre responsable des lésions
pulmonaires lorsqu’il est administré pendant des longues durées [9,137]. Son utilisation doit
étre prudente surtout chez les sujets insuffisants respiratoires [31,169]. Une évaluation
fonctionnelle respiratoire par la mesure de la capacité vitale et des gaz du sang ainsi que par la
radiographie thoracique doit précéder I'oxygénothérapie et étre contrblés régulierement au
cours du traitement afin de prévenir une éventuelle hypercapnie provoquée par une
hypoventilation réflexe. Une diminution de la capacité pulmonaire vitale peut étre le premier

signe de la toxicité de I'oxygéne.

e- Autres :

La sclérothérapie a I’éthoxysclérol a été utilisée par Johansson et Lindstrom sur des
pneumatose occlusifs du sigmoide, trois séances étalées sur 5 semaines, avec un effet durable
supérieur a 1 an malgré la persistance des troubles cardiorespiratoires associés [170].

L’utilisation de I’octréotide dans la pseudo-obstruction intestinale chronique compliquant
une sclérodermie a été décrite [1].

D’autres thérapeutique telles la fenestration endoscopique ont été utilisées avec des

résultats variable [66,162,171].

7.2.2 Chirurgicaux :

Le traitement chirurgical est beaucoup plus rarement indiqué. Une laparotomie sans
indication claire pourrait méme aggraver I'état général du patient [150]. Moins de 5% des cas de
PKI nécessitent une résection chirurgicale. Les indications du traitement chirurgical sont limitées

aux formes avec échec du traitement médical ou en cas de récidive précoce apres arrét de celui-
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ci. La survenue d’une complication et ou la présence des signes cliniques, biologiques et/ ou

radiologique de sepsis, d’infection ou de péritonite constituent une indication urgente a la

chirurgie [3,66,151,152].

Engelbert Schropfer et Thomas Meyer ont tenté de créer un algorithme pour le traitement

de la PKI. Pour eux I'augmentation des parameétres biologiques de l'inflammation (taux des

globules blanc, CRP), la présence des signes de perforation intestinale, de septicémie ou d’une

aéroportie chez un patient porteur de PKI constituent des indications urgentes a I’exploration

chirurgicale par laparotomie [150].

Pour Vincent et al, I'analyse univariée a identifié¢ de nombreux facteurs prédictifs de la

nécessité d’une intervention chirurgicale, y comprisles antécédents de maladie

coronarienne, tachycardie, tachypnée, hypotension artérielle , une péritonite, une distension

abdominale et une acidose lactique. Les résultats radiographiques significatifs inclus

la dilatation intestinale, I’aéroportie et l'athérosclérose sur le scanner. Par ailleurs [I'analyse

multivariée a objectivé que seule la distension abdominale, les signes de péritonite et I'acidose

lactique étaient des facteurs prédictifs de la nécessité d’une intervention chirurgicale [50].

Le geste chirurgical consiste en une résection du segment intestinal atteint par

laparotomie ou encore mieux par laparoscopie. Ce dernier abord est préféré du fait de la

bénignité de la pathologie et des conditions locales favorables (absence d’inflammation,

absence d’adhérence imputable a cette pathologie) [3,6,32].

Dans plusieurs séries, le taux de mortalité dans les cas de PKI traités chirurgicalement a

été de 33% [57,10]. Par ailleurs, le taux de mortalité chez les patients avec PKI dont les modalité
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du traitement n’a pas fait appelle a une chirurgie a été rapporté a 18% [44,23,164], ce qui
suggeére que l'urgence laparotomie est parfois nécessaire [172].

Dans notre série, le diagnostic de PKI était fait en peropératoire chez tous nos malades.
Dans les cas de PKI isolées, I’abstention chirurgicale était la régle. Pour les neuf patients chez
qui la PKI était associée a d’autres pathologies, un traitement spécifique de la pathologie

associée était réalisé avec respect des segments intestinaux atteints de PKI.

8. Evolution :

L’évolution de la PKI secondaire est trés variable, largement déterminée par la maladie
sous-jacente. Dans les formes primaires ou idiopathiques, leur évolution qu’elle soit traitée ou
non, est dans la tres grande majorité des cas bénigne [14]. Selon une revue de la littérature,
plusieurs auteurs ont rapporté la disparition spontanée des kystes gazeux dans 50% des cas avec
une régression spontanée et progressive sur une durée de cing jours en moyenne dans 25% des
cas [63,50].

Certaines formes peuvent avoir une évolution chronique avec des périodes de rémission
et de rechute [1,10]. D’apres certaines observations les kystes peuvent persister plusieurs mois
voire plusieurs années [76,107]. Dans les formes secondaires, le taux de récidive est important
(50%) et reste lier aux affections associées [11,34].

Les complications sont rares, surviennent dans environ 3% des cas. Les principale
complications sont I’occlusion intestinale, I’'invagination, le volvulus, la compression extrinséque

par les gros kystes et la survenue de réctorragies dans les formes coliques sous muqueuses
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[6,36,162]. La rupture d’un kyste sous séreux provoque un pneumopéritoine, souvent source
d’erreur diagnostic et d’intervention chirurgicale non justifiée.

La gravité de certaines formes de la PKI reste lier a I'existence d’une affection sous-
jacente sévere. Dans certaines publications, le taux de mortalité globale chez les patients
atteints de PKl indépendamment du siege ou du traitement préconisé est estimé entre 65% et
86%. Des études plus récentes ont trouvé un taux de mortalité plus faible estimé entre 22% et
44% dans I'ensemble des cas et compris entre 56 a 72% dans les cas ou une aéroportie est
associée [5,150]. Dans le cas ou une ischémie intestinale est associée, le taux de mortalité peut
atteindre 80% [50].

Dans notre série, les suites opératoires étaient simples chez onze patients (91,67%). la
morbidité post-opératoire était nulle. Un seul patient opéré pour sténose pylorique avait
présenté des douleurs abdominales le septieme jour du post-opératoire; une reprise
chirurgicale est faite montrant la disparition de la PKI. Six de nos malades (50 %) étaient suivis en
consultation ; deux patients ont eu une TDM de contréle montrant la disparition des kystes

gazeux.
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V.Conclusion :

La pneumatose kystige inestinale est une affection rare et mystérieuse qui reste encore
une surprise non exceptionnelle d’examen radiologique ou lors d’une laparotomie. Sa
physiopathologie est multifactorielle, plusieurs théories ont été avancées. Elle est causée dans
la majorité des cas par une affection sous-jacente, de la bénigne a la plus grave. La PKI colique
est plus volontiers sous muqueuse et revét un aspect polyploide potentiellement trompeur en
endoscopie tandis que la PKI du gréle est plus volontiers sous séreuse et constitue la principale
cause du pneumopéritoine médical. Dans le cadre des associations pathologiques, I'affection
digestive la plus retrouvé est la sténose pylorique qui répond a la théorie mécanique. Son
expression clinique est aspécifique. La tomodensitométrie abdominale reste I’examen de choix
pour le diagnostic. En cas de symptomatologie invalidante, les modalités du traitement fait
généralement appel a I’antibiothérapie en premier ligne et a I'oxygénothérapie en cas d’échec.
Le traitement des pathologies associées est essentiel pour éviter la récidive. Le majeur dilemme
pour le chirurgien est d'identifier les patients nécessitant une intervention chirurgicale car une
opération effectuée sans indications claires pourrait aggraver encore plus I'état général d'un
patient avec une maladie sous-jacente grave, de ce fait, la confrontation des données de

I’examen clinique, biologique et radiologique est fondamentale pour la décision thérapeutique.
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VI.Résumé :

La pneumatose kystique intestinale (PKI) est une affection rare, définie par la présence

des kystes gazeux dans la paroi digestive avec prédilection intestinale. Elle est primitive dans

15% des cas, et complique une pathologie sous jacente dans 85% des cas. Nous rapportons une

série de 12 observations de PKI. Il s’agit d’'une femme et 11 hommes, d’age moyen de 47 ans.

Cing patients avaient des antécédents d’épigastralgie. Tous nos patients étaient admis pour

douleurs abdominales avec vomissements. Le diagnostic était fait en per-opératoire chez 11

patients et suspecté chez un patient devant les images scannographiques montrants des

collections gazeuses au niveau da la paroi intestinale. Une laparotomie a été faite chez tous nos

malades. La PKI était associée a une sténose pylorique ulcéreuse chez cing patients, a une

péritonite par perforation d’ulcére chez trois patients, a un volvulus du gréle sur mésentére

commun dans un seul cas et elle était isolée chez trois patients. La conduite thérapeutique a

consisté a un traitement spécifique de la pathologie associée avec respect de la PKI. Un patient

opéré pour sténose pylorique avait présenté des douleurs abdominales le septiéme jour post-

opératoire, une reprise chirurgicale avait montré la disparition des kystes gazeux. Deux autres

patients ont eu une tomodensitométrie abdominale (TDM) de contrdle objectivant la disparition

de la PKI. Le but de notre étude est de rappeler I'intérét des examens radiologiques dans le

diagnostic de cette affection dont la symptomatologie est aspécifique; ainsi que le traitement

des lésions associées avec respect des kystes gazeux et la fréquente association a la maladie

ulcéreuse.
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Abstract :

Pneumatosis cystoides intestinalis (PCl) is a rare disease, defined as the presence of
multiple gas-filled cysts in the bowel wall with intestinal choice. It is primitive in 15% of cases,
and complicates an underlying pathology in 85% of cases. We report a series of 12 observations
of PKI. 11 of our patients are men, mean age 47 years. All patients were admitted for abdominal
pain with vomiting. The diagnosis was made intraoperatively in 11 patients and suspected in a
patient before the CT scan image showing gas collections in the gut wall. Midline laparotomy
was done for all patients.la PClwas associated with ulcerative pyloric stenosis in five
patients, with peritonitis byperforated ulcer in three patients and in one case it was associated
with  a small bowel volvulus on common mesenterium and was isolated in three
patients. The therapeutic management consisted of a specific treatment for the pathology
associated with compliance  with  the PCI. Two patients had a CT control objectifying the
disappearance of the PCl. One patient had surgery for pyloric stenosis presented with abdominal
pain at 7 day in post-operative, surgical revision is made showing the disappearance of gas
cysts. The purpose of this study was to recall the interest of radiological examinations in the
diagnosis of this disease whose symptoms are non specific, the treatment of lesions associated

with compliance with gaseous cysts and the frequent association with ulcer disease.
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VIIILANNEXES :

Annexe n’l : Fiche d’exploitation

|- Identité :

Nom et prénom :

- Age:
- Sexe: F H
profession

II- Motif de consultation :

douleur abdominale

Vomissements - nausées
trouble du transit

distension abdominale

autres :

Ill- Antécédents :

Affection digestive :

autres :

Ulcére gastro-duodénal

Sténose pylorique

Tumeur gastrique

Maladie inflammatoire chronique intestinale
Autres :

IV- Histoire de la maldie :

- signes fonctionnels :

1/ asymptomatique
2 /symptomatique :

vomissement

trouble de transit : - diarrhées - constipation
douleur abdominale

syndrome occlusif
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- autres :

- durée d’évolution :

V- Examen clinique :

1/ Examen général :
- état général : - bonne - altérée
- constantes :  -T°: -TA:
- fréquence respiratoire :

- fréquence cardiaque
- autres

2/ Examen abdominal :
- distension
sensibilité
défense
clapotage a jeun
autres :
3 / Examen cardio-vasculaire
- trouble du rythme
- souffle cardiaque
- autres :
4/ Examen pleuro-pulmonaire
- syndrome d’épanchement gazeux
- autres :
5/ le reste de ’examen somatique

VI- Examens paracliniques :

1 / radiographie abdominal sans préparation
- pneumopéritoine
- signe de chilaiditi
- autres :
2/ lavement baryté :
3/ échographie abdominale :

4/ scanner abdominal

5/ endoscopie
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6/ autres :

VII- TRAITEMENT :

1/ mesures diététique

2/ antibiothérapie

- molécule : - dose :

3/ oxygénothérapie

4/ chirurgie

- pyéloplastie
- gastro-entéro-anastomose

5/ respect de la pneumatose
6/ traitement de I’étiologie associée
7/ traitement des complications

- occlusion

- perforation

- autre

8/ reprise chirurgicale

VIlI- Evolution :

- Régression
- persistance
- Récidive

- durée :
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