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Iﬁﬁa?\\ UNIVERSITE MOHAMMED V DE RABAT
o FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE - RABAT

DOYENS HONORAIRES :
1962 — 1969 : Professeur Abdelmalek FARAJ i

1969 — 1974 : Professeur Abdellatif BERBICH AN N

1974 — 1981 : Professeur Bachir LAZRAK ’g ' :E"}Zf’-\
1981 — 1989 : Professeur Taieb CHKILI b 2
1989 — 1997 : Professeur Mohamed Tahar ALAOUI iy

1997 — 2003 : Professeur Abdelmajid BELMAHI

2003 — 2013 : Professeur Najia HAJJAJ - HASSOUNI
ADMINISTRATION : '
Doyen . Professeur Mohamed ADNAOUI

Vice Doyen chargé des Affaires Académiques et estudiantines
Professeur Mohammed AHALLAT

Vice Doyen chargé de la Recherche et de la Coopération
Professeur Taoufig DAKKA

Vice Doyen chargé des Affaires Spécifiques a la Pharmacie
Professeur Jamal TAOUFIK

Secrétaire Général : Mr. El Hassane AHALLAT

1- ENSEIGNANTS-CHERCHEURS MEDECINS
ET
PHARMACIENS

PROFESSEURS :
Mai et Octobre 1981

Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajih
Pr. TAOBANE Hamid*

Mai et Novembre 1982
Pr. BENOSMAN Abdellatif

Novembre 1983

Pr. HAJJAJ Najia ép. HASSOUNI
Décembre 1984

Pr. MAAOUNI Abdelaziz

Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi
Pr. SETTAF Abdellatif
Novembre et Décembre 1985

Pr. BENJELLOUN Halima
Pr. BENSAID Younes

Pr. EL ALAOUI Faris Moulay El Mostafa

Chirurgie Cardio-Vasculaire
Chirurgie Thoracique

Chirurgie Thoracique

Rhumatologie

Médecine Interne — Clinique Royale
Anesthésie -Réanimation

pathologie Chirurgicale

Cardiologie
Pathologie Chirurgicale
Neurologie



Janvier, Février et Décembre 1987
Pr. AJANA Ali

Pr. CHAHED OUAZZANI Houria
Pr. EL YAACOUBI Moradh

Pr. ESSAID EL FEYDI Abdellah
Pr. LACHKAR Hassan

Pr. YAHYAOUI Mohamed

Décembre 1988
Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib
Pr. DAFIRI Rachida

Pr. HERMAS Mohamed

Décembre 1989

Pr. ADNAOUI Mohamed

Pr. BOUKILI MAKHOUKHI Abdelali*
Pr. CHAD Bouziane

Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda

Janvier et Novembre 1990
Pr. CHKOFF Rachid

Pr. HACHIM Mohammed*
Pr. KHARBACH Aicha

Pr. MANSOURI Fatima

Pr. TAZI Saoud Anas

Février Avril Juillet et Décembre 1991
Pr. AL HAMANY Zaitounia

Pr. AZZOUZI Abderrahim

Pr. BAYAHIA Rabéa

Pr. BELKOUCHI Abdelkader

Pr. BENCHEKROUN Belabbes Abdellatif
Pr. BENSOUDA Yahia

Pr. BERRAHO Amina

Pr. BEZZAD Rachid

Pr. CHABRAOUI Layachi

Pr. CHERRAMH Yahia

Pr. CHOKAIRI Omar

Pr. KHATTAB Mohamed

Pr. SOULAYMANI Rachida

Pr. TAOUFIK Jamal

Décembre 1992

Pr. AHALLAT Mohamed

Pr. BENSOUDA Adil

Pr. BOUJIDA Mohamed Najib

Pr. CHAHED OUAZZANI Laaziza
Pr. CHRAIBI Chafiq

Pr. DAOUDI Rajae

Pr. DEHAYNI Mohamed*

Radiologie
Gastro-Entérologie
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Médecine Interne

Neurologie

Chirurgie Pédiatrique
Radiologie
Traumatologie Orthopédie

Médecine Interne —Doyen de la FMPR
Cardiologie
Pathologie Chirurgicale

Neurologie

Pathologie Chirurgicale
Médecine-Interne
Gynecologie -Obstétrique
Anatomie-Pathologique
Anesthésie Réanimation

Anatomie-Pathologique
Anesthésie Réanimation —Doyen de la FMPO
Néphrologie

Chirurgie Générale

Chirurgie Générale

Pharmacie galénique

Ophtalmologie

Gynécologie Obstétrique

Biochimie et Chimie

Pharmacologie

Histologie Embryologie

Pédiatrie

Pharmacologie — Dir. du Centre National PV
Chimie thérapeutique N T
Chirurgie Générale PASZ AN

Anesthésie Réanimation VR
Radiologie
Gastro-Entérologie EXZ I
Gynécologie Obstétrique e
Ophtalmologie

Gynecologie Obstétrique



Pr. EL OUAHABI Abdessamad
Pr. FELLAT Rokaya

Pr. GHAFIR Driss*

Pr. IDDANE Mohamed

Pr. TAGHY Ahmed

Pr. ZOUHDI Mimoun

Mars 1994

Pr. BENJAAFAR Noureddine
Pr. BEN RAIS Nozha

Pr. CAOUI Malika

Pr. CHRAIBI Abdelmijid

Pr. EL AMRANI Sabah

Pr. EL AOUAD Rajae

Pr. EL BARDOUNI Ahmed
Pr. EL HASSANI My Rachid
Pr. ERROUGANI Abdelkader
Pr. ESSAKALI Malika

Pr. ETTAYEBI Fouad

Pr. HADRI Larbi*

Pr. HASSAM Badredine

Pr. IFRINE Lahssan

Pr. JELTHI Ahmed

Pr. MAHFOUD Mustapha

Pr. MOUDENE Ahmed*

Pr. RHRAB Brahim

Pr. SENOUCI Karima

Mars 1994

Pr. ABBAR Mohamed*

Pr. ABDELHAK M’barek

Pr. BELAIDI Halima

Pr. BRAHMI Rida Slimane

Pr. BENTAHILA Abdelali

Pr. BENYAHIA Mohammed Ali
Pr. BERRADA Mohamed Saleh
Pr. CHAMI llham

Pr. CHERKAOQUI Lalla Ouafae

Pr. EL ABBADI Najia

Pr. HANINE Ahmed*

Pr. JALIL Abdelouahed

Pr. LAKHDAR Amina

Pr. MOUANE Nezha

Mars 1995

Pr. ABOUQUAL Redouane
Pr. AMRAOUI Mohamed
Pr. BAIDADA Abdelaziz
Pr. BARGACH Samir

Pr. CHAARI Jilali*

Pr. DIMOU M’barek*

Neurochirurgie
Cardiologie
Médecine Interne
Anatomie
Chirurgie Générale

Microbiologie

Radiothérapie

Biophysique

Biophysique

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Gynécologie Obstétrique

Immunologie

Traumato-Orthopédie

Radiologie

Chirurgie Générale- Directeur CHIS
Immunologie

Chirurgie Pédiatrique

Médecine Interne

Dermatologie

Chirurgie Générale

Anatomie Pathologique

Traumatologie — Orthopédie
Traumatologie- Orthopédie Inspecteur du SS
Gynécologie —Obstétrique

Dermatologie

Urologie

Chirurgie — Pédiatrique
Neurologie

Gynécologie Obstétrique
Pediatrie

Gynecologie — Obstétrique
Traumatologie — Orthopédie

Radiologie T8 PhaaN
Ophtalmologie VA2 AN
Neurochirurgie 1S/ A
Radiologie o a

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique N ‘
Pédiatrie N (

Réanimation Médicale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique
Médecine Interne

Anesthésie Réanimation — Dir. HMIM



Pr. DRISSI KAMILI Med Nordine*

Pr. EL MESNAQOUI Abbes

Pr. ESSAKALI HOUSSYNI Leila

Pr. HDA Abdelhamid*

Pr. IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed
Pr. OUAZZANI CHAHDI Bahia

Pr. SEFIANI Abdelaziz

Pr. ZEGGWAGH Amine Ali

Décembre 1996

Pr. AMIL Touriya*

Pr. BELKACEM Rachid

Pr. BOULANOUAR Abdelkrim

Pr. EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan
Pr. GAOUZI Ahmed

Pr. MAHFOUDI M’barek*

Pr. MOHAMMADI Mohamed

Pr. OUADGHIRI Mohamed

Pr. OUZEDDOUN Naima

Pr. ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997

Pr. ALAMI Mohamed Hassan
Pr. BEN SLIMANE Lounis
Pr. BIROUK Nazha

Pr. CHAQOUIR Souad*

Pr. ERREIMI Naima

Pr. FELLAT Nadia

Pr. HAIMEUR Charki*

Pr. KADDOURI Noureddine
Pr. KOUTANI Abdellatif

Pr. LAHLOU Mohamed Khalid
Pr. MAHRAOUI CHAFIQ
Pr. OUAHABI Hamid*

Pr. TAOUFIQ Jallal

Pr. YOUSFI MALKI Mounia

Novembre 1998

Pr. AFIFI RAJAA

Pr. BENOMAR ALI

Pr. BOUGTAB Abdesslam
Pr. ER RIHANI Hassan

Pr. EZZAITOUNI Fatima
Pr. LAZRAK Khalid *

Pr. BENKIRANE Majid*
Pr. KHATOURI ALI*

Pr. LABRAIMI Ahmed*
Janvier 2000

Pr. ABID Ahmed*
Pr. AIT OUMAR Hassan

Pr. BENJELLOUN Dakhama Badr.Sououd

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale
Oto-Rhino-Laryngologie
Cardiologie - Directeur ERSM
Urologie

Ophtalmologie

Génétique

Réanimation Médicale

Radiologie

Chirurgie Pédiatrie
Ophtalmologie

Chirurgie Genérale
Pédiatrie

Radiologie

Médecine Interne
Traumatologie-Orthopédie
Néphrologie

Cardiologie
Gynécologie-Obstétrique

Urologie Ay NN
Neurologie Y=\
Radiologie £ N A
Pédiatrie AN
Cardiologie o
Anesthésie Réanimation Sl v
Chirurgie Pédiatrique T
Urologie

Chirurgie Générale

Pédiatrie

Neurologie

Psychiatrie

Gynécologie Obstétrique

Gastro-Entérologie

Neurologie — Doyen Abulcassis
Chirurgie Générale

Oncologie Médicale
Néphrologie

Traumatologie Orthopédie
Hématologie

Cardiologie

Anatomie Pathologique

Pneumophtisiologie
Pédiatrie
Pédiatrie



Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr.

BOURKADI Jamal-Eddine

CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer
ECHARRAB EI Mahjoub

EL FTOUH Mustapha

EL MOSTARCHID Brahim*

ISMAILI Hassane*

MAHMOUDI Abdelkrim*
TACHINANTE Rajae

TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr.

AIDI Saadia

AIT OURHROUI Mohamed
AJANA Fatima Zohra
BENAMR Said

CHERTI Mohammed
ECH-CHERIF EL KETTANI Selma
EL HASSANI Amine

EL KHADER Khalid

EL MAGHRAOQUI Abdellah*
GHARBI Mohamed EI Hassan
HSSAIDA Rachid*

LAHLOU Abdou

MAFTAH Mohamed*
MAHASSINI Najat
MDAGHRI ALAOUI Asmae
NASSIH Mohamed*

ROUIMI Abdelhadi*

Décembre 2000

Pr.

ZOHAIR ABDELAH*

Décembre 2001

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr.

ABABOU Adil

BALKHI Hicham*
BENABDELJLIL Maria
BENAMAR Loubna
BENAMOR Jouda
BENELBARHDADI Imane
BENNANI Rajae
BENOUACHANE Thami
BEZZA Ahmed*
BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
BOUMDIN EIl Hassane*
CHAT Latifa

DAALI Mustapha*

DRISSI Sidi Mourad*

EL HIJRI Ahmed

EL MAAQILI Moulay Rachid
EL MADHI Tarik

EL OUNANI Mohamed

Pneumo-phtisiologie
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie
Neurochirurgie
Traumatologie Orthopédie
Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation

Médecine Interne

Neurologie

Dermatologie

Gastro-Entérologie

Chirurgie Générale

Cardiologie

Anesthésie-Réanimation

Pédiatrie

Urologie

Rhumatologie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Anesthésie-Réanimation
Traumatologie Orthopédie
Neurochirurgie

Anatomie Pathologique

Pédiatrie

Stomatologie Et Chirurgie Maxillo-Faciale
Neurologie

ORL

Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation

Neurologie

Néphrologie

Pneumo-phtisiologie B
Gastro-Entérologie S
Cardiologie (S
Pédiatrie I3
Rhumatologie
Anatomie

Radiologie

Radiologie

Chirurgie Générale
Radiologie
Anesthésie-Réanimation
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique
Chirurgie Générale




Pr.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ETTAIR Said

GAZZAZ Miloudi*
HRORA Abdelmalek
KABBAJ Saad

KABIRI EL Hassane*
LAMRANI Moulay Omar
LEKEHAL Brahim
MAHASSIN Fattouma*
MEDARHRI Jalil
MIKDAME Mohammed*
MOHSINE Raouf
NOUINI Yassine
SABBAH Farid

SEFIANI Yasser
TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia

Décembre 2002

Pr.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AL BOUZIDI Abderrahmane*
AMEUR Ahmed *

AMRI Rachida

AOURARH Aziz*

BAMOU Youssef *
BELMEJDOUB Ghizlene*
BENZEKRI Laila
BENZZOUBEIR Nadia
BERNOUSSI Zakiya

BICHRA Mohamed Zakariya*
CHOHO Abdelkrim *
CHKIRATE Bouchra

EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair
EL HAOURI Mohamed *

EL MANSARI Omar*

FILALI ADIB Abdelhai

HAJJI Zakia

IKEN Ali

JAAFAR Abdeloihab*
KRIOUILE Yamina
LAGHMARI Mina
MABROUK Hfid*
MOUSSAOUI RAHALI Driss*
MOUSTAGHFIR Abdelhamid*
NAITLHO Abdelhamid*
OUJILAL Abdelilah

RACHID Khalid *

RAISS Mohamed

RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*

Pédiatrie

Neuro-Chirurgie

Chirurgie Générale
Anesthésie-Reéanimation

Chirurgie Thoracique
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Médecine Interne

Chirurgie Générale

Hématologie Clinique

Chirurgie Générale

Urologie

Chirurgie Générale

Chirurgie Vasculaire Périphérique
Pédiatrie

Anatomie Pathologique
Urologie

Cardiologie
Gastro-Entérologie
Biochimie-Chimie
Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Dermatologie
Gastro-Enteérologie
Anatomie Pathologique
Psychiatrie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Chirurgie Pédiatrique
Dermatologie

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Pédiatrie

Ophtalmologie
Traumatologie Orthopédie
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie

Médecine Interne
Oto-Rhino-Laryngologie
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Générale
Pneumophtisiologie



Pr.
Pr.
Pr.

Pr.

RHOU Hakima
SIAH Samir *
THIMOU Amal

ZENTAR Aziz*

Janvier 2004

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr.

Janvier 2005
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr.

ABDELLAH EIl Hassan
AMRANI Mariam
BENBOUZID Mohammed Anas
BENKIRANE Ahmed*
BOUGHALEM Mohamed*
BOULAADAS Malik
BOURAZZA Ahmed*
CHAGAR Belkacem*
CHERRADI Nadia

EL FENNI Jamal*

EL HANCHI ZAKI

EL KHORASSANI Mohamed
EL YOUNASSI Badreddine*
HACHI Hafid

JABOUIRIK Fatima
KHABOUZE Samira
KHARMAZ Mohamed
LEZREK Mohammed*
MOUGHIL Said

OUBAAZ Abdelbarre*
TARIB Abdelilah*

TIJAMI Fouad

ZARZUR Jamila

ABBASSI Abdellah

AL KANDRY Sif Eddine*
ALAOUI Ahmed Essaid
ALLALI Fadoua
AMAZQOUZI Abdellah
AZI|Z Noureddine*
BAHIRI Rachid
BARKAT Amina
BENHALIMA Hanane
BENYASS Aatif
BERNOUSSI Abdelghani
CHARIF CHEFCHAOUNI Mohamed
DOUDOUH Abderrahim*
EL HAMZAOUI Sakina*
HAJJI Leila

HESSISSEN Leila

JIDAL Mohamed*
LAAROUSSI Mohamed
LYAGOUBI Mohammed
NIAMANE Radouane*

RAGALA Abdelhak

Néphrologie

Anesthésie Réanimation
Pédiatrie

Chirurgie Générale

Ophtalmologie

Anatomie Pathologique
Oto-Rhino-Laryngologie
Gastro-Entérologie

Anesthésie Réanimation

Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale
Neurologie

Traumatologie Orthopédie

Anatomie Pathologique e
Radiologie AE T P

Gynécologie Obstétrique L
Pédiatrie
Cardiologie 2}
Chirurgie Générale '
Pédiatrie

Gynécologie Obstétrique T

Traumatologie Orthopédie
Urologie

Chirurgie Cardio-Vasculaire
Ophtalmologie

Pharmacie Clinique
Chirurgie Générale

Cardiologie

Chirurgie Réparatrice et Plastique
Chirurgie Générale
Microbiologie

Rhumatologie

Ophtalmologie

Radiologie

Rhumatologie

Pédiatrie

Stomatologie et Chirurgie Maxillo Faciale
Cardiologie

Ophtalmologie

Ophtalmologie

Biophysique

Microbiologie

Cardiologie (mise en disponibilité)
Pédiatrie

Radiologie

Chirurgie Cardio-vasculaire
Parasitologie

Rhumatologie

Gynécologie Obstétrique



Pr.
Pr.

SBIHI Souad
ZERAIDI Najia

Décembre 2005

Pr.

CHANI Mohamed

Avril 2006

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr.

ACHEMLAL Lahsen*
AKJOUJ Said*

BELMEKKI Abdelkader*
BENCHEIKH Razika

BIYI Abdelhamid*
BOUHAFS Mohamed El Amine
BOULAHY A Abdellatif*
CHENGUETI ANSARI Anas
DOGHMI Nawal

ESSAMRI Wafaa

FELLAT Ibtissam
FAROUDY Mamoun
GHADOUANE Mohammed*
HARMOUCHE Hicham
HANAFI Sidi Mohamed*
IDRISS LAHLOU Amine*
JROUNDI Laila
KARMOUNI Tariq

KILI Amina

KISRA Hassan

KISRA Mounir

LAATIRIS Abdelkader*
LMIMOUNI Badreddine*
MANSOURI Hamid*
OUANASS Abderrazzak
SAFI Soumaya*

SEKKAT Fatima Zahra
SOUALHI Mouna

TELLAL Saida*

ZAHRAOUI Rachida

Octobre 2007

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr.

ABIDI Khalid
ACHACHI Leila
ACHOUR Abdessamad*
AIT HOUSSA Mahdi*
AMHAJJI Larbi*

AMMAR Haddou*
AOUFI Sarra

BAITE Abdelouahed*
BALOUCH Lhousaine*
BENZIANE Hamid*
BOUTIMZINE Nourdine

CHARKAOUI Naoual*

Histo-Embryologie Cytogénétique
Gynécologie Obstétrique

Anesthésie Réanimation

Rhumatologie
Radiologie

Hématologie

O.R.L

Biophysique

Chirurgie - Pédiatrique
Chirurgie Cardio — Vasculaire
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie
Gastro-entérologie
Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Urologie

Médecine Interne
Anesthésie Réanimation
Microbiologie
Radiologie

Urologie

Pédiatrie P
Psychiatrie PR

Chirurgie — Pédiatrique -
Pharmacie Galénique =’
Parasitologie 144
Radiothérapie A
Psychiatrie

Endocrinologie

Psychiatrie

Pneumo — Phtisiologie
Biochimie

Pneumo — Phtisiologie

Réanimation médicale
Pneumo phtisiologie
Chirurgie générale
Chirurgie cardio vasculaire
Traumatologie orthopédie
ORL

Parasitologie

Anesthésie réanimation
Biochimie-chimie
Pharmacie clinique
Ophtalmologie

Pharmacie galénique



Pr. EHIRCHIOU Abdelkader*
Pr. ELABSI Mohamed

Pr. EL MOUSSAOUI Rachid
Pr. EL OMARI Fatima

Pr. GANA Rachid

Pr. GHARIB Noureddine

Pr. HADADI Khalid*

Pr. ICHOU Mohamed*

Pr. ISMAILI Nadia

Pr. KEBDANI Tayeb

Pr. LALAOUI SALIM Jaafar*
Pr. LOUZI Lhoussain*

Pr. MADANI Naoufel

Pr. MAHI Mohamed*

Pr. MARC Karima

Pr. MASRAR Azlarab

Pr. MOUTAJ Redouane *

Pr. MRABET Mustapha*

Pr. MRANI Saad*

Pr. OUZZIF Ez zohra*

Pr. RABHI Monsef*

Pr. RADOUANE Bouchaib*
Pr. SEFFAR Myriame

Pr. SEKHSOKH Yessine*

Pr. SIFAT Hassan*

Pr. TABERKANET Mustafa*
Pr. TACHFOUTI Samira

Pr. TAJDINE Mohammed Tarig*
Pr. TANANE Mansour*

Pr. TLIGUI Houssain

Pr. TOUATI Zakia

Décembre 2007
Pr. DOUHAL Abderrahman
Décembre 2008

Pr ZOUBIR Mohamed*
Pr TAHIRI My EIl Hassan*

Mars 2009

Pr. ABOUZAHIR Ali*

Pr. AGDR Aomar*

Pr. AIT ALI Abdelmounaim*

Pr. AIT BENHADDOU El hachmia
Pr. AKHADDAR Ali*

Pr. ALLALI Nazik

Pr. AMAHZOUNE Brahim*

Chirurgie générale
Chirurgie générale
Anesthésie réanimation
Psychiatrie

Neuro chirurgie
Chirurgie plastique et réparatrice
Radiothérapie

Oncologie médicale
Dermatologie
Radiothérapie

Anesthésie réanimation
Microbiologie
Réanimation médicale
Radiologie

Pneumo phtisiologie
Hématologique
Parasitologie

Médecine préventive santé publique et hygiéne
Virologie
Biochimie-chimie
Médecine interne
Radiologie

Microbiologie
Microbiologie
Radiothérapie

Chirurgie vasculaire périphérique
Ophtalmologie

Chirurgie générale
Traumatologie orthopédie
Parasitologie

Cardiologie

Ophtalmologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale TTDE B

Médecine interne 1y
Pédiatre s |
Chirurgie Générale '
Neurologie : ‘.
Neuro-chirurgie S
Radiologie o
Chirurgie Cardio-vasculaire



Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AMINE Bouchra
ARKHA Yassir
AZENDOUR Hicham*
BELYAMANI Lahcen*
BJIJOU Younes
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. Introduction :

L’atrésic de 1’cesophage (AO) est une malformation congénitale responsable d’une
interruption da la continuité oesophagienne, avec dans la majorité des cas une fistule

oesotrachéale du cul- de-sac inférieur [1].

Embryologiquement, elle résulte d’une séparation incompléte du diverticule

trachéobronchique et de la paroi ventrale de I’intestin primitif antérieur [1,2].

C’est une pathologie rare, sa prévalence est estimée a 2,43 pour 10 000 naissances [84] selon
le registre EUROCAT (registre européen de malformations). Elle constitue une urgence
chirurgicale néonatale, qui doit étre recherchée de principe lors de I’examen initial de tout

nouveau-né en salle de travail.

Il existe plusieurs formes anatomiques avec des prises en charge et des pronostics différents.
L’AO avec une fistule oesotrachéale (FOT) inférieure, constitue la forme la plus fréquente
[5,6]. La morbidité et la mortalité de certaines formes anatomiques (& grand écart inter-
segmentaire), associées a une grande prématurité ou a des malformations cardiaques séveres

sont plus élevées [5].

L’¢étiologie de cette anomalie est inconnue, mais elle est probablement multifactorielle,

combinant des facteurs génétiques et environnementaux [39].

Le progres dans la prise en charge néonatale et chirurgicale a nettement amélioré le pronostic

ces trois derniéres décennies, mais les complications a court et a long terme sont fréquentes.

Dans ce travail nous rapportons une étude rétrospective sur une serie de 120 cas d’atrésie de
I’cesophage au service des Urgences Chirurgicales Pédiatriques (UCP) du CHU IBN SINA a
Rabat entre Janvier 2010 et Décembre 2015.

Le but de ce travail est de :
1.  Etudier les particularités: * Epidémiologiques ¢ Cliniques. ¢ Paracliniques et

thérapeutiques de nos malades et les comparer avec les donnees de la littérature
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2. Faire une autoévaluation par la comparaison entre les résultats de notre actuelle série
et les anciennes séries réalisées au sein de méme service.

3. Analyser les délais de la prise en charge diagnostique et thérapeutique.

4.  Evaluer les principaux facteurs pronostiques.

5. Insister sur la prise en charge précoce et adéquate de cette maladie et des

malformations associées.
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Ill. Atrésie de I'eesonhage — définitions

a) Atrésie

Le mot atrésie vient du grec « thesis », « le trou », associé au « a » privatif, « sans trou » et est définie
selon le dictionnaire Larousse comme « une forme particuliere de l'aplasie dans laquelle la cavité
centrale ne se développe pas dans un cordon tissulaire plein. »

Pour mémoire, l'aplasie est « l'insuffisance ou arrét congénital de développement d'un tissu ou d'un
organe».

Le dictionnaire de I'Académie de Médecine donne une définition plus large de l'atrésie : il s'agit d'une
« absence ou occlusion compléte ou incompléte d’un orifice ou d’un conduit naturel, de la lumicre

d’un organe ou d’une structure de celui-ci résultant d’une anomalie de développement ».

b) (Esophage

Le mot cesophage vient du grec ancien « oico@dyog » (oisophagos), qui porte ce qu’on mange.
L'eesophage est la partie supérieure du tube digestif s’étendant le long du médiastin postérieur, du
pharynx a I’entrée de I’estomac et dont les mouvements péristaltiques de la paroi assurent la
progression du bol alimentaire.

Il est & noter que dans le cadre de cette pathologie, le terme d'atrésie peut parfois étre considéré
impropre, et le terme d'aplasie, plus approprié.

Car si l'atrésie correspond donc a un cordon tissulaire sans lumiére, dans le cas de l'atrésie congénitale

de l'cesophage, le cordon tissulaire manque tout autant que la lumiere.

c¢) VACTERL
Anciennement VATER : acronyme anglo-saxon regroupant différentes malformations congénitales
reconnues pour avoir la méme origine embryologique. [3]
V pour Vertebral defects:anomalies vertébrales
A pour Anus : malformations ano-rectales
C pour Cardiac anomalies : malformations cardiaques
TE pour Tracheo-esophagus : anomalies trachéo-cesophagiennes : fistule trachéo-cesophagienne avec
ou sans atrésie, mais aussi atrésie de I'eesophage, associée a une trachéomalacie, sténose ou diastasis
trachéal.
R pour Renal anomalies : malformations ou agénésie rénales

L pour Limb anomalies : malformation des membres, le plus souvent sur le rayon radial.

Un syndrome de VACTERL est défini par la présence d'au moins 3 de ces anomalies. Son
étiologie exacte est inconnue, et ce syndrome est le plus souvent sporadique. L'hypothéese
physiopathologique principale est une anomalie de la protéine Sonic Hedgehog, qui joue un

role important dans I'embryogénése.
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Plus récemment, grace a la meilleure connaissance de sa physiopathologie, le spectre des
malformations rentrant dans le cadre d'un VACTERL a été élargi. [4]

Ainsi, le A définit maintenant les atrésies digestives de tous types, ano-rectales, mais aussi
duodénales. Aux malformations rénales ont été ajoutées toutes les malformations des voies

urinaires distales, notamment 1’hypospadias.
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Iill. Historiaue

L’histoire de I’atrésie de 1’cesophage a commencé en 1670 avec la découverte de cette
maladie en Angleterre par Durston qui décrit une autopsie de bébés siamoises thoracopages et

retrouve un cesophage supérieur borgne chez un des bébés [1,6].

Gibson en 1697, toujours en Angleterre, donne la premiere description d'une atrésie de
l'eesophage avec fistule trachéo-cesophagienne distale.

Il écrit, au sujet, « en mois de Novembre j’ai été appelé pour voir un enfant qui ne sait pas
avaler. L’enfant semblait trés désireux de nourriture, mais deés qu’il essayait d’avaler
I’alimentation, elle se retournait par sa bouche et son nez ». Par la suite, I’autopsie avait confirmé

le diagnostic [7].

Hill, en 1840 en Nouvelle-Angleterre, décrit pour la premiére fois I'association d'une atrésie

de I'cesophage et d'une malformation ano-rectale a type de 1’imperforation anale [8].

En 1869, Holmes a suggéré la possibilité d’un traitement chirurgical mais la tentative n’a pas

été faite.

Le nombre de cas déclarés avait augmenté a 63 en 1884.

Ainsi la premiére intervention chirurgicale corrective de ’atrésie de 1’cesophage est tentée par
Steele en 1888, mais sans succes, car il a réalisé une gastrostomie dans I'idée de perforer ce
qu'il pense étre un diaphragme cesophagien. Cependant, I’atrésie est plus longue qu'il ne le

croyait et la procédure est abandonnée [9].

En 1913, Richter a proposeé la ligature de la fistule trachéo-cesophagienne et anastomose des
deux extrémités de 1’cesophage. Malheureusement, il n’a pas trouvé de cas approprié pour

tenter la réparation.

Il faudra attendre 1936 pour que soit réalisée la premiere anastomose par thoracotomie, par
Simpson-Smith au Great Ormond Street Hospital a Londres. L'enfant ne survéc(t pas a
I'intervention [10].
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La méme année, Lanman décrit la premiere réparation par abord extrapleural, mais toujours

sans survie des patients a distance [11].

Ce n'est que trois ans plus tard, en 1939, que Levin et Ladd chacun de leur c6té, décrivent les
premiers survivants. Tous deux avaient adopté une stratégie en deux temps, avec une

anastomose cesophagienne différée [12,13].

Ce fut Haight en 1941 a Ann Arbor qui a réussi a effectuer la cure chirurgicale en un seul
temps opératoire. Il a ligaturé la fistule par voie extra pleurale puis il a réalisé une anastomose
termino-terminale. Il avait traité 248 nouveau-nés porteurs d’atrésie de 1’cesophage avec un
taux de survie de 52% [14] .

La classification anatomique a été faite par Vogt en 1929, modifiée par Ladd en 1944 puis par

Gross en 1953 puis par Swenson en 1962.

En 1962, Waterson a élaboré une classification prenant compte des différents facteurs de

risques qui influent sur la survie des nouveaux nés ainsi que leur prise en charge.

En 1962, Replogle invente la sonde éponyme, qui, placée dans le fond du cul-de-sac-
supérieur, permet l'aspiration douce et atraumatique des sécrétions pharyngées et
cesophagiennes. C'est une grande avancée qui permet d'attendre la chirurgie réparatrice en

diminuant considérablement le risque de pneumopathie d'inhalation lié a ces sécrétions [15].

Certains auteurs ont décrit des techniques d'allongement de I'cesophage lors d'un écart trop

grand entre les 2 culs de sac (« long gap »).

Howard et Myers, en 1965, proposent la stimulation quotidienne du cul-de-sac supérieur par

poussee d'une bougie [16].
Des bouginages des 2 culs-de sac sont ensuite proposés par Hasse en 1975 [17].
Ensuite, Livaditis propose I'allongement per opératoire du cul-de-sac supérieur par myotomie

circulaire elle permet de gagner plus de longueur pour approcher le cul de sac inférieur [18].

Puis sont decrites des techniques d'allongement extra-thoracique par Foker et Kimura :
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A laide de fils de soie passés dans chaque cul-de-sac, croisés et extériorisés a la peau puis
fixés sur une compresse, on allonge progressivement les 2 parties de 1'cesophage augmentant
régulierement la traction sur les fils. Kimura associe a ce geste une myotomie en spirale. Ces
techniques de bouginages ou d'allongement pré ou peropératoire sont décrites comme a risque

de complications a type de nécrose, perforation cesophagienne avec médiastinite [19,20].

En 1981, Puri et al. démontrent que la croissance naturelle de 1'cesophage du bébé est plus
rapide que la croissance du thorax, et que I'écart entre les deux culs-de-sac se réduit
spontanément au cours du temps, permettant une anastomose le plus souvent sans technique

d'allongement [21].

Enfin, avec le développement général de la thoracoscopie, il n'était qu'une question de temps

avant que celle-ci soit tentée pour la cure d'une atrésie de 1'cesophage.

La premiére tentative a lieu en 1994 par I'équipe de Montpellier, avec dissection sous
thoracoscopie des 2 culs-de-sac d'une atrésie sans fistule, et conversion en mini-thoracotomie

pour réaliser I'anastomose [22].

En 1999, Rothenberg et al sont les premiers a réaliser une procédure compléte par

thoracoscopie pour une atrésie sans fistule, puis en 2000, pour une atrésie avec fistule [23].

Une des voies de recherche thérapeutique les plus récentes consiste au remplacement de
'eesophage par du tissu cesophagien « synthétisé » a partir d'une matrice acellulaire placée in
situ et servant de « pont » entre les 2 portions saines. Cette matrice est ensuite colonisée soit
par les cellules cesophagiennes de I'individu de proche en proche, soit par des cellules souches
placentaires. Des essais ont été réalisés chez I'animal et dernierement chez I'nomme adulte,

qui semblent concluants malgré des cas de sténose et de perforation secondaire [24].

Ce traitement trouverait surtout sa place en alternative au remplacement cesophagien par une
autre portion de tube digestif (estomac, colon, jéjunum), dans des indications comme l'atrésie
avec un déficit trop important (« long gap »), ou les complications d'une anastomose
cesophagienne réfractaires au traitement conservateur : fuite, sténose anastomotique,

reperméabilisation de fistule
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IV. Embrvologie :

La formation du tube digestif chez I’embryon humain commence a la fin de la 3°™ semaine

de la vie embryonnaire.

Le tube digestif et ses dérivés sont d’origine endoblastique pour le revétement épithélial et

mésoblastique pour les tuniques musculeuses et séreuses.

Il va de la membrane pharyngienne a la membrane cloacale, se divise en intestin antérieur,
moyen et postérieur.

Chaque partie se développera ensuite pour donner un segment du tube digestif et de ses
dérivés. Les appareils: respiratoire et génito-urinaire, sont formés a partir de ce tube [25].
L’intestin antérieur donne naissance a 1’cesophage, a la trachée, aux bronches, a I’estomac, a
la sortic du duodénum située en amont de I’abouchement des voies biliaires. I donne

également naissance au foie, au pancréas et aux voies biliaires.

Le développement de I’cesophage, en fait, est indissociable de celui de la trachée. L’ébauche
respiratoire apparait vers le 23°™ jour de conception, a la jonction intestin pharyngien-partie
caudale de I’intestin antérieur, comme une gouttiere ventrale étroite et longue, dessinant une
créte a la surface du tube. A son extrémité caudale, cette créte se prolonge par un diverticule
(le diverticule trachéal) qui s’enfonce rapidement dans le mésocarde postérieur en séparant les
deux cavités coelomiques, puis se divise en deux ébauches bronchiques dont 1’arborisation

donne naissance aux poumons.

La croissance du diverticule trachéale est relativement plus rapide que celle de 1’cesophage en
raison de D’intense activité proliférative de I’épithélium endoblastique de la goutticre

trachéobronchique.

L’¢épaisseur de cet épithélium est renforcée a partir de 26°m jour par I’apparition, a la partie
basse de la gouttiére, de deux crétes latérales qui fusionnent sur la ligne médiane formant
ainsi le septum trachéobronchique qui va séparer progressivement de bas en haut la lumiére
cesophagienne de la lumicre trachéale. La séparation des deux organes intervient

ultérieurement par progression du septum mésenchymateux de bas en haut jusqu’au 34°™
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jour : ne subsiste plus alors qu’un étroit orifice de communication entre le tractus digestif et
respiratoire : I’aditus pharyngé. Simultanément, on remarque sur la paroi externe de
I’cesophage, deux sillons latéraux se dirigeant de 1’extrémité caudale des crétes trachéo-
cesophagiennes vers la paroi dorsale de I’cesophage. Ils correspondent a deux crétes
endoblastiques dont la prolifération réduit considérablement la lumiére digestive. Ces deux
paires de crétes semblent conditionner le développement normal des ébauches trachéale et

cesophagienne [26,27].

Au cours de cette période complexe et délicate, on peut assister de fagcon anormale soit a :

e Des défauts d'induction des cellules de l'intestin primitif :

Les lésions porteront uniquement sur 1’cesophage. Il en résultera une absence totale de
I';esophage, soit une atrésie de l'cesophage le plus souvent du segment moyen sans fistule
oesotrachéale associée, soit une simple sténose cesophagienne.

e Un défaut de séparation entre les ébauches respiratoire et cesophagienne qui peut étre :

Complet : il en résulte une fenétre trachéo-cesophagienne sur toute la hauteur.
Incomplet : il sera a 1’origine d’une atrésie de 1'cesophage moyen avec fistule entre la trachée

et le segment cesophagien supérieur et/ou inférieur [2].

L’¢épithélium cesophagien est d’abord stratifié¢ en colonnes. Il prolifére pour combler presque
totalement la lumiére cesophagienne. Cette lumiére se reforme vers la 10°™ semaine de
gestation par un processus de vacuolisation.

A la 8™ semaine, apparaissent des cellules ciliées en colonnes qui recouvrent la plus grande
partie de I’épithélium stratifié primitif.

A la 10°™ semaine, une nappe épithéliale simple colonise les extrémités proximale et distale
de I’cesophage. Les glandes cesophagiennes apparaissent a partir de cette couche de cellules
en colonnes.

Au 5°™ mois de gestation, un épithélium stratifié épidermoide apparait et remplace
I’épithélium cilié.

geme

La couche interne circulaire de la musculeuse se développe a la semaine, la couche

externe longitudinale a la 9°M semaine de gestation. Entre les deux nappes musculaires se

placent les plexus nerveux d’Auerbach [26,27].

10
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Ensuite I'ensemble de l'intestin subira un allongement considérable soumis toutefois au
gradient cranio-caudal, avec par conséquent un allongement initial affectant essentiellement
'cesophage et l'estomac.

Il s'ensuit une déviation de ces structures par rapport a la colonne vertébrale. On parle
également de « descente de I'estomac ».

Ainsi, I’cesophage qui est initialement trés court va s'allonger considérablement, au cours du
développement pulmonaire.

Dans son prolongementse situent I'estomac encore fusiforme et le duodénum, avec I'ébauche

hépatique ventrale et I'ébauche pancréatique dorsale.

La déglutition et le péristaltisme primaire associé se développent in utéro vers la 11°™
semaine de gestation. Un feetus normal peut déglutir et faire circuler pres de 500 ml de liquide
amniotique. L’absence de détection en échographie de cette circulation peut faire évoquer une

atrésie de I’cesophage.

11
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Figure 1 : Schémas montrant la formation du tube digestif et de ses annexes
chez des embryons a la 4eme (A) et a la 5éme (B) semaine de développement. [29]

v

I
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rd
s
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A : Apparition du bourgeon trachéal a la face antérieure de l'anse intestinale primitive sous forme d'une créte
longitudinale. B, C : Sous l'influence de I'induction notochordale, le clivage trachéobronchique s'effectue latéralement
par invagination des plis trachéo-cesophagiens (1), et de bas en haut par progression du septum intertrachéobronchique

(2). Par ailleurs, les deux bourgeons bronchiques commencent a apparaitre a la face inférieure de la trachée (3). D :
Aspect de I'axe trachéobronchique a la fin de son développement.

Figure 2 : développement embryologique de I'axe trachéo-esophagien chez I'embryon
humain. [30]

12
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VY. Anatomie:

A. Anatomie descriptive
L’cesophage est un conduit musculo-membraneux qui traverse la région cervicale, le
médiastin postérieur puis la région cceliaque et se caractérise par sa contractilité et son

élasticité permettant la progression du bol alimentaire jusqu’a I’estomac [31,32].
1. Limites et direction

a) Limite craniale
La téte de position anatomique, a la hauteur de C6, 1’cesophage se présente sur le plan
horizontal rasant I’extrémité inférieure du cartilage cricoide. : « Bouche de Kilian ». Cette

limite correspond au faisceau cricoidien du muscle constricteur inférieur du pharynx.

b) Limite caudale
L’cesophage s’ouvre au niveau du cardia de I’estomac a la hauteur de bord gauche de D10-

D11. Cette limite correspond a I’angulation entre le bord gauche de 1’cesophage et le fundus.

2. Direction: [33]

a) Le sens longitudinal
L’cesophage est de situation médiane parallelement au rachis. Par la suite, il subit des

inflexions aboutissant a D4 et s’éloigne progressivement du rachis.

b) Dans le sens transversal
L’cesophage connait trois courbures : gauche a 1’étage cervical, droite au niveau de D4 puis

gauche au niveau de D7.

3. Longueur:
La longueur de I’cesophage est fonction de 1’age, de la taille et du sexe.
Pratiquement, ce paramétre est défini a partir d’un repére de référence de mesure des
explorations endoscopiques : les arcades dentaires (AD). La limite supérieure de
I’cesophage est située approximativement a 15 cm des AD tandis que sa limite inférieure

en est a 40 cm.

13
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a) L’eesophage cervical
S’étend de C6 a D1, de longueur de 3 a5 cm.
A son origine, les fibres de constricteur inférieur et celles de muscle crico-pharyngien se

mélent avec les fibres circulaires de la musculeuse pour former le sphincter supérieur

b) L’eesophage thoracique
S’étend de D1 a D11, de longueur de 16 cm.
Situé a 21 cm-37 cm des AD.

¢) L’eesophage diaphragmatique
Traverse le diaphragme via le hiatus cesophagien au niveau D10-D11, qui réalise un

canal de 5 cm, véritable sangle musculaire contractile qualifiée de sphincter externe.

d) L’eesophage abdominal

De longueur variable, en moyenne de 5 cm. Situé de 37 cm a 40 cm des AD.

4. Morphologie

Au niveau de sa partie supérieure, 1’cesophage est aplati d’avant en arriére et présente a

décrire 3 zones de rétrécissement.

a) Rétrécissement crico-pharyngien

Le plus court et le plus serré, avec un diametre de 1,6 cm et une longueur de 1,5cm.

b) Rétrécissement aorto-bronchique
Au contact de la bronche gauche et de I’aorte a la hauteur de D4-D5, il s’étend sur 5 cm

avec un diamétre de 1,7 cm.

c) Rétrécissement diaphragmatique
La traversée diaphragmatique s’étend sur une longueur de 2 cm avec un diameétre de 1,9

cm. (Figures 6,7)

5. Structure pariétale histologique: [34,35]

La paroi oesophagienne est formée de quatre couches de dehors en dedans :
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v’ La tunique externe ou adventice est non séreuse parce que son tissu conjonctif non
aréolaire n’est pas recouvert d’épithélium et se méle au tissu conjonctif des
structures adjacentes ;

v La musculeuse, elle est faite de muscles squelettiques au niveau du 1/3 supérieur ;
de muscles squelettiques et lisses au niveau du 1/3 moyen ; celle du 1/3 inférieur est
faite de muscles lisses ;

v" La sous muqueuse contient du tissu conjonctif, des vaisseaux et des glandes
muqueuses ;

v La muqueuse de I’cesophage est formée d’un épithélium pavimenteux stratifié non
kératinisé, d’un chorion et d’'une musculaire muqueuse.

A proximité de I’estomac, la muqueuse oesophagienne renferme également des

glandes muqueuses.

B. Anatomie topographique :

1. Rapports des différentes portions cesophagiennes

a) La portion cervicale

Elle répond :

*En avant :
v' Par ’intermédiaire d’un tissu cellulaire a la trachée qu’il déborde a gauche.
v" Au nerf récurrent gauche.
*En arriére :
v' A I’espace rétro-cesophagien.
v" Aux muscles pré vertébraux.
v Etalacolonne cervicale.
*Latéralement :
v Aux lobes latéraux du corps thyroide.
v A I’artére thyroidienne inférieure.
v Aux nerfs récurrents, le droit monte sur le bord droit de 1’cesophage et le gauche dans
I’angle diédre trachéo-cesophagien.
v Aux paquets vasculo-nerveux du cou qui comprend : ’artére carotide primitive, la
veine jugulaire interne, le nerf vague, la branche descendante du nerf hypoglosse, et la

chaine sympathique cervicale.
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b) La portion thoracique
Elle occupe le médiastin postérieur et répond :
*En avant : de hauten basa:
v’ Latrachée.
v' La bifurcation trachéale.
v" Ganglions inter-trachéo-bronchiques.
v’ Artére bronchique et a I’artére pulmonaire droite.
v' Péricarde.

*En arriére :
éme . éme R . X
Dela2” “alad4 "~ vertebre thoracique a :

v" L’espace celluleux rétro-viscéral.
L’aponévrose pré vertébrale.

Muscles preé vertébraux.

Au-dela de la 4°™ vertebre thoracique :

LSRN NN

A Taorte thoracique descendante d’abord a gauche de I’cesophage puis en arri¢re de
. s éme \
luidesla7 " vertebre dorsale.

A droite, a la grande veine azygos.

A gauche, au canal thoracique.

ANEENERN

Aux culs de sac pleuraux.
v" A la petite veine azygos et aux premieres arteres intercostales.
*Latéralement :
» Adroite :
v Ala crosse de ’azygos.

<\

A la plévre et au poumon droit.
v Au nerf vague droit.
» A gauche:
v A la plévre et au poumon gauche dont il est séparé par ’artére carotide primitive, la
sous claviére gauche et le canal thoracique.
v A l’aorte thoracique descendante.
v" Au nerf vague gauche qui atteint 1’cesophage au-dessous de la bronche gauche et

descend ensuite sur sa face antérieure.

16



ATRESIE DE L’ESOPHAGE INTRODUCTION

c¢) La portion diaphragmatique

Elle répond :
» En arriére : au nerf vague droit

» En avant : au nerf vague gauche.

d) La portion abdominale

Elle répond :
» Enavant: a la face postérieure du foie.

» En arriére : repose sur le pilier gauche du diaphragme.
» Latéralement :
o Adroite : au petit épiploon.
o Agauche:
Au ligament triangulaire gauche du foie.
Au péritoine pariétal qui recouvre le diaphragme.
L’cesophage abdominal est entouré sur toute sa longueur d’une gaine fibreuse péritonéale en

avant, et diaphragmatique en arriére.
C. Vascularisation

1. Artérielle
v' Le 1/3 supérieur de I’cesophage est vascularisé par I’artére thyroidienne inférieure ;
v Le 1/3 moyen est vascularisé par les arteres bronchiques, les artéres en provenance
de I’aorte, les artéres intercostales ;
v' Le 1/3 inférieur est vascularisé par des artéres provenant de I’artére gastrique

(coronaire stomachique) et de I’artére phrénique gauche [36].

2. Veineuse:
Les veines cesophagiennes conduisent le sang vers les veines thyroidiennes inférieures, la
grande veine azygos, les veines bronchique et diaphragmatique en haut.

En bas vers la veine porte en passant par la veine gastrique gauche.

3. Lymphatique:
Les lymphatiques se drainent en 3 groupes :
v' Les vaisseaux lymphatiques du 1/3 supérieur de 1’cesophage se déversent dans les
nodules lymphatiques pharyngés et cervicaux latéraux profonds le long de la veine

jugulaire interne ;
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v' Les vaisseaux lymphatiques du 1/3 moyen de I’cesophage vont vers les nodules
lymphatiques pré vertébraux, para trachéaux, trachéo-bronchiques supérieur et
inférieur broncho-pulmonaire et médiastinaux postérieurs ;

v' Les vaisseaux lymphatiques du 1/3 inférieur vont vers les nodules lymphatiques

gastriques gauches le long de I’artére gastrique (coronaire stomachique).

4. Innervation

Les fibres sympathiques proviennent du ganglion cervico-thoracique et du plexus
aortico-thoracique.

Les fibres parasympathiques proviennent du plexus cesophagien formé le long de

I’cesophage par les deux nerfs vagues et le nerf pharyngeé inférieur (récurrent) [37].

18



ATRESIE DE L’(ESOPHAGE INTRODUCTION

-0

i Muscle constricteur
f 2 Oropharynx inférieur du pharynx
I Epiglotte Cartilage thyroide

i = s Cartilage cricoide \~
Récessus piriforme \
i &
L Réwec : Partie crico-pharyngienne
ﬁ:;eyﬁ;ie_ment Cartilage thyroide  (muscle) du muscle
cesophagien constricteur inférieur

5 h,
\ Cartilage cricoide by
F 16 Partie crico-

pharyngienne CRscphge

- - (muscle) du muscle .
Rétrécissement constricteur Arc aortique
thoracique inférieur du

- (aorto- pharvnx

bronchique)

\ ) Trachée
A

Arc aortique

.s Bronche

principale
gauche

Longucur moyenne en centimétres
N
w

Vue latérale
L Rétrécissement
diaphragmatique
(sphincter Diaphragme
- inférieur de

L 38 I'cesophage) —>»

Partie abdominale
t 40 del'cesophage
Partie
cardiale

de I'estomac

Fundus de 'estomac

Figure 3 : Configuration externe de I’cesophage [38].
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vi. [Etiopathogénie et génétiaue :

L’atrésie de I’cesophage est une embryopathie résultant soit d’une anomalie de séparation
trachéo-cesophagienne, entrainant le plus souvent une AO avec FOT, soit d’un défaut
d’induction portant préférentiellement sur 1’cesophage et entrainant une AO sans FOT.
L’étiologie de cette anomalie reste inconnue mais elle est généralement considérée d’étre

multifactorielle [39].

De nombreuses hypotheses étiopathogéniques ont été avancees. Certaines, les plus anciennes,
sont abandonnées : occlusion épithéliale, basée sur le trés petit calibre de l'cesophage au-
dessous du niveau de la bifurcation trachéale ; compression de 1'cesophage soit par un gros
ceeur, soit par les cavités ceelomiques, soit par des vaisseaux anormaux. Certaines associations
d'atrésie de l';esophage a des anomalies du développement des arcs aortiques (artére sous-
claviere droite rétro-cesophagienne, double arc aortique...) ont pu faire croire que l'atrésie était
la conséquence de la compression de 1'ébauche cesophagienne par le vaisseau aberrant. En
fait, ces associations sont rares et l'anomalie vasculaire peut exister sans atrésie de
l'cesophage, si bien que l'on admet qu'il s'agit en fait d'anomalies concomitantes et

indépendantes de I'embryogenese [39].

Par ailleurs la précocité d’apparition de la malformation, lors de la 4éme semaine de la vie
intra-utérine, est un fait habituellement reconnu. Cette période correspond a la phase
d’apparition du septum trachéo-cesophagien et I’¢longation rapide de la trachée. Cette
précocité de survenue peut expliquer les fréquentes malformations associées. Les organes
touchés sont ceux dont la différenciation est induite de la méme fagon que celle de I’intestin
antérieur, c'est-a-dire par un phénomeéne cellulaire épithélial (le ceeur, les visceres digestifs,

I’appareil urinaire, squelette) [40].

1. Les facteurs génétiques :

a) Le caractere familial
La majorité des cas sont sporadiques et non syndromiques, les cas familiaux syndromiques

représentent moins de 1%.
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La naissance d'un enfant atteint d’atrésie de 1’cesophage avec ou sans fistule trachéo-
cesophagienne dans une famille qui ne présente aucun antécédent de la maladie a un faible

risque de récidive, de I'ordre de 1% [1].

Brown et al ont réalisé une étude afin de déterminer I’incidence de survenue d’au moins un
des signes du syndrome de VACTERL chez les apparentés du ler degré des patients qui ont
¢été atteints d’atrésie de 1’cesophage. L’incidence d’apparition d’une ou plusieurs composantes
du syndrome chez les apparentés était de 5,5% par rapport a 3,1% dans une population

normale [1].

I1 a été¢ démontré, dans plusieurs études, que 1’incidence d’avoir une atrésie de 1’cesophage est

plus élevée chez les jumeaux (7%) gque chez un accouchement donnant naissance a un seul

nouveau-né (2,3%) [41].

b) Lesgenes :
Les principaux facteurs émergents dans la pathogenese de I’atrésie de 1’cesophage, de la
fistule trachéo-cesophagienne et du syndrome de VACTERL sont la voie Sonic Hedghog et le
groupe de genes localisé au niveau du 16¢24.1

Récemment, il a été démontré que les micro-délétions englobant le groupe de genes FOX,
localisé sur le chromosome 16 en 16g24.1, sont responsables de dysplasie alvéolo capillaire

avec un large éventail de malformations supplémentaires.

Les patients atteints de délétion du groupe FOX (FOXF1, MTHFSD, FOXC2 et FOXL1)
présentaient en plus de la dysplasie alvéolo-capillaire une atrésie de 1’cesophage, une fistule

trachéo-cesophagienne, atrésie duodénale et anale.
Les malformations cardiaques congénitales, des voies urinaires, des vertébres sont également
présentes, ce qui souléve la possibilité que certains cas de micro délétions 16924.1 peuvent

étre diagnostiqués a tort comme syndrome de VACTERL.

Cependant, il existe quelques différences phénotypiques entre les micro-délétions au niveau

du 16q24.1 et le syndrome de VACTERL : I’hypoplasie du coeur gauche est absente dans le

23



ATRESIE DE L’ESOPHAGE INTRODUCTION

Syndrome de VACTERL, en outre les malformations des membres particuliérement du pouce

et du radius ne sont pas présentes dans les micro-délétions [42].

Chez I’homme, une mutation FOXF1 provoque une mal rotation intestinale ainsi que d’autres
malformations telle une sténose duodénale mais sans aucune atrésie gastro intestinale, cela
contraste avec la mutation de FOXF1 chez les souris qui est responsable d’une atrésie de

I’cesophage avec fistule trachéo-cesophagienne.

Pour une mutation de FOXC2 : aucune malformation gastro intestinale n’a été rapporté ni

chez I’homme ni chez les souris.

Des mutations MTHFSD et FOXL1 n’ont pas été décrites chez I’étre humain.
Il a été démontré que méme les suppressions en amont du groupe FOX sont associées a un

phénotype anormal. Ceci fera I’objet des études a venir.

Un modele de souris a été publié récemment dans lequel une mutation de la pro-protéine
convertase enzyme PCSKS s’est avéré associé a des malformations du spectre VACTERL, y
compris le défaut de cloisonnement trachéo-cesophagien. Les mutations de ce géne chez

I’homme ayant présenté un syndrome de VACTERL n’a pas été encore identifié [42].

¢) Lavriabilité du nombre de copies d’'un gene
Parmi les anomalies génétiques rencontrées en cas AO on trouve : la variabilité du nombre de
copies d’un gene (VNC), la quantification de sa prévalence pourra aider au diagnostic
géneétique et aux stratégies de soin clinique. Une étude de cohorte américaine et allemande
trés récente, réalisée via 1’analyse de puce d’ADN génomique suggere que la VNC contribue
au développement AO/FTO. Elle a détecté 167 types de VNC rares, bien que cette VNC
n’étant pas responsable directement de la maladie elle peut étre intéressante en entrainant des
modifications directes dans certains modeles ou jouant un r6le de modificateur dans les

générations a venir [43].
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d) Les anomalies chromosomiques :
Une etude approfondie concernant les anomalies chromosomiques retrouvées dans 1’atrésie de

1I’cesophage et fistule trachéo-cesophagienne a été publiée [42].

Les trisomies 18 et 21 étaient les plus fréquentes.
Plus de cas ont été associes a la trisomie 18 malgré le fait qu’elle est beaucoup plus rare que la
trisomie 21 [50].

Marsh et al ont démontré le réle de la délétion chromosomique 17922 qui serait responsable

d’une atrésie de I’cesophage [44].

Walsh et al ont démontré I’existence d’un lien étroit entre la suppression chromosomique au

niveau du 13932 et le syndrome de VACTERL [45].

L’atrésie de I’cesophage et la fistule trachéo-cesophagienne sont rares chez les patients

présentant des délétions 22q11.2 [42].

2. Role de la notochorde

Gillick J et al ont réalisé des études expérimentales afin d’étudier I’hypothése, qui a été emise,
gue les anomalies de la notochorde permettent I'expression ectopique de signaux moléculaires
durant le développement de I'embryon ce qui conduit aux malformations du syndrome de
VACTERL. L’ Adriamycine (1,75 mg / kg) a été administrée par voie intra péritonéale a des
rates gravides aux jours 7, 8 et 9 de la gestation. Les animaux témoins ont recu une solution
saline. Des embryons ont été récupérés entre les 10,5 a 14 jours de gestation et d’autres a

terme.

Le premier groupe d'embryons a été inclus dans une résine, et des coupes sagittales colorées

au bleu de toluidine ont été étudiés pour des anomalies morphologiques.

Le deuxieéme groupe d'embryons a ¢té étudié par ’hybridation in situ du Sonic Hedgehog

(Shh), un géne de structuration impliquée dans I'étiologie de l'association VACTERL.
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3. Role du SHH : Sonic Hedgehog
C’est une glycoprotéine jouant un role primordial dans I’embryogen¢se, elle intervient dans la
médiation mésoderme—endoderme. La phase de signalisation entre le mésoderme et
I’endoderme est critique pour le développement correct de I’intestin antérieur primitif.
Les souris chez qui le SHH a été supprimé présente un vaste ensemble de malformations qui
chevauche de fagon tres significative, non seulement avec le syndrome de VACTERL, mais

aussi avec I’ensemble des syndromes malformatifs observés chez les patients avec des micro-

délétions 16g24.1

Les mutations au niveau du géene SHH n’ont pas été rapportées chez les patients atteints de

malformations du tube digestif.

Les souris ayant subi une inactivation des facteurs de transcription situes en aval de SHH,
Gli2 et Gli3, ont présenté des malformations de I’intestin antérieur primitif.
Il semble donc utile de chercher des mutations au niveau de la famille des facteurs de

transcription Gli chez les patients ayant une atrésie de 1’cesophage [42].

4. Les facteurs maternels susceptibles d’étre a I'origine d’AE

De nombreuses études étaient réalisées dont le but était d’évaluer I’impact de certains

facteurs maternels sur 1’augmentation de risque d’AO.

Le niveau socio-économique

Une étude récente publiée en 2015 qui avait comme objectif de souligner les facteurs de
risques maternels d’AQ, en se basant sur le registre des anomalies congénitales en Hongrie,
cette étude a montré une augmentation de risque relatif d’AO chez les nouveau-neés des méres
ayant des caractéristiqgues démographiques et socio-économiques défavorables [46]. Ces

résultats sont pareils a celles d’une autre étude réalisée entre 2005 et 2015 en Chine [47].

Les infections respiratoires :
L’étude précédemment citée basée sur Les registres de la Hongrie a montré également une
augmentation de risque relatif d’AO chez les nouveau-nés des meéres atteintes d’une infection

respiratoire aigue. En revanche [46], elle n’a pas révélé une augmentation de ce risque chez
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les nouveau-nés des meres atteintes d’une grippe comme il a ét¢ montré dans une étude plus

ancienne réalisée par Grimson en 1979 [48].

Hypertension artérielle chronique essentielle :

Le risque relatif d’AO est plus élevé chez les nouveau-nés des meéres atteintes d’HTA
chronique essentielle selon certaines ¢études. Cette HTA était différenciée de I'HTA
gestationnelle ; da la pré-éclampsie et de I’HTA secondaire. En outre, les traitements
médicamenteux d’HTA ont été analysés et seule la nifédipine était associée a un risque plus

élevé d’AO [46].

Le diabete maternel :

Certaines études ont été réalisées afin d’établir un lien entre le diabéte maternel et la survenue
de I’atrésie de I’aesophage ainsi que les malformations associées. Ces études ont démontré que
le risque d’avoir un nouveau-né atteint d’une atrésie de I’cesophage chez une mere diabétique
était de I’ordre de 70 % a 80%, elles ont pu déterminer que le risque de survenue de 1’atrésie
de I’cesophage était plus élevé dans le diabete gestationnel par rapport au diabéte préexistant
Mais elles n’ont pas pu montrer I’existence d’un lien entre le diabéte et les malformations

présentes dans 1’atrésie de 1’cesophage [49, 50,51].

L’4ge maternel et la parité :

(VOIR PLUS LOIN : chapitre : Discussion / 1 partie : Epidémiologie)

5. Les facteurs exogenes :

Bien que les mécanismes biologiques a la base de la relation entre I’exposition aux facteurs
exogenes pendant la grossesse et le risque d’AE restent mal connus, certaines études ont été
publiées pour éclaircir ce point [47].

Le niveau bas d’éducation ; le tabac et la consommation d’alcool en particulier dans les pays
en voie de developpement ont été demontrés comme étant associés a un risque accru d’AO
[52, 53,54].

Une étude récente a eté réalisée en Chine entre 2005 et 2015, a analysé entre autres la relation
entre les aliments marinés et le risque accru d’AO, ces aliments contiennent des

concentrations élevés en nitrates ; nitrites et N-nitroso, ces derniers sont incriminés d’étre
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associés a D’apparition des malformations congénitales durant le premier trimestre de
grossesse selon certaines études [47]. Ce sont des agents alkylants et mutagenes, qui induisent
une mutation récessive chez les souris entrainant un phénotype qui comprend une anomalie du
septum trachéo-cesophagien associée a un syndrome de VACTERL [55]. Cependant ces
découvertes restent peu concluantes et les mécanismes biologiques qui expliquent cette

association sont toujours peu clairs.

Cette étude a révélé également une diminution de risque d’AO chez les nouveau-nes des
meres supplémentées en acide folique confirmant ainsi 1’étude réalisée par Myers 2001 [56]
qui a rapporté une réduction des malformations ano-rectales en Chine aprés la
supplémentation en acide folique et les études ont déja montré que I’AO peut Etre associée
aux malformations ano-rectales semblables a ce qui est observé en association de VACTREL
[47].

L'exposition a la methimazole provoquerait une embryopathie spécifique, qui comprend
atrésie de 1’cesophage et fistule trachéo-cesophagienne, mais les données qui soutiennent cette

association restent anecdotiques [55].

La carence en vitamine A a été suggérée comme facteur de risque de développer une atrésie
de I’;esophage avec fistule trachéo-cesophagienne. Une alimentation déficiente en vitamine A
a été administrée a des rates gravides provoquant par la suite des anomalies congénitales
graves chez la progéniture, y compris une agénésie du poumon et une fistule trachéo-

cesophagienne [57].

D’autres facteurs de risque ont été suspectés notamment :
v' Les techniques de fertilisation (ou procréation) in vitro augmentent le risque de
survenue de 1’atrésie de 1’cesophage ainsi que de plusieurs autres malformations [58].
v Des intoxications ou expositions maternelles a 1’alcool, le tabac ou certaines
molécules médicamenteuses ou toxiques

v" Des maladies infectieuses maternelles.

Aucune étude n’a permis d’identifier formellement la causalité de ces facteurs.
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Vil. Physiopathologie :

La malformation retentit sur les fonctions digestive et respiratoire des la vie
embryonnaire. Elle pose les problemes les plus aigus a la naissance, mais son retentissement
peut s'exercer bien aprés sa correction chirurgicale [59].

1. In utéro
a) L’hypotrophie et ’'hydramnios

L’hypotrophie des nouveau-nés ayant une atrésie de 1’cesophage est une donnée commune a
toutes les séries. Dans la population normale, 6 a 10% des nouveau-nés sont hypotrophes. Ce
chiffre peut atteindre 62% en cas d’atrésie de 1’cesophage.

Wesson et al ont montré, chez le rat, que la ligature in utéro de I’cesophage entraine une
réduction du gain pondéral. Ils formulent ’hypothése que 1’hypotrophie des enfants atteints
d’atrésie de I’cesophage est secondaire a I’impossibilité de déglutir le liquide amniotique.
Cette hypothése est séduisante, puisqu’on sait, que chez un feetus normal, le liquide
amniotique, est degluti des la dix-septieme semaine de la gestation et absorbé au niveau
intestinal. L’importance de ces phénomenes augmente progressivement au cours de la

grossesse avec la maturation de la motricité et de 1’activité enzymatique intestinale.

En fin de grossesse, le foetus puiserait environ 13% de ses besoins en acides aminés par voie
digestive dans le liquide amniotique dégluti.
Chez le feetus atteint d’atrésie de 1’cesophage, 1’absence de déglutition, et donc d’absorption

du liquide amniotique, pourrait étre responsable de 1’hydramnios [60].

2. Alanaissance
a) L’hypersialorrhée et I'inhalation de salive :

La salive déglutie remplit rapidement le cul de sac cesophagien supérieur (CDS), qui est
borgne, et le carrefour pharyngé.
Le surplus de salive peut-étre soit :

v Recraché d’ou I’observation d’une hypersialorrhée chez les nouveau-nés porteurs

d’atrésie de I’cesophage.

29



ATRESIE DE L’ESOPHAGE INTRODUCTION

v Ou bien passer dans la trachée par fausse route.

v S’il existe une fistule oeso-trachéale supérieure, elle alimente directement la trachée.

b) La pneumopathie d’inhalation :

En cas d’existence d’une fistule oeso-trachéale supérieure toute tentative d’alimentation se
solderait immédiatement par une inondation pulmonaire, d’ou la survenue des pneumopathies

chez ces patients.

D’autant plus en cas d’existence d’une fistule oeso-trachéale inférieure, car le liquide
gastrique par le biais du reflux gastro-cesophagien constant chez ces enfants, peut refluer dans
les voies aériennes et les poumons. Son acidité est responsable d’importantes 1ésions de la

mugqueuse bronchique et des alvéoles.

La gastrostomie engendre une diminution de la pression du sphincter inférieur de
I’cesophage, et donc une majoration de risque de ce reflux gastro-cesophagien et 1’inhalation

pulmonaire.

c) La détresse respiratoire :

La présence d’une fistule oeso-trachéale inférieure est responsable également de vol
ventilatoire puisqu’elle laisse passer I’air de la trachée vers I’estomac. La distension gastrique
et abdominale qui en résulte suréléve les coupoles diaphragmatiques et diminue leur

ampliation, majorant ainsi I’hypoventilation alvéolaire.

Néanmoins, en ventilation spontanée, 1’élévation de la pression intra gastrique diminue le
débit de la fistule ; il s’établit un équilibre entre la pression intra gastrique et la pression dans

les voies aériennes qui permet une ventilation correcte.

Cet équilibre peut étre rompu lorsqu’une ventilation artificielle est nécessaire par
I’importance des lésions pulmonaires. Dans ces cas des pressions ventilatoires faibles sont
conseillées.

La réalisation d’une gastrostomie, dont le résultat attendu serait une amélioration de la
condition ventilatoire par décompression de I’estomac, aggrave en fait ces conditions en

augmentant la perte de charge gastrique par 1’équivalent d’une fistule trachéale externe.
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Seule I’obturation urgente de la fistule permet, en supprimant la fuite aérienne, de ventiler ces
enfants dans les meilleures conditions possibles et supprime le risque d’inondation
pulmonaire par le liquide gastrique. Les lésions pulmonaires secondaires aux fausses routes

ou au reflux gastro-cesophagien font le lit des infections qui aggravent encore la situation
[60].

A : Fausses routes

B : Prévention par aspiration des culs de sac cesophagien.

C : Inhalation du liquide gastrique par le biais de la fistule ceso trachéale.

Figure 6 : Les risques pulmonaires de Patrésie de I’aesophage [60].

3. A distance

a) Les troubles de la motilité oesophagienne :

La dysmotilité oesophagienne est un probléeme commun des enfants opérés pour atrésie de

I’cesophage avec ou sans fistule oesotrachéale. Elle est considérée comme 1’une des

complications a long terme d’atrésie de 1’aesophage [60].

Les troubles de motilité oesophagienne chez ces patients sont multifactorielles, ils sont

attribués d’une part aux anomalies neuronales de I’cesophage qui intéressent 1’innervation
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intrinséque et I’innervation extrinséque et d’autre part a une 1ésion du nerf vague lors de la

chirurgie initiale [61].

La dysphagie ; la régurgitation et les infections respiratoires chroniques sont les symptémes
cliniques de la dysmotilité oesophagienne et méme en absence de ces derniers 1’évaluation de
la motilité oesophagienne a révélé dans plusieurs études la présence de dysfonctionnement

dans la majorité des cas [62,63].

La manométrie oesophagienne ; la vidéo-manométrie et la pH-impédancemétrie sont les

moyens utilisés pour étudier la motilité oesophagienne [62, 63,64].

La vidéo-manométrie a permis de détecter une dyscoordination entre la contraction
pharyngienne et la relaxation de sphincter supérieur de 1’oesophage. La vidéo- fluoroscopie
(VFS) est une méthode dynamique examinant la phase orale ; la phase pharyngeée et la phase

oesophagienne de déglutition [63,64].

Une étude rétrospective récente a été réalisée pour évaluer les troubles fonctionnels de la
déglutition par vidéo-fluoroscopie, chez les enfants opérés pour AO avec/ou sans fistule
trachéo-oesophagienne. Cette étude a montré que les troubles des phases orale et pharyngee
sont moins fréquents et moins importantes, tandis que la phase oesophagienne révéle des
troubles avec une incidence et une sévérité plus élevées. L'évaluation a long terme des
patients apres réparation de I'AO avec ou sans FOT est nécessaire pour la gestion des

problemes de motilité, avant le début des complications [65].

b) La dyskinésie trachéale

La dyskinésie trachéale (ou trachéomalacie), définie par un collapsus expiratoire excessif
réduisant le calibre de la trachée de plus de la moitié de sa dimension initiale observée a
I’inspiration, est certainement favorisée par I’acte opératoire au cours duquel on disséque la

face postérieure de la trachee.

Néanmoins, des anomalies congénitales de la paroi trachéale ont trés probablement leur part

de responsabilité dans les troubles de la motricité trachéale.
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Nakazato a observé des anomalies structurales de la paroi trachéale, en particulier de
I’innervation intrinséque de la membraneuse, suggérant une anomalie de séparation entre

I’cesophage et la trachée [69].

c) Le reflux gastro-cesophagien :

Plusieurs études ont essayé de s’intéresser a la physiopathologie du RGO chez les patients
opérés d’une AO [66,67].

Certains évoquent des troubles dans 1’embryogenése, notamment une anomalie congénitale de
vascularisation du bas oesophage ou une anomalie de développement du plexus mésentérique

et des troubles de la motricité oesophagienne [68].

D’autres évoquent une lésion du nerf vague lors de la chirurgie initiale pendant la dissection
et la mobilisation de 1’oesophage [66,70]. Une Iésion de ce nerf entrainerait un retard de la
vidange gastrique et des troubles de la motricité oesophagienne qui sont des facteurs

favorisant le RGO.

C’est probablement ’association de troubles de I’embryogenese et de la chirurgie
d’anastomose initiale qui entrainerait des troubles de la motricité oesophagienne avec
différents degres de severité [71].

L’étude de Van Wijk de 2013 [72] qui a pour objectif de mettre en évidence la relation entre
le RGO et I’AO tout en utilisant plusieurs examens paracliniques comme 1’impédancemétrie
et la manométrie, montrait que la principale cause de RGO dans I’AO était due a des
relaxations transitoires du sphincter inférieur de 1’oesophage (SIO) (I’indépendamment de la
déglutitionn a montré qu’il existe une baisse brutale et prolongée de la pression de repos du

sphincter inférieur de 1’oesophage supprimant la barriére de la pression ceso-gastrique).

D’autres facteurs interviendraient, dont :

- La tension de I’oesophage au moment de 1’anastomose qui serait a 1’origine d’un
raccourcissement du segment abdominal de 1’oesophage et d’une ouverture de I’angle de His
[73]. De méme les enfants ayant eu une anastomose sous tension semblent plus a risque
d’avoir un RGO compliqué nécessitant une chirurgie anti-reflux. L’association entre tension

au niveau de 1’anastomose et risque de RGO était déja connue dans différentes etudes [74,75].
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-Les enfants ayant des manifestations respiratoires (toux chronique) dues a leur

trachéomalacie augmentent leur travail respiratoire. Ils peuvent majorer des efforts de

poussées (augmentation de la pression intraabdominale) et donc favoriser un RGO [76].

Viil. Classification anatomiaue :

De nombreuses classifications existent pour décrire les différents types d’atrésie de
’oesophage en fonction de la présence ou non d’une fistule entre les différents segments

cesophagiens et la trachée.

La premiére classification élaborée est celle de Vogt en 1929 [77], modifiée par Ladd (1944)
[13] et Gross (1953) [78], et qui définit 5 types d’atrésie de 1’cesophage.

En 1976 Kluth a publié « L’Atlas de I’atrésie de 1'cesophage», qui comprend 10 types
principaux [79], chacun avec de nombreux sous-types qui se fondent sur la classification de
Vogt.

A ces classifications on préefere une plus réaliste, en 4 types parfaitement individualisés :

1. TYPE I : Atrésie de I'eesophage isolée sans fistule (7%, Vogt II, Gross A)

Les culs de sac cesophagiens supérieur et inférieur sont borgnes sans fistule trachéo-
cesophagienne. Le segment de I'cesophage proximal est dilaté et a paroi épaisse et se termine
généralement plus haut dans le médiastin postérieur aux alentours de la deuxiéme vertebre
thoracique.

L'eesophage distal est court et met fin & une distance variable au-dessus du diaphragme. La
distance entre les deux extrémités permettra de déterminer si une réparation primaire est
réalisable (rarement) ou si une anastomose primaire différée ou un remplacement cesophagien
doivent étre effectués.

Il est important d'exclure une fistule trachéo-cesophagienne proximale dans ces cas [6].

34



ATRESIE DE L’ESOPHAGE INTRODUCTION

2. TYPE 1II: Atrésie de I'esophage avec fistule trachéo-eesophagienne
proximale (2%, Vogt I1la, Gross B).
Cette anomalie rare doit étre distinguée de la variété isolée. La fistule et située a 1-2 cm au-

dessus de I’extrémité distale de I'cesophage [5].

3. TYPE III : Atrésie de 1'cesophage avec fistule trachéo-cesophagienne distale
(86% Vogt Il1b, Gross C)

Il s'agit de la variété la plus commune dans laquelle I'cesophage proximal est dilaté, et sa paroi
musculaire épaisse se termine dans le médiastin supérieur a peu prés au niveau de la troisieme
ou de la quatriéme vertebre thoracique.

L'eesophage distal, qui est plus mince et plus étroit, pénétre dans la paroi postérieure de la
trachée au niveau de la caréne ou plus communément un a deux centimetres plus preés de la
trachée. La distance entre 1'cesophage proximal et la fistule trachéo-cesophagienne distale est
tres variable.

Tres rarement la fistule distale peut étre obstruée ou effacée menant a I'erreur de diagnostic

préopératoire d'une atrésie isolé [5].

4. TYPE IV. Atrésie de 1'cesophage avec fistule trachéo-cesophagienne
proximale et distale (<1% Vogt Illa, Gross D)

Les culs de sac trachéo-cesophagiens communiquent avec la trachée, 1’écart inter-cesophagien
est le plus souvent réduit.

Dans beaucoup de cas l'anomalie a été mal diagnostiquée et gérée comme une atrésie
proximale avec une fistule distale.

Avec l'utilisation croissante de I'endoscopie préopératoire, la reconnaissance précoce de la
fistule "double™ est faite et la réparation totale est réalisée a la phase initiale. Si la fistule
proximale n'est pas identifiée en preopératoire, le diagnostic doit étre suspecté devant une
importante fuite de gaz émanant de la poche supeérieure pendant le fagconnage de I'anastomose

[5].
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Type | Type |l

Figure 7 : Classification de Voqt

Type lll Type Il Type IV Type |

Figure 9 : La classification anatomique des atrésies de 1’cesophage [80].
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i. TYPED’ETUDE

Notre travail est une étude rétrospective descriptive et analytique, réalisée au service des
Urgences Chirurgicales Pédiatriques du CHU IBN SINA & Rabat.

C’est une étude a propos de 120 cas d’atrésie de 1’oesophage colligés sur une période de 6 ans

: allant de Janvier 2010 a Décembre 2015.

Nous avons eu recours a la consultation des archives du service de chirurgie pédiatrique et de
réanimation néonatalogie pour la recherche de nos cas, épaulée par une recherche
bibliographique ¢électronique a 1’aide des moteurs de recherche : Pub Med, Science direct,

Google Scholar.

Iil. CRITELRES D’INCLUSION::

Notre étude a inclus :

[1 Tout nouveau-né porteur d’atrésie de I’cesophage opéré ou non, durant la période de notre

étude.

[ Tout malade adressé a I’hopital d’enfant de Rabat a partir des formations sanitaires de base
comme les dispensaires et les Hpitaux provinciaux ou envoyés par un médecin pédiatre ou
médecin généraliste et les malades adressés des autres CHU pour prise en charge par manque
de place en réanimation néonatale ainsi que les malades ayant consulté directement les
urgences du CHU de Rabat.

lll. CRITERES D°EXCLUSION:
Notre étude a exclus :

[1 Tout nouveau-nés ayant une AO en dehors de la période de notre étude.

(] Tout nourrisson admis pour rétablissement de continuité aprés une gastrostomie initiale

pour AO réalisée avant la date de début de cette étude.
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IV. LES FIEMENTS ETUDIES

Les données ont été recueillies a partir des registres d hospitalisations, des dossiers médicaux

des malades, et des registres des comptes rendus opératoires du service.
Les éléments étudiés sont :

 Epidémiologiques : le déroulement de la grossesse, le terme et le mode
d’accouchement, le sexe, le poids de naissance, le type anatomique ;

¢ cliniques : le délai diagnostique, les signes d’appel, les données de I’examen
cliniques ;

¢+ Paracliniques : la radiographie thoraco-abdominale ;

% le bilan malformatif ;

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

¢ 1’évolution : les complications postopératoires précoces et tardives.

Ces données ont été résumées dans une fiche d’exploitation (voir annexe).

V. OBJECTIFS DEL’ETUDE

Les objectifs de cette étude sont:

1. Etudier les particularités: « Epidémiologiques * Cliniques. * Paracliniques et
thérapeutiques de nos malades et les comparer avec les donneées de la littérature

2. Faire une autoévaluation par la comparaison entre les resultats de notre actuelle série et
les anciennes séries réalisées au sein de méme service.

3. Analyser les délais de la prise en charge diagnostique et thérapeutique.

4. Evaluer les principaux facteurs pronostiques.

5. Insister sur la prise en charge précoce et adéquate de cette maladie et des malformations

associées.

Vi. ANALYSE STATISTIQUE

Les analyses statistiques ont été obtenues a 1’aide du logiciel IBM SPSS Statistics, version 21
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entre Hopi néga DRI astrosto ven(tjrlilgaa:gi?;m
26 16228 2013 M 7 24et oul OPY M98 5400 mis+régurgitati 1 ¢ 1 9B : INC  oui
79 tal  tive on mie alformation des
apophyses
Hopi néga DR+cyanose+E astrosto
27 1657 2011 F <24h NON Pt neg bronchig+hyper | A gastr absence  non
tal  ftive S mie
persistance du
28 16657 2014 F 15 <24h oul MalS- N€OA 5500 DR+cyanose+ Il B 2 cure el Septoce
ac tive compléte artériel+fente  mie+LA
LP
29 16926 2013 F 9 <24h oul HOPI n€ga 5,y DREcyanosetv ., g, cure absence  oui
tal  tive omiS+hyperS+ compléte
pas s
» non cure sépticém :
30 16967 2011 M d(l)nf fait DR+hyperS I compléte ierpNO  OUl
Foramen ovale
pas Hopi non cure perméable+agé pas
31 18050 2014 M 19 d'inf . "DR 1 . L . - non
o tal fait complete  nésie de corps d'info

calleux
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laryngomalacie
entre +CIV+dilatatio

32 11894 2013 M 20 24et NON HOPI N€0a =555 Epronchiq IV B 11 eure n absence  non
tal  tive compléte .
72 ventriculaire+a
géneésie rénal
Hobi  néaa DR+cyanose+rég cure
33 1457 2011 M 15 <24h NON b 93 5200 urgitation+hyper 11l B 2 . foramen ovale PNO non
tal  tive S complete
34 5456 2010 M 9 <24h NON OPT MOn 4544 DR+E m A 2 cure absence  non
tal fait bronchig+hyperS compléte
néga DR+hyperS+cya cure tracheomalacie
35 34567 2011 M 10 <24h NON CHU "°9% 2100 YPEISTOYa iy ¢ 2 . +ClA+sdde  absence non
tive nose compléte . .
jonction
3 7654 2011 M 9 <24h NON CHU 9% 2400 DR B 3 ORTOSO absence  non
37 567 2013 M <24h NON HOPI nega ,;q, DRehyperSteya - o non CIA pas oy
tal  tive nose operé d'info
entre Hopi  posit cyanose+vomiS+ cure
38 6779 2013 M 15 24et NON . 4000 , I B 2 A stenose  non
79 tal ive refu de téter compléte
32456 Hopi néga DR+vomiS+refus gastrosto fente
39 2014 M 11 <24h NON . 2400 , I B 2 . LP+trisomie+C  absence  oui
7 tal tive de téter mie LA
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Hopi posit DRIy non hgie sous as
40 5667 2014 M <24h our P PO 4700 anose+régurgit 1 C n - Ngle sotE P oui
tal ive ation operé épendymaire d'info
Hopi néga astrosto dilatation des
41 45579 2015 M 15 <24h NON OP1 M€03 3100 pasdesigness 11 B 2 9B cavités PNO  non
tal tive mie i
cardiaque
42 2145 2015 M 10 >72h NON 9OMI N€9a ,oh0  pRihypers IV B 2 CUrC  C|A+fenteLP  absence non
cile tive compléte
43 2496 2015 M 14 <24h NON 'OPI n€ga o4, - absencede ., 5, eure absence  non
tal  tive signes complete
. hypospadias+m
44 2511 2011 M 30 <24h NON OPP n€da 44, hypersS nm B 3 CUre iformation des ' NoPath oo
tal  ftive complete ie+tLA
cotes
pas domi néga DR+hyper+rég non pas .
45 2635 2010 M dinf  NON . . L | - r oui
o cile tive urgitation°DSH operé d'info
46 2995 2010 M 5 <24h NON CHU P%' 1200 DR+Ebronchiq 1| ¢ 1  9astrosto  dilatation 0 0 1on
ive mie ventriculaire
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dilation
ventrlculaire+p
47 2899 2010 M oy | @ [ IR O g | BIRSSEGEEE | L -
al tive efus de téter operé canal d'info
artériel+fente
LP
entre néga absence de cure
48 3040 2012 M 19 24et NON CHU "9 . m c 1 \ CIA absence  non
79 tive signes compléte
49 3259 2010 M 10 <24h NON Hopi nega 3900 DR+hyperS I A 1 gastrosto absence  non
tal  tive mie
50 6446 2011 M 14 <24h NON HOPI N€O& aoeh  ppicvanose IV B 1 cure PNopath
tal  tive complete ie
51 6450 2015 F 9 >72h NON OPU POt Heng  DRihypers 1 B 2 eure absence  non
tal ive compléte
entre domi  posit DR+hyperS+vo astrosto bronchodysplas PN?gath
52 6496 2010 F 45 24et NON ‘o0 FP% 3300 mistrefusde m1oc 1 9N EEY ierdilatationde (Lo oui
72 téter cornes frontales 0se
53 6897 2010 F 15 <24h NON HOPI POSIL o5qy fouslessignes =, 4 eure absence  non
tal ive sont présents compléte
54 7263 2013 F <24h NON CHU "o 3pgp  2bsencede A non Pas — oui
fait signes operé d'info
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entre Hopi posit absence de cure
55 7723 2015 F 19 24et NON oP' PO 5500 . v A 1 : absence  non
79 tal ive signes compléte
56 1111 2013 F 19 <24h non absence de B 1 eure INC  non
fait signes complete
57 7917 2015 F 10 >72h NoON domi nega IS SIS |y | g g cure INC  non
cile tive sont présents compléte
rein en fer a
entre Hobi  posit cure cheval+atrésie
58 7943 2013 F 14 24et NON bt p! 3000 hyperS I B 2 . des absence  non
tal ive compléte
72 choanes+fenteL
P
50 799 2013 F 29 >72h NON HOPb POSL 5000 DRehypers IV B 2 il FINGIE | 2o
tal ive compléte ie NC
MAR+ambiguit
é
60 9076 2010 F 16 <24h NON NOPIL N€G3 o005 hiers | ¢ 1 gastrosto sexelletawesie septicem .
al tive mie des ie
choanes+fenteL
P
prolapsus
61 9436 2010 F <24n NoN domi posit ., DRiregurgitati o YIS | SEWUENEHIDE | qoenen | e
cile ive on+DSH mie tion congeénitale
de la hanche
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entre Hooi  DoSi cure atrésie des
62 9529 2015 F 13 24et NON bt p 2000 DR+hyperS I B 3 A choanes+persist absence non
tal  tive compléte
72 ance du CA+
Hopi néga RD+E cure micropénis+FO PNopath
63 9897 2013 M 13 <24h NON oPI T€d bronchig+hyper Il C 2 \ penIs+ PAN i
tal  tive ; complete  P+DK du rein ie
S+refus de téter
64 8011 2015 M <24h OUI CHU ™92 3450 hyperS+cyanose 1l A cure FOP Pas — oui
tive compléte d'info
65 8134 2013 F 10 <24h NON HOPI MeGa 444, hypers m c 2 cure | MAR+FOP+ag | médiasti |
tal  tive compléte énésie de pouce nite+LA
66 827 2011 M <24h oul OPI nega g4, DRicyanoserh g non Pas oy
tal  tive yperS opéré d'info
67 490 2012 F 15 >72h NON domi posi DSHerefusde A cure absence  non
cile tive téter complete
68 669 2012 F 17 <24h NON TOPI POSi 5qq,  absencede .\, cure absence  non
tal  tive signes compléte
60 8816 2013 F 13 <24h oul HOPI MO o350 pRycyanose Il B 2 eure absence  non
tal  tive compléte
70 9866 2013 M 12 <24h NON nga absencede 4, gastrosto absence  non
tive signes mie
non cure
71 9897 2013 F 11 >72h NON . hyperS+cyanose Il A A absence non
fait compléte
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72 9999 2013 F 7 >72h NON HEELE gy WS ESSNES o GERIED absence  non
ive sont présents mie
201 entre non astrosto arc aortigue
73 4356 F 9 24et NON . DR+cyanose Il B 1 gastr g absence  non
0 79 fait mie droit
pas
74 4504 201 g dinf NON fon DM n c cure sténose  oui
0 o fait compléte
entre pas
75 6374 1 M 9 24et d'inf DR+hyperS+vo o 4 cure absence  oui
0 79 0 miS complete
201 pas absence de cure .
76 12496 M 9 <24h d'inf . i C 2 . lachage  oui
1 0 signes compléte
201 pas absence de cure . . .
77 14151 M 10 <24h NON d'inf . im A 1 R dextrocardie fuite oui
1 0 signes compléte
. pas
78 1466 AU M 11 >72h do_ml d'inf cyanose v 3 cure absence  oui
1 cile 0 complete
pas
79 677 %1 M 14 <2n NON d'inf DM 1 1 cure absence  non
1 0 complete
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201 Hopi pas absence de cure
80 586 M 20 <24h NON d'inf . 0 A absence  non
2 tal 0 signes compléte
pas pas
81 2212 201 M 19 dinf NON d'inf absgncede 1 eure absence  non
2 o 0 signes complete
82 3040 91 M 20 <24h NoON HOPI neéga AERIEERE g cure absence  oui
2 tal  tive signes compléte
83 17274 o1 M NON néga absencede ;¢ cure MAR absence  oui
2 tive signes complete
84 566 A M <24h NON on nega cyanose I A 1 gastrosto absence  oui
2 tal  tive mie
201 non cure
85 1747 3 M <24h NON fait DR+hyperS A 1 compléte absence  non
86 33 0% M 10 >72h OUI non DM m B 1 cure  Malformation . conee non
0 fait complete de rachis
87 1362 201 F 11 <24h NON non absencede A g eure Pa>  hon
0 fait signes complete d'info
pas , .
88 15764 201 M dinf non abs_ence de vV C gastrosto MAR-+tétralogi absence  oui
0 o fait signes mie e de fallot
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89

90

91

92

93

94

95

96

97

N° dossier

13807

564

12752

13239

11750

11296

10172

11457

10104

Année

201

201

201

201

201

201

201

201

201

Sexe
Duréd'hospital

isation

|

5

19

10

Délai de
diagnostic

<24h

>72h

<24h

<24h

<24h

pas

d'inf

>72h

<24h

<24h

Consanguinité

NON

NON

Ooul

NON

NON

Lieu d'acc

Hopi
tal

mai
acc

mai
acc

CHU

Hopi
tal

Hopi
tal

Hopi
tal

Test a la serg

néga
tive

posit
ive

néga
tive
néga
tive
néga
tive
néga
tive

non
fait
néga
tive
néga
tive

PN en ()
Signes
fonctionnels

cyanose+hyper
S

DR+cyanose

DM

DM

absence de
signes

DM

DR+hyperS

2100 hyperS

hyperS+cyanos
e
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Type
WATERSTON

O

Délai
PEC/hosp

(jours)

intervention

cure
compléte

cure
compléte

cure
compléte

cure
compléte

gastrosto
mie

cure
compléte

cure
compléte

gastrosto
mie

gastrosto
mie

malfotmations

hernie
diaphragmatiqu
e+arc aortique
droit
ageénésie
rénale+agénési
e du corps
calleux

MAR-+arc
aortique droit

atrésie
duodénale+atré
sie des choanes
MAR+CIV

atrésie
duodénale+CIV

complications

pas
d'info

fuite

sténose
pas
d'info
pas
d'info

absence

absence

PNO+sé

pticémie

sépticém
ie

déces

oui

non

non

oui

oui

non

oui

oui
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98

99

100

101

102

103

104

105

N° dossier

9167

4715

17418

591

4566

8845

6986

2382

Année

2015

2010

2014

2015

2014

2015

2015

2015

Sexe
Duréd'hospital

isation

40

40

Délai de
diagnostic

>72h

<24h

<24h

>72h

<24h

Consanguinité

pd
(@)
pd

NON

NON

Oul

Lieu d'acc

Hopi

domi
cile

Hopi
tal

Hopi
tal

Hopi
tal
Hopi
tal
Hopi
tal

CHU

Test a la serg

posit

non
fait

néga
tive

néga
tive

néga
tive
non
fait
non
fait
néga
tive

PN en ()
Signes
fonctionnels

DR+cyanose+h

1800 ypers

tous les signes

2000 .
sont présentes

3000 hyperS

DR+hyperS

DR+hyperS

DR+hyperS+cy
anose
DR+hyperS+ré
gurgitation
absence de

2500 )
signes
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Type
WATERSTON

O

Délai
PEC/hosp

(Jours)

intervention

cure
complete

cure
compléte

cure
complete

gastrosto
mie

gastrosto
mie

cure
compléte

cure
compléte

cure
compléte

malfotmations

rein ectopique

persistance du
canal
arteriel+arc
aortique droit
agénésie

rénale+main en

pince de
crab2+micropé
nis

fente LP

complications

LA+PN
omopath
ie
PNO+fu
ite

pas
d'info

PNO

médiasti
nite+fuit
e

absence

pasd'inf
0

LA+mé

distinitr

déceés

oui

non

oui

ouli

non

non

oui
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106

107

108

109

110

111

112

113

N° dossier

4567

453

12515

12727

13163

9966

9236

8096

Année

2015

2015

2012

2012

2012

2012

2012

2012

Sexe
Duréd'hospital

isation

13

12

19

13

Délai de
diagnostic

>72h

entre
24 et
72

<24h

pas
d'inf

pas

d'inf

<24h

<24h

<24h

Consanguinité

Oul

NON

Oul

Lieu d'acc

Test a la serg

pas

CHU d'inf

Hopi
tal

Hopi
tal

0

posit
ive
néga
tive
pas
d'inf
0
pas
d'inf
0
néga
tive

posit
ive

néga
tive

PN en ()
Signes
fonctionnels

DR+cyanose+h
yparS

hyperS

2000 hyperS+vomiS

DM

DM

DM

absence de
signes

absence de
signes
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Type
WATERSTON

Délai
PEC/hosp

(Jours)

intervention

cure
complete

gastrosto
mie

gastrosto
mie

cure
compléte

cure
compléte

cure
compléte

gastrosto
mie

gastrosto
mie

malfotmations

MAR+HTAP+r sépticem

ein ectopique

ClA+fente LP

persistance du
canal
artériel+rein
ectopique+

complications

pas
d'info

fuie

e

PNO

INC

INC

absence

pas
d'info

déceés

non

non

oui

oui

non

non

non

non
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114 8802 2012 M 15 <24h négative DR n c eure Dextrocardie  absence  oui
compléte
115 9106 2012 M 14 d!ci)ﬁls‘o NON non fait DM v gastrostomie  Trachémalacie absence oui
116 4459 2010 M 13 <24h NON  négative 3100 DR+hyperS Il B cof#p:féte FOP absence  oui
117 992 2014 F 9 Pas positive DM Il eure perSIStanqe_du absence non
d'info compléte canal artériel
118 4765 2014 F 9 <24h OUI négative DM i eure fente LP  absence non
compléte
entre as
119 4753 2012 F 10 24et NON négative 2500 DM B gastrostomie dPinfo non
72
pas L absence de cure pas
120 339 2010 F 19 i NON negative signes Il compléte dinfo  ON
-DR : détresse respiratoire -HTAP : hypertension artérielle pulmonaire -MAR : malformation ano-rectale.
-hyperS : hypersialorrhée -sd : syndrome -hgie : hémorragie
-E.bronchiq : encombrement bronchique - LP : labio-palatine -INC : infection nosocomiale
-vomiS : vomissement -DK : dystrophie kystique -LA : lachage anastomotique
-DSH : déshydratation -FOP : foramen ovale perméable -PNpathie NC : pneumopathie nosocomiale
-PN : poids de naissance -PNO : pneumothorax
-serg ; seringue -délai PEC/hosp : délai de la prise en charge par rapport a I’admission

;acc : accouchement
-Sg : signe
Tableau 1 : Tableau résumant les observations médicales de nos patients.
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Dans ce qui suit nous allons présenter les résultats de notre travail en 2 parties : une partie

descriptive et une partie analytique :

. Etude descrintive :

1. DONNEES EPIDEMIOLOGIQUES :
a) Fréquence :

Au service des urgences chirurgicales pédiatriques du CHU — Rabat, nous avons colligés 120
cas d’AO confirmés sur une période de 06 ans du mois de Janvier 2010 au mois de Décembre
2015.

L'incidence annuelle varie d’une année a l'autre, de 23 cas en 2010 ; 16 cas en 2011 ; 21 cas
en 2012 ; 25 cas en 2013 ; 17 cas en 2014 ; 18 cas en 2015 soit une fréquence moyenne de 20

cas/an, ou 1,66 cas par mois.

257

207

—
1

pourcentage
o
]

2010 2011 201z 2013 2014 2015

année
Figure 10 : répartition des cas selon les années.

b) Origine géographique :
La plupart des patients proviennent de la région de Rabat suivie de Tanger, puis de Tétouan.

Le graphique suivant résume les origines géographiques des nouveau-nés.
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Figure 11 : Répartition des cas par région
2. Les antécédents :
a) Les données maternelles :
% _La consanguinité :
la consanguinité =”°” coensanguin
ConsEanguin

Figure 12 : pourcentage de consanguinité.

-La consanguinité a été explorée chez 96 cas.
-On note 1’absence de consanguinité parentale chez 80 cas soit 83,87%.

- 16 cas de notre série avaient une consanguinité soit 16,12% :
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v 4 cas entre eux avaient une consanguinité de 1% degré.

v’ 12 cas avaient une consanguinité de 2°™ ou 3°™ degré.

«» L'age maternel :

S0

Pourcentage
i
]
|

20

5,122

inf & 20 ans entre 20 et 35 ans sup a 35 ans

age maternel

Figure 13 : Répartition des cas selon I’Age maternel.

» Les données concernant 1’age maternel sont recueillies chez 100 cas de notre série.
» La majorité des meres avaient un age entre 20 et 35 ans (63,3%), 6 étaient agées de
moins de 20 ans (6,1%) et 30 avaient de plus de 35 ans (30,6%).

% La parité
» Dans notre série, 55,49% de nos patients sont issus d’un premier accouchement.
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b) Déroulement de la grossesse :

% Le suivi de la grossesse :

le suivi de la grossesse

==

26,136 Ao

Figure 14 : pourcentage de suivi de grossesse.

» Dans notre série 73,9% des grossesses ont été suivies.

¢ Le diagnostic anténatal :

diagnostic anténatal

o

T, 55

Figure 15 : Le diagnostic anténatal chez nouveau-nés atteints d’atrésie de I’cesophage.

» On note seulement 11 cas (8, 86%) de suspicion d’atrésie de I’cesophage suite a la
notion d’hydramnios qui a ét¢ mise en évidence a 1’échographie anténatale.

»> 109 des patients soit 91,14% n’ont pas bénéficié d’un diagnostic anténatal.
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¢) L’accouchement:

7

+* Déroulement de I'accouchement :

S0

pourcentage
5
]
|

20—

hopital prive ou ZHLU maison o' domicile
public accouchement

le lieu d'accouchement

Figure 16 : répartition des cas selon le lieu de I’accouchement.

» Cette information est recueillie chez 88 cas de notre série
» 89,77% des accouchements ont été réalisés dans une unité médicalisée tandis que
10,23 % accouchements ont eu lieu a domicile.

» Le nombre de cas qui ont été accouchés a domicile était de 9 cas.

s Terme de I’'accouchement :

S0

Pourcentage

aterme prematurite

terme de L'accouchemeant
Figure 17 : Répartition des patients selon le terme d’accouchement.
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> Dans notre étude 86 nouveau-nés sont nés a terme soit 71,67%.
3. Les données relatives aux nouveau-neés :

a) Le sexe:

sexe

B masculin
M fEminin

Figure 18 : Répartition de nos patients selon le sexe.

» Dans notre étude, I’AO a été diagnostiquée chez 73 gargons contre 47 filles, soit
respectivement 60,8% contre 39,2%.

> Le sexe ratio est de 1,55 en faveur du sexe masculin.
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b) Le poids de naissance :

Pourcentage

inferieur a 1300 entre 12800 =t 2500 g sup a 2500 g

poids de naissance

Figure 19 : Répartition des patients selon le poids de naissance.

» Les informations concernant le poids de naissance ont été trouvées chez 95 cas.

» 55,4% avaient un poids de naissance supérieur a 25009 soit a-peu-pres la moitié des
patients, 33 nouveau-nés avaient un poids entre 1800g et 25009 soit 33,9%, et 10 cas
avaient un poids inférieur a 18009 soit 10,7%.

» Le poids moyen est de : 2700g.

» Le poids des nouveau-nés variaient entre : 1200g et 4100g.

Nouveau-nés a terme Le nombre estimé Pourcentage
Hypotrophes (<2500g) 44 45%
Eutrophiques 52 55%
Indéterminés 24 cas

Tableau 2 : Pourcentage d’hypotrophie chez les nouveau-nés atteints d’atrésie de I’cesophage.

» 45% des nouveau-nés a terme sont hypotrophes.

4. Les circonstances de diagnostic :

a) Le délai de diagnostic :
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» Cette information est recueillie chez 100 cas de nos patients.

> Un diagnostic précoce dans les 1°* 24h a été établi chez 68 nouveau-nés. (68%).
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» Le délai moyen du diagnostic est de 48h.

» Les ages extrémes du diagnostic sont 0 et 552h (23 jours)
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b) Les signes cliniques :

Le signe clinique le plus fréquent et le quasi constant est 1I’hypersialorrhée, constatée chez
76,2% des cas. Les autres signes ont été la conséquence de I’hypersialorrhée, ou en rapport

avec le retard diagnostic.

Signes cliniques Nombre Pourcentage
Hypersialorrhée 91 76,2%
Détresse respiratoire 84 70,4%
Cyanose 63 52,9%
Régurgitation 42 35,7%
Encombrement bronchique 37 30,9%
Vomissement 36 30,2%
Déshydratation 30 25,7%
Refus de téter 28 23,5%

Tableau 3 : Les signes clinigues constatés chez nos patients.

5. Données radiologiques:

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

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

v" Un enroulement de la sonde au niveau du cul-de-sac cesophagien supérieur, dont le
niveau se situe entre D2 et D4, chez tous les patients. Ce qui a permis de confirmer le
diagnostic de I’AO.

v Une aération digestive est notée pratiquement sur tous les clichés, sauf les cas qui se
sont avéres types I.

v' L’état pulmonaire est apprécié sur ce premier cliché. Un état pulmonaire normal a été
observé chez 62,5% cas alors que le reste des malades avaient une pneumopathie a
I’admission, compliquée parfois d’une atélectasie dans 4 cas.

v' la silhouette cardiaque et la position de I’aorte sont difficilement appréciées a cause

des pneumopathies.
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6. Les malformations associées :

Le bilan malformatif n’a pas été fait systématiquement chez tous les nouveau-nés, vu le retard
diagnostic et I’urgence thérapeutique.
Chez les cas qui ont bénéficié de ce bilan qui sont en nombre de 105, les résultats étaient les

suivants :

% des malformations congénitales

45.00%
40.00%
35.00%
30.00%
25.00%
20.00%
15.00%
10.00%

5.00%

0.00%

Figure 22 : Malformations associées a I’atrésie de 1’cesophage.
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a) Les malformations cardiaques :

prolapsus valvulaire E JJB3|
arteria lusoria+ veine cave inférieura3
12083
double [:I
% dilatation des cavités cardiagques
] insuffisance valvulaire
-
— hypertension arterielle pulmonaire
o
= dextrocardie
- tétralogie de fallot
=
E arc aortique droit 8,333
= communication interventriculaire m
[ic ]
E persistance de canal arteriel E
foramen ovale perméeable
communication interauriculaire
I T T T T T
0] S 10 15 20 25
Pourcentage
Figure 23 : Les malformations cardiagues retrouvées chez les houveau-nés atteints d’atrésie de
Pcesophage.

» 54 patients présentaient des cardiopathies congénitales soit 51,43% des patients qui
ont bénéficié de bilan malformatif.

» Certaines de ces malformations ont été dépistées en peropératoire.

b) Les malformations rénales :

Les malformations rénales

M =d de jonction

M rein en fer & chewval

W rzin ectopigue
agénesie rénale

= dysplasie kystigue du
rein

Figure 24 : Pourcentage des malformations rénales retrouvées chez les nouveau-nés atteints

d’atrésie de 1I’cesophage.
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» Elles ont été présentes chez 12 cas soit 11,43% de I’ensemble des nouveau-nés qui ont

bénéficié d’un bilan malformatif.

¢) Les malformations génito-urinaires

40—
30
@
f=>]
]
-]
=
b
o 20
=
L=J
oo
107
D—
amkbiguité micropénis cryptorchidie  hypospadias hydrocéle
sexueslle

Les malformations uro-geénitales
Figure 25 : Les malformations uro-génitales retrouvées chez les nouveau-nés atteints d’atrésie de

Pcesophage.

> Elles ont été retrouvées chez 8 cas soit 5,33% de I’ensemble des nouveau-nés qui ont

bénéficié d’un bilan malformatif.
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d) Les malformations respiratoires :

Les malformations respiratoires

M laryngomalacie

W trachéomalacie

W bronchodysplasie

W atrésie des choanes

Figure 26 : Les malformations respiratoires retrouvées chez les nouveau-nés atteints

d’atrésie de I’cesophage.

» lls représentent 7,14% de 1’ensemble des malformations.

» 12 patients avaient une malformation respiratoire.

e) Les malformations neurologiques :

Les malformations neurologiques
-hémorragie sous-épendymaire
'd:ilatati-on ventriculaire

'agénésie du corps calleux

ldilatation des cornes
B frontales

Figure 27 : Les malformations neurologiques retrouvées chez les nouveau-nés atteints d’atrésie

de ’eesophage.
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> Elles ont été retrouvées chez 10 cas soit 9,52% de 1’ensemble des nouveau-nés qui ont
bénéfici¢ d’un bilan malformatif.

» Ladilatation ventriculaire représente 50% des malformations neurologiques.

f) Les malformations digestives

Pourcentage
IS
(=]

: hernmie hypoplasis +
cdiaphragmatigque abdominale duocdenale

malformations digestives

Figure 28 : Les malformations digestives retrouvées chez les nouveau-nés atteints d’atrésie de

Pcesophage.

» lls représentent 14,27% de I’ensemble des malformations.
» 16 patients avaient une malformation digestive associée.

» Les malformations ano-rectales sont présentes chez 10 nouveau-neés soit 62,4%.

e) Les malformations osseuses et des membres :

Les malformations osseuses

Bl acéenésie radiale

[ agénésie du pouce
les malformations de
l'apophyse transverse

M malformations des cotes
luxation congénitale de
la hanche i B
agénésie du péroné
malformation du rachis

[1'main en pince de crabe

Figure 29 : Les malformations osseuses et des membres retrouvées chez les nouveau-nés

atteints d’une atrésie de I’aesophage.
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9.

Conduite a tenir

a) Préparation a l'intervention :

75% de malades ont bénéficié d’une mise en condition de quelques heures a quelques jours

en réanimation avant I’intervention, dont la durée moyenne est de 1j avec des extrémes de 10h

a 11j. Leurs permettant:

v

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

de recevoir un traitement antibiotique adapté a chaque cas, et de la vitamine K pour
prévenir le syndrome hémorragique du nouveau-né, ce dernier a été présent a
1’admission chez 3 cas de notre série ;

de bénéficier d’une intubation et ventilation artificielle dans 15 cas qui ont été en
détresse respiratoire severe ;

de réaliser la prise en charge des complications pulmonaires causées par le diagnostic
tardif ;

d’avoir une rééquilibration humorale et biologique par perfusion intraveineuse ;

de réaliser un bilan préopératoire qui consiste a un groupage ABO et Rhésus, une
numération formule sanguine, un ionogramme sanguin complet, ainsi qu’un bilan
d’hémostase ;

Puis un bilan malformatif fait essentiellement d’une échographie abdominale ;

transfontanellaire (ETF) et cardiaque.

b) Le traitement chirurgical:

6 patients n’ont pas été opérés (5%) pour les causes suivantes :

v
v

v

un syndrome polymalformatif chez 2 patients ;

une détresse respiratoire sévere chez 3 patients, qui étaient décedé avant méme
I’instauration des mesures de réanimation vue le délai de diagnostique qui était tardif
dépassant dans tous les cas 10 jours ;

et le dernier cas était decédé suite a un choc septique.

Pour les 114 cas qui ont été opérés, les interventions s’étaient déroulées en moyenne a 2 j de

leurs admissions.

Dans notre série 82 de nos cas soit 68,33 % ont bénéficié d’emblée de la cure radicale de la

malformation et chez les 34 restants des nouveau-nés opérés (38,40%) on a procédé d’une
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gastrostomie d’alimentation dans un premier temps, et un rétablissement de la continuité

digestive par la suite.

R/

¢ Cure chirurgicale radicale de la malformation :

Dans tous les cas la voie d’abord était une thoracotomie droite.

La voie transpleurale a été realisée dans 73% des nouveau-nés opérés par thoracotomie et
pour le reste des cas on a procedé de la voie extrapleurale.

La fermeture de la fistule trachéo-oesophagienne a été réalisée dans tous les cas.
L’anastomose était de type termino-terminale, elle a été réalisée sous tension légére a
modérée dans 16 cas et sans tension dans le reste des cas.

Une colostomie associée a la cure de la malformation était réalisé chez 3 patients avec MAR

haute.

0,

** La gastrostomie :

I’ATT était impossible chez 34% de nos patients, IIs ont été différés, apres la confection d’une
gastrostomie d’alimentation avec fermeture de la FOT, lors de cette premicre intervention.
Tous nos malades ayant un type I ou II ont bénéficié¢ d’une gastrostomie d’alimentation.

Pour les 26 malades ayant une OA type Il : 13 patients avaient un large gap entre les 2 CDS,
4 malades ont présenté une désaturation en peropératoire ; 3 de nos cas avaient un syndrome
polymalformatif et un patient avait une artére Lusoria plus double veine cave supérieure
découverte en peropératoire, ils ont bénéficié d’une gastrostomie d’alimentation apres

fermeture de la FOT avec sonde naso-pharyngée sous aspiration continue.
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e type
d'intervention

gastrostomis
B0 cd'alimertation
rétablissement de Iz
continute

nombre de cas

type d'atrésie

Figure 31 : Répartition des cas selon le type d’intervention chirurgicale pour chaque

type anatomique.

10. L’évolution :
a) Les suites postopératoires :

Tous les patients ont été hospitalisés initialement, apres I’intervention, en réanimation et
la durée moyenne était de 9 jours avec des extrémes de 2 jours a 25j. Durant cette
hospitalisation, un ensemble de mesures ont été entrepris :
> installation des patients en position proclive dorsale de 45° avec légére flexion de
la téte ;
» la mise en place d’une sonde d’aspiration ;
» D’antibioprophylaxie, le traitement a base d’IPP et d’’antiémétique ont été
systématiquement prescrits.
» Topacification a été réalisée chez tous les patients qui ont eu une ATT.
» ID’ablation de la sonde trans-anastomotique et du drain ont été faits apres étre assuré

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

Les suites postoperatoires étaient simples chez 39 malades soit 32,5% alors que 81

malades (87,5%) ont présenté des complications.
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Les complications Nombre de cas Pourcentage

Le lachage anastomotique 13 10,73%
Sténose 6 6,66%
Pneumopathie 15 12,5%
Péritonite 4 3,3%

Infection nosocomiale 12 10%

Pneumothorax 16 13,3%
Pleurésie 3 2.91%
extravasation de la sonde de gastrostomie 3 2,91%
RGO 10 10,5%
Infection de la paroi 2 5,73%
médiastinite 3 2.91%
Septicémie 15 12,5%

Tableau 4 : les complications postopératoires.

b) L’évolution a moyen terme et a long terme :

Lors de I’exploitation des dossiers de nos patients, on a remarqué une absence des
informations concernant le suivi a moyen terme et a long terme, sauf ceux qui ont été ré-
hospitalisés pour I’une des complications ci-dessus :

A moyen terme, les complications étaient :

» une sténose anastomotique survenant dans 6 cas, révélée par une dysphagie et
confirmée par la fibroscopie digestive haute. Ce malade a bénéficié des séances de
dilatation avec une nette amélioration ;

» une pneumopathie sévére survenant chez 7 patients, dont 3 sont décédés dans un

tableau de choc septique ;

A long terme on note que :
» 5 patients ont présenté un reflux gastro cesophagien (RGO) sans sténose
anastomotique.
» 4 patients ont présenté un RGO avec dysphagie sur sténose anastomotique, ces cas ont

bénéficié des séances de dilatation oesophagienne.
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11. La mortalité:

a) Le taux de mortalité -

Le nombre de déces dans notre série est de 54 patients soit un taux de mortalité de 45.45%.

décés

M sortant
décéds en
preocperatoire

= decede en
postoperataire

Figure 32: le taux de mortalité.

b) Le délai de survie :
Le délai moyen de survie était de 16 jours avec des extrémes de 3 jours a 40 jours.

¢) Description de la population des décédés :

®,

«» L'age gestationnel et poids de naissance :

Nombre de cas Pourcentage
décédés
Poids de naissance | <1,8 7 17,07%
(Kg) 18a25 16 39,03%
>25 18 43,90%
Indéterminés 12
Age gestationnel Prématuré 22 41,50%
A terme 31 58,49%

Tableau 5 : Le poids de naissance et ’Age gestationnel des décédés
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» 10,07% des nouveau-nés décédés avaient un poids de naissance inférieur a 1800g,
39,03% avaient un poids entre 1800g et 2500q, et il était supérieur a 25009 dans
43,9%.

» Parmi les 53 nouveau-nés décédés, 22(41,5%) étaient des prématurés, et 31 (58,49%)

étaient nés a terme.

% Le délai de diagnostic :

Délai de diagnostic Nombre de cas Pourcentage
<24h 32 74,41%

24h et 72h 5 11,62%
>72h 6 13,95%
Indétermineés 10

Tableau 6 : Le délai de diagnostic chez les décédés.

32 des 43 nouveau-nés décédes soit 69,81% ont été diagnostiqués dans les premiéres 24h.

+* Les malformations associées :

Parmi les 54 nouveau-nés décédés, 49 ont bénéficié du bilan malformatif, ce dernier a montre
que 31 patients ont une malformation associée soit 43,39%

11 polymalformées ;

Deux hernies diaphragmatiques ;

Deux MAR ;

Deux dextrocardies ;

Une atrésie duodénale ;

Une hypoplasie de tube digestif plus foramen ovale perméable et communication inter
auriculaire ;

Une trachéomalacie ;

Un syndrome de jonction plus hypertension artérielle pulmonaire ;

Un rein ectopique ;

Un arc aortique droit plus agénésie rénale ;

¢ L'intervention chirurgicale :
47 des nouveau-nés operés étaient décédés, dont 28 avaient subi une intervention en un seul

temps, et 19 avaient bénéficié d’une gastrostomie d’alimentation.
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0,

¢ Complication post opératoire :
Parmi les 53 nouveau-nés décédés, 47 ont été opérés, dont :

e 2 avaient une péritonite ;

e Un patient avait une pleurésie plus lachage des sutures ;

e Un autre cas avait un pneumothorax plus lachage des sutures ;

e 18 patients avaient une septicémie d’origine nosocomiale ;

e 4 patient avaient une septicémie plus pneumothorax ;

e 8 avaient une infection nosocomiale dont 5 a localisation pulmonaire ;
e 6 patients avaient un pneumothorax ;

e 2 avaient une pneumopathie sévere.

Ili. Etude analvtiaue

Dans cette partie nous allons analyser les différents facteurs impliqués dans la survenue de

déces chez les nouveau-nés atteints d’atrésie de 1’cesophage.

1. ANALYSE EPIDEMIOLOGIQUE

a) Age gestationnel

M sur vivants
B cécédes

nombre de cas

a terme prématurité

Figure 33 : Relation entre I’age gestationnel et la survenue de déces.
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Age gestationnel Total Déces Risque relatif
Prématuré 34 22

A terme 86 31 1,79
Total 120 53

Tableau 7 : Relation entre I’Age gestationnel et la survenue de déces.

» Parmi les 53 patients décedés 22 étaient des prématurés Le risque relatif est 1,79.

b) Lieude l'accouchement :

Accouchement Total Décés Risque relatif
A domicile 9 5

Médicalisé 79 35 1,25
Total 88 44

Tableau 8 : Relation entre ’accouchement 2 domicile et le risque de survenue de décés.

c) Lesexe:

nombre de cas

masculin

W survivants
décédés

fEminin

Figure 34 : Relation entre le sexe et la survenue de déces.
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Sexe Total Déces Risque relatif
Masculin 73 36

Feminin 47 17 1.36

Total 120 >3

Tableau 9 : Relation entre le sexe et la survenue de déces.

» Le risque relatif est 1,36.

2. ANALYSE CLINIQUE

a) Poids de naissance :

Poids en KG Total Déces Risque relatif
<2,5 43 23

> 2,5 52 18 1,54

Total 95 41

Tableau 10 : Relation entre ’hypotrophie et la survenue de décés

» Le risque relatif est 1,54 (un poids de naissance <2,5 kg multiplie par 1,54 le
risque de survenue de décés chez les nouveau-nés atteints d’atrésie de

I’cesophage).

b) Le délai du diagnostic et I'dge d’admission

Age du diagnostic  Total Déces Risque relatif
< 24h de vie 68 32

> 24h de vie 32 11 1,32
Total 100 43

Tableau 11 : Relation entre le délai du diagnostic et la survenue du déceés

» Un diagnostic tardif au-dela de 24h majore par 1,4 le risque de survenue de déces

chez les nouveau-nés atteints d’atrésie de 1’cesophage.
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3. Les malformations associées

Les malformations Total Déces Risque relatif
Associées

Présente 56 31

Absente 49 18 1,5
Total 105 49

Tableau 12 : Relation entre les malformations associées et la survenue de déces.

» Le risque relatif est 1,5. (La présence de malformations est un facteur de risque
important pour la survenue de décés chez les nouveau-nés atteints d’atrésie de
I’cesophage).

» Parmi les 49 nouveau-nés décédés, 31 avaient des malformations associées soit
63,26%.

4. Types d’atrésie de I'cesophage

Type d’atrésie de Total Déces Risque relatif
I’cesophage

-1 20 10

-1V 93 42 1,10
Total 117

Tableau 13 : Relation entre le type de Patrésie de I’cesophage et la survenue de décés.

» Lerisque relatif est de 1,10.
» Les types I et 1l sont de mauvais pronostics.
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5. La classification pronostique de WATERSON
WATERSON * décés Crosstabulation

décés

non oui Total
WATERSOM A Le nombre des cas 18 7 25
pourcentage des cas T2,0% 28,0% 100,0%
L 3 B Le nombre des cas 27 13 40
pourcentage des cas 67, 5% 32,5% 100,0%
[ Le nombre des cas 10 27 arv
pourcentage des cas 27.0% 73,0% 100,0%
Total Le nombre des cas 55 47 102
pourcentage des cas 53,9% 46,1 % 100,0%

Tableau 14 : Survenue de décés en fonction de la classification de WATERSON.

» Le taux de mortalité selon les différents stades de la classification pronostique de
WATERSON a été respectivement de 73 pour le stade C, 32,5 pour le stade B et 28
pour le stade C.

» Dans notre série on constate alors que le stade C de la classification de
WATERSON est de mauvais pronostic.

6. Analyse de la prise en charge thérapeutigue :

a) Délai de la prise en charge chirurgicale.

Délai de la prise  Total Déces Risque relatif
en charge

chirurgicale

<48h de 92 33

I’hospitalisation

>48h de 22 13 1,64
I’hospitalisation

Total 114 46

Tableau 15 : Relation entre le délai de la prise en charge chirurgicale et la survenue de déces .

» Le retard de la prise en charge chirurgical multiplie par 1,4 le risque de survenue de

déces.
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b) L’intervention chirurgicale :

M cccéces
M =urvivants

nombre de cas

gastrastomie rétablissement de continuite

I'intervention chirurgicale

Figure 35 : Relation entre le type d’intervention chirurgicale et la survenue de déces.

Intervention Total Déces Risque relatif

Gastrostomie 35 17
d’alimentation

Cure complete 79 30 1,27

114 47
Total

Tableau 16 : Relation entre le type d’intervention chirurgicale et la survenue de déces.

» On constate un taux de déces plus important lors de la réalisation de la gastrostomie
d’alimentation.

> Lerisque relatif est de 1,27.
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1. Epidémioclogie

1. La fréquence:
a) Al'échelle mondiale :

L’atrésie de 1’cesophage associée ou non a une fistule survient chez 1/2500 a 1/4000
naissances vivantes.

Plusieurs registres européens et aux états Unis ont permis, depuis plusieurs années, une
surveillance épidémiologique de la majorité des malformations congénitales dont 1’atrésie de

I’cesophage [81].

Les résultats de ces différents registres montrent 1’absence de variation importante de
I’incidence (ou de la prévalence) de cette malformation depuis 3 a 4 décennies :
v de 1980 a 1995 (27 registres) : elle concerne 2,12 pour 10 000 naissances vivantes
v de 1995 a 2009 (43 registres) : elle concerne 2,12 pour 10 000 naissances vivantes
selon Eurocat [82,83].

Le registre Eurocat existe depuis 1979 avec actuellement la surveillance de plus de 1,7
million de naissances annuelles et regroupe des registres régionaux menant des études basées
sur la population [84]. Les registres adhérents a Eurocat s’engagent a inclure toutes les
anomalies congénitales du diagnostic pré ou post-natal, le nombre de naissances vivantes, les
morts feetales au-dessus de 20 SA, et les interruptions de grossesse pour anomalies
congénitales.
La prévalence de 'AO a été ¢tudiée récemment par une étude spécifique au sein
d’EUROCAT, montrant :

v’ une prévalence globale de 2,36 pour 10 000 naissances.

v’ une variation régionale de 1,27 a 4,55 pour 10 000 naissances.

v'une stabilité depuis plus de 2 décennies.

v’ Le taux de prévalence le plus haut en Europe a été enregistré en Finlande : 4,1 pour

10.000 naissances.
Le registre national de ’AO en France a été créé en 2008 par le Centre de référence des

affections congénitales et malformatives de 1’cesophage (CRACMO). 1l s’agit d’un registre a

I’échelle nationale s’intéressant uniquement a 1’AO. Son but est d’évaluer 1a prévalence de
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cette malformation congénitale chez les enfants nés vivants en France et son évolution dans le
temps. Il collecte également les informations anténatales, les prises en charge néonatales ainsi
que le suivi pendant 1 an de tous les patients porteurs d’une AO en France, ce qui le distingue
des autres registres européens ou nord-américains.

v' La prévalence en 2008 était de 1,97 pour 10 000 naissances vivantes en France.

National Birth Defects Prevention Network (NBDPN) est un organisme americain créé en
1997 par les Centers for Disease Control and Prevention (CDC). Les données proviennent de
45 programmes de surveillance dans 30 états. La NBDP Study est une étude observationnelle,
basée sur la population et cas contrdle de femmes ayant procréé aux Etats-Unis.
National Birth Defects Prevention Network a calculé la prévalence de I’atrésie de 1’cesophage
de 2003 & 2007.

v’ La prévalence de I’atrésie de 1’cesophage était de 2,12 pour 10 000 naissances.

v Le taux était variable selon les régions entre 0,96 et 4,53 pour 10 000 naissances

[85].

Une étude eépidémiologique large a été récemment faite en fédération de Russie sur la période
de 2000 a 2013, les données ont été obtenues a partir de registre des malformations
congénitales basé sur la population dans 24 régions le nombre totale de naissance était de
6 478 706.

v’ La prévalence de I’atrésie de I’acesophage était de 2,03 pour 10 000 naissances.

v' Le taux était variable selon les régions entre 1,26 et 2,81 pour 10 000 naissances [86].

Au niveau international, The International Clearinghouse for Birth Defect Surveillance and
Research (ICBDSR) a calculé¢ la prévalence de I’atrésie de I’cesophage pendant une période de
10 ans de 1987 a 2007, 18 registres ont participé a cette étude de différentes régions
géographiques (Europe, Canada, USA, Amérique Latin.....).

v' La prévalence de I’atrésie de I’cesophage était de 2,44 pour 10 000 naissances.

v' Le taux était variable selon les régions entre 1,77 et 3,68 [87].
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Registre Nombre de Prévalence c Notes
(période d’observation) registre Pour 10 000
Fédération de Russie 24 2,03 1,92-2,15 Sans IMG

(2000-2013)

EUROCAT (2001-2012) 40 2,36 2,16-2,56 Avec IMG
EUROCAT (2001-2012) 40 2,19 1,97-2,41 Sans IMG
EUROCAT (1987-2006) 23 2,43 2,30-2,57 Avec IMG
NBDPN (2003-2007) 14 2,12 1,96-2,29 Sans IMG
ICBDSR (1987-2007) 18 2,44 2,2-2,45 Sans IMG

IMG : interruption médicale de grossesse.
TABLEAU 17 : la prévalence de ’atrésie de 1’aesophage selon les études.

f) Al'échelle nationale :

Au Maroc, I’AO reste mal estimé en raison du petit nombre d’études faites et qui sont toutes
dominées par rapports de cas et des petites séries.

Notre ancienne  Notre Série de Notre série Série de Série de
série (de Ancienne Masmoudi 2016 Loughlimi Marzouki
Chahid 1998) Série (réanimatio Marrakech Fes 2014 [92]
[88] (de EL n néonate 2012 [91]
Maaroufi Rabat(2007)
2006) [89] [90]
Nombre de cas 50/3ans 46/3ans 62/3ans 120/6ans 31/2ans 46/3ans
Fréquetnce /an  16,66/an 15,33/an 20,33/an 20/an 15,5/an 15,33/an

TABLEAU 18 : L’incidence annuelle dans certaines séries marocaines.

v" Tenant compte des données du tableau 17, le taux d’incidence dans notre série ainsi que
la série de Masmoudi (20cas/an) sont les plus élevé en comparaison avec les incidences
de la pathologie dans les autres séries marocaines (15,3 cas par an a 20,33 cas par an).

v Ces variations de I’effectif des cas selon les séries et de la fréquence d’AO sont dues a
des variations des modalités de recrutement, de 1’expérience et la réputation des centres

hospitaliers; la fréquence étant élevée dans les centres considérés comme référence en
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chirurgie pédiatrique. Ces variations avec nos anciennes séries sont dues au degré de

connaissance de cette affection dans le milieu médical et paramédical, d'ou I’importance

d’entreprendre des efforts de formation et de sensibilisation aupres des professionnels de

santé.

2. Le sexe:
Nom d’auteur Année Nombre de cas Sexe ratio
Notre Série 2016 120 1,55
Série de Cassina 2016 407 1,69
Italie [93]
Série de Sfeir 2015 638 1,3
France [94]
Série Yu Feng 2016 130 1,4
Chine [47]
Série de Natalia 2016 1235 1,25
Russie [86]
Notre ancienne série | 2006 46 1,2
El Maaroufi [89]
Série de Loughlimi 2012 31 1,6
Marrakech [91]
Série de Marzouki 2014 46 1,42
Fes [92]

TABLEAU 19 : tableau comparant le sexe ratio dans notre série avec d’autres séries.

v Dans la majorité des séries on note une prédominance masculine comme le montre

plus en détails le tableau n°18, bien que certaines études ont déclaré qu’il n’y a pas de

prédominance de sexe pour ’atrésie de 1’cesophage [95,96]

v Dans notre série, on note une prédominance masculine. En effet, le sexe masculin était

intéressé dans 60,8% des cas avec un sexe ratio de 1,55.
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3. Leterme:

Nom d’auteur Année Nombre de cas Taux de prématurité
Notre Série 2016 120 28,33%
Serie de Cassina 2016 407 36,4%
Italie [93]

Série de Sfeir 2013 307 35%
France [98]

Osei-Nketiah 2016 85 9,3%
Ghana [97]

Seérie Troebs 2016 30 40%
Germany [99]

Notre ancienne série | 2006 46 19,5%
El Maaroufi [89]

Série de Loughlimi 2012 31 3%
Marrakech [91]

Série de Marzouki 2014 46 28,26%
Fes [92]

TABLEAU 20 : tableau comparant le taux de prématurité dans notre série avec d’autres séries.

» Presque un tiers des nouveau-nes porteurs d’une atrésie de I’cesophage naissent avant le
terme (age gestationnel < 37 SA), cette proportion augmente en cas d’anomalies associées.
Cette prématurité est probablement liée a I’hydramnios associ¢ a 1’atrésie de 1’cesophage.

» Dans notre série, le taux de prématurité était de 28,33% ce qui rejoint les résultats trouvés
par les autres auteurs.

» On note que deux séries faisaient 1I’exception, la série de Loughlimi avec un taux de

prématurité était seulement de 3% et la série d’Osei-NKketiah avec un taux égal a 9,3%.

4. Poids de naissance

-Le poids de naissance est un €¢lément trés important a étudier, puisqu’il constitue avec
d’autres parametres des éléments pronostics.
-Waterston et al [100] sont les premiers a avoir évalué la survie des atrésies de I'oesophage en

fonction du poids de naissance. Dans leur article, ils reprennent la série des 218 patients pris
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en charge au Great Ormond Street Hospital depuis le début des succes chirurgicaux dans cette
pathologie. Les taux de survie obtenus (30% pour les moins de 25009 et 12,5 % pour les
moins de 1800g) sont significativement inférieurs a celui obtenu pour les enfants de plus de

2500g sans pathologie pulmonaire ou malformation congénitale associée, qui est de 94 %.

-Le pronostic des nouveau-nés de tres petit poids de naissance porteurs d'une atrésie de

I';esophage s'est amélioré au cours de ces derniéres années :

» Chez les enfants entre 1000 et 1500g, le taux de survie est actuellement comparable a
celui des nouveau-nés a terme, quelle que soit la prise en charge chirurgicale initiale
[101].

» Les nouveau-nés de moins de 1000g restent par contre une population a risque, avec un
taux de mortalité significativement supérieur de I'ordre de 50 %. Chez ces enfants, quoi
que Choudhury [102] et al ont montré qu’un faible poids de naissance (B1500 g) n'a pas
d’impact sur la survie.

-Le taux d’atrésie de 1’cesophage est significativement élevé chez les nouveau-nés avec un

faible poids de naissance [95,96] ceci peut étre lie a la présence d'autres anomalies

congénitales associées [95].

-Les résultats de notre étude comme dans d’autres €tudes récentes (tableau n°21) ne

rejoignent pas ces données puisque 55% de nos patients avaient un poids de naissance >

2500g.
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Auteurs Année Nombre de cas Poids moyen de
naissance

Notre Série 2016 120 27009

Série de Brethet 2015 76 2530g

Canada [106]

Série de Sfeir 2013 307 25619

France [98]

Osei-Nketiah 2016 85 2730g

Ghana [97]

Série Yu Feng 2016 130 2830g

Chine [47]

Notre ancienne série | 2006 46 25629

El Maaroufi [89]

Série de Loughlimi 2012 31 25809

Marrakech [91]

Série de Marzouki 2014 46 24609

Fes [92]

TABLEAU 21 : Comparaison du poids moyen de nos malades avec celui des autres séries.

» On remarque que le poids moyen de nos malades est proche de celui trouvé dans les
autres séries.

5. L’age maternel :

La relation entre 1’Age maternel et le risque de 1’atrésie de I’cesophage a fait 1’objectif de
plusieurs études, mais les resultats obtenus étaient partiellement contradictoires. Certaines
études ont montré un taux éleve de la malformation chez les nouveau-nés des femmes avec
des ages extrémes [103], d’autres auteurs ont prouvé que le risque de 1’anomalie est plus élevé
chez les meres agées de >35ans [104], alors que certaines études n’ont trouvé aucune relation

entre 1’dge maternel et 1’atrésie de 1’cesophage [105].
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Auteurs Année Nombre de cas pourcentage des meres
agées de moins de 35
ans

Notre Série 2016 120 69,39%

Série de Natalia 2016 1235 78,4%

Russie [86]

Série de VVermes 2015 221 78,73%

Hongris [46]

Série de Cassina 2016 407 72,4%

Italie [93]

Série Yu Feng 2016 130 77,69%

Chine [47]

Série de Masmoudi 2007 62 75,79%

Rabat [90]

TABLEAU 22 : Comparaison du pourcentage des méres de nos cas ayant moins de 35 ans avec

celui des autres séries.

» Ces séries ont montré que la majorité des meres avaient moins de 35 ans, on note que

dans notre série ce taux est un peu plus bas de celui retrouvé dans les autres séries.

6. La parité:

La parité semble avoir un impact sur le risque de I’atrésie de 1’cesophage. Plusieurs études
faites ont montré qu’une faible parité chez la meére augmente le risque de survenue de
I’anomalie chez 1’enfant comme le montrent les études ci-dessous, alors qu’une étude faite sur

60 malades, a trouvé un taux élevé de I’anomalie dans les cas avec une parité < 1 ou >3 [40].
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Auteurs Année Nombre de cas | pourcentage
des premiers-neés
Notre Série 2016 120 55,49%
Série de Natalia 2016 1235 59,78%
Russie [86]
Serie de Vermes 2015 221 56,1%
Hongris [46]
Série Yu Feng 2016 130 72,3%
Chine [47]
TABLEAU 23 : Comparaison du taux des premiers-nés dans notre série avec celui des autres
séries.

» La parité dans notre étude est trés rapprochée des autres études réalisées.

7. Classification anatomique :

Auteurs Type | Type Il Type Il Type IV
Notre Série 13,39% 4,46% 67,86% 14,29%
Série de Sfeir 8% 3% 88%

France 2015 [94]

Série de Garabedian | 9,61% 1% 86,53% 2,14%
France 2014

Série de Brethet 10% 2% 81% 7%

Canada 2015 [106]

Série May Long 11% 4% 85%

Royaume-Uni 2016

[107]

Série Elmaaroufi 4,5% 89% 2%
Rabat 2006 [89]

Série de Loughlimi 7% 93%

Marrakech 2012 [91]

Série de Marzouki 15,2% 4,4% 60,9% 19,5%

Fes 2014 [92]

TABLEAU 24 : les types anatomiques selon Ladd dans les différentes séries.
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» Dans notre série, le type 11l de Ladd était la forme anatomique la plus fréquente,
retrouvée dans 67,86% des cas, ce taux est un peu plus bas de celui retrouve dans les

autres séries. (Tableau n°23)

Ilil. Diagnostic positif

1. Le diagnostic prénatal
a) Echographie feetale

L’cesophage normal n’est habituellement pas visualisé lors des échographies de dépistage. En
effet, sa lumicére est collabée et ses parois sont d’échogénicité similaire a celle des organes
adjacents. Son étude doit répondre a des critéres de validité tels que ceux décrits par Develay-
Morice et al [109]. L’cesophage normal doit apparaitre sous la forme de plusieurs feuillets
alternant hyper- et hypoéchogénicité (la musculeuse apparaissant hypoéchogéne) entre la
trachée et I’aorte et la lumiére de 'cesophage doit étre a égale distance de la paroi antérieure
de l'aorte (jonction crosse de lI'aorte—aorte descendante) et de la paroi postérieure de la trachée

(carene).

L’atrésie de I’cesophage est habituellement suspectée au troisieme trimestre de la grossesse
devant la découverte échographique de signes indirects tels que I’hydramnios et un estomac
absent ou de petite taille, signes peu spécifiques de I’AO [108]. Dans les cas avec fistule (la
majorité), ’estomac peut étre visible car rempli par le liquide pulmonaire provenant de la
fistule. Méme en 1’absence de fistule, 1’estomac peut €tre partiellement rempli par les
sécrétions de la muqueuse gastrique [110]. L’hydramnios n’est pas non plus un signe
spécifique d’AO. Il survient le plus souvent apres 24 semaines d’aménorrhée (SA) expliquant

ainsi le DAN souvent tardif [111].
Inversement, la quantité de liquide amniotique peut étre normale en cas d’AO. Dans 1’étude
de Brantberg et al sur 48 AO, dont 44% dépistées en anténatal, seules 58% d’entre elles

présentaient un hydramnios [111].

La valeur prédictive positive de la combinaison de ces deux signes (hydramnios et estomac

non vu ou de petite taille) est faible entre 40 et 56 %, avec de nombreux faux positifs [110].
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En effet, un estomac petit ou absent et un hydramnios peuvent étre observés dans d’autres
pathologies a I’origine de trouble de la déglutition comme des maladies neuromusculaires, des

anomalies du systeme nerveux central ou de la face [113].

Dans 1’étude de Choudry et al., I’AO n’a été confirmée que dans 2 des 25 cas d’estomac
absent ou petit associé¢ a d’autres anomalies avec un taux global de faux positif de 77,5%
(47% en cas de suspicion de forme isolée et 92% en cas de suspicion de forme associéee)
[114].

Le diagnostic anténatal échographique peut étre amélioré par la visualisation d’une image
liquidienne cervicale ou médiastinale correspondant a la dilatation du cul de sac supérieur
(CDS) borgne de I’cesophage lors des mouvements de déglutition (“pouch sign” des anglo-
saxons).

Ce signe pourrait donc étre visualisé dans la plupart des AO avec ou sans fistule et peut étre
considéré comme pathognomonique de I’AO [110].

Dans la littérature, les 26 cas d’AO suspectés en anténatal par la visualisation de cette image
liquidienne se sont confirmés en postnatal [110]. Cependant, Solt et al retrouvaient une
disparition secondaire entre 21 et 33 SA chez 6 feetus présentant un “pouch sign” cervical mis
en évidence entre 18 et 29 SA [115]. Aucun des enfants n’était porteur d’'une AO a la
naissance. Les faux positifs existent donc aussi pour ce signe et pourraient étre dus a une
dilatation transitoire de 1’hypopharynx secondaire a un défaut de péristaltisme transitoire (17).
Dans I’étude de Brantberg et al, sur 21 cas d’atrésie de 1’cesophage diagnostiqués en prénatal,
seuls 43% avaient un cul de sac cesophagien dilaté [111].

Donc I’absence de visualisation du cul de sac dilaté n’exclut pas 1’atrésie de 1’cesophage
[109,111].

Yagel décrit dans un cas clinique 1’utilisation de 1’échographie 3D avec acquisition du volume
puis visualisation secondaire du pouch sign aprés traitement secondaire de 1’image [116].
L’utilisation des modes 3 et 4D en échographie pourrait permettre de diminuer le temps

d’examen et d’augmenter la sensibilité.

D’autres auteurs ont essay¢ d’évaluer en anténatal le pronostic, notamment par la mesure de la

taille du défect dont on sait qu’il a un impact majeur sur la chirurgie a la naissance. Cette

94



ATRESIE DE L’(ESOPHAGE RESULTATS ET ANALYSES

mesure peut étre évaluée sur une coupe sagittale du thorax de fagon directe par la visualisation
de P’interruption des lignes hyperéchogenes (signal de 1’cesophage) ou de fagon indirecte par
le signe de “I’empreinte trachéale”. Ce signe correspond a une bascule postérieure de la
trachée au niveau du defect, cette bascule étant possible en raison d’anomalies de la paroi
trachéale en cas d’AO [117]. Lataille du défect est alors exprimée en nombre de vertebres.

Quarello et al ont étudié 7 feetus suspects d’AO en échographie. En postnatal, un défect est
considéré comme long s’il est supéricur ou égal a la hauteur de trois vertébres. Dans cette
étude, un faux positif a été observé. Il s’agissait pourtant d’un feetus présentant une absence
d’estomac associé a un hydramnios sans visualisation du CDS supérieur dilaté. Le défect avait

été évalué a trois vertébres en anténatal.

En conclusion, 1’association des trois signes (hydramnios, estomac absent ou de petite taille et
présence d’un cul de sac supérieur dilaté¢), surtout s’ils persistent lors d’examen
échographiques successifs, augmente la sensibilité du DAN. La valeur prédictive positive de
cette association est comprise entre 60 a 100% avec 80 a 100% de sensibilité [112,113].
Ainsi, a chaque fois qu’une atrésie de 1’cesophage est suspectée en raison d’un hydramnios
associé a un estomac absent ou de petite taille, une exploration attentive de la région cervicale
et du thorax feetal devrait étre réalisée sur des examens échographiques répétés et prolongés

pour améliorer le DAN d’atrésie de I’cesophage.
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Il apparait entre I'aorte (Ao) et la trachée (Tr), entre les deux
triangles. Sa lumiere est indiquée par la fleche oblique. Les deux
doubles fleches sont placées sur la musculeuse cesophagienne
(apparaissant hypo échogene) et indiquent I'égale distance que
I'on doit retrouver entre aorte, lumiére cesophagienne et trachée.

Figure 36 : Aspect normal de I’cesophage.

HeronWemer

Figure 38 : Hydramnios et non visualisation
de I’estomac

Back posterior

Figure 39 : Mesure anténatale du défect [108]
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b) Place de I'RM

L’IRM permet de s’affranchir des difficultés liées a la position feetale et a 1’échogénicité

maternelle. Son objectif est a la fois de confirmer la suspicion d’AQO, mais aussi de rechercher
des anomalies associées de diagnostic échographique difficile, comme les malformations de la
charniére ano-rectale ou encore pour le syndrome CHARGE. Le plan sagittal est d’acquisition

plus aisée.

Pour Langer et al. le diagnostic d’atrésie de 1’cesophage est pos¢ en cas de non visualisation
de la partie intra thoracique de I’cesophage en séquence pondérée T2 (100% de sensibilité,
80% de spécificité et 83 % de VPP sur une série de 10 AO suspectées en échographie et 5
confirmées) [112].

Cependant, dans I’étude de Lévine et al sur 85 IRM pour anomalies thoraciques, 1’oesophage
n’était pas suivi dans sa totalité dans 64% des cas [118]. En conséquence, la non visualisation
d’une partie de I’cesophage comme seul critere diagnostique de I’AO conduirait a de

nombreux faux positifs.

Dans I’étude de C. Garabedian, trois feetus avaient une AO: dans un cas la portion thoracique
de I’cesophage était visualisée alors que dans les deux autres cas I’cesophage n’était pas vu.
D’autres signes ont ét¢ décrits en IRM comme la dilatation de ’hypopharynx, 1’absence de

I’estomac ou la visualisation directe de la fistule (un cas clinique) [108].

La visualisation de la dilatation du cul de sac cesophagien supérieur est certainement plus
facile en IRM (figure 4) et les séquences d’IRM fonctionnelles permettent une amélioration
du diagnostic par la visualisation des mouvements de déglutition du feetus et la mise en

évidence de la dilatation du CDS supérieur [108].

Cependant, I’IRM, tout comme 1’échographie, a des limites liées a la nécessité d’observer des
mouvements de déglutition du feetus lors de I’examen ou a la présence de mouvements actifs
feetaux nombreux du fait d’un hydramnios, ce qui peut augmenter la durée d’examen ou étre a
I’origine d’artéfacts [119]. Lorsqu'un amniodrainage est indiqué, la réalisation de ce geste le

jour précedent I'lRM peut permettre de faciliter I'acquisition des séquences IRM.
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c) Réle de I'analyse biochimique du liquide amniotique

Du fait des anomalies de déglutition observées dans ’atrésie de 1’cesophage, il est possible
d’étudier les modifications des enzymes digestives dans le liquide amniotique & partir de 18
SA [108].

Dans une étude de Czerkiewicz et al, 44 feetus porteurs d’une AO ont été comparés avec 88
cas d’hydramnios et 88 cas de feetus ayant une quantité normale de liquide amniotique [120].
Les protéines dans le liquide amniotique, I’alpha foetoprotéine (AFP) et les enzymes
digestives incluant les gamma-glutamyl transpeptidase (GGTP) étaient dosées pour chacun
des feetus. Un indice d’AO a été €élaboré (AFP X GGTP). En utilisant un seuil de 3, il permet
le diagnostic de I’AO avec 98% de sensibilité et 100% de spécificité, quel que soit le type
anatomique.

Ces resultats sont extrémement intéressants dans la mesure ou une amniocentése est souvent
réalisée en cas de suspicion d’AO pour vérifier I’absence d’anomalie chromosomique.
L’analyse du liquide amniotique peut étre aussi réalisée lors d’un amniodrainage dans un
contexte de menace d’accouchement prématuré. Toutefois une étude prospective est

nécessaire afin d’évaluer ’impact de cette analyse biochimique du liquide amniotique sur le

diagnostic anténatal de I’AO.

Figure 40 IRM séguence T2. A. Cul-de-sac supérieur (—). B. Bas oesophage (—). C, Petites
estomac (—).
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Nom d’auteur Année Nombre de cas Taux de diagnostic
antenatal

Notre Série 2016 120 8,86%

EUROCAT 2012 1222 36,5%

Série de Sfeir 2013 307 20%

France [98]

Serie de Garabedian | 2014 469 24,3%

France [108]

Osei-Nketiah 2016 85 0%

Ghana [97]

Série de Brethet 2015 76 38%

Canada [106]

Notre ancienne série | 2006 46 4%

El Maaroufi [89]

Série de Loughlimi 2012 31 0%

Marrakech [91]

Serie de Marzouki 2014 46 6,25%

Fes [92]

TABLEAU 25 : taux de diagnostic prénatal dans plusieurs séries.

» Notre série regoint les séries marocaines et les séries des pays en voie de développement
avec un taux de depistage anténatale qui ne dépasse pas 9%. En revanche, ce taux est égal
a 36,5% selon EUROCAT.
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2. Le diagnostic postnatal :
a) Clinique :
% a- Ala naissance :
L’atrésie de 1’cesophage est une malformation a rechercher systématiquement lors de
I’examen initiale de tout nouveau-né en salle de travail. Seul un diagnostic ultra-précoce,
avant toute manifestation clinique, et a fortiori avant toute tentative d’alimentation, permet de

mettre en route sans délais les mesures destinées a protéger les poumons qui est un élément

capital du pronostic. [2]

La détection de la perméabilité de 1’oesophage est donc réalisée de la fagon suivante [2]. On
introduit délicatement dans la bouche du nouveau-né une sonde gastrique (type Salem
charriere 10). Cette sonde doit progresser sur une longueur préalablement calculée en
mesurant la distance du tragus a 1’ombilic. Une fois la sonde introduite dans 1’estomac, il est
indispensable d’effectuer le « test a la seringue ». Ce dernier consiste a injecter 10 a 20 ml
d’air a l’aide d’une seringue connectée a la sonde de Salem et a ausculter la région
épigastrique pour s’assurer que I’air passe bien dans I’estomac et que la sonde ne s’est pas
enroulée dans 1’oesophage ou dans la bouche. Ce test reste impératif car la simple aspiration
a la seringue permet le plus souvent de ramener ce qu’on croit étre du liquide gastrique mais
qui n’est en cas d’atrésie, qu’une accumulation de salive dans le cul-de-sac supérieur de

I’oesophage.

En cas d’atrésie de 1’oesophage, la sonde donne I’impression de buter contre un obstacle qu’il
ne faut surtout pas tenter de vaincre en raison du risque de perforation oesophagienne.
Lorsque la sonde s’enroule dans le cul-de-sac supérieur (car ce dernier est souvent distendu),

c’est le test a la seringue qui fait le diagnostic.

Le test a la sonde est soumis a des erreurs diagnostiques :
e Un enroulement de la sonde dans le cul de sac supérieur ou dans le pharynx si
la sonde est trop molle.
e Le passage de la sonde a travers la fistule trachéo-cesophagienne donnant une

fausse impression d’un cesophage intact [2,5].
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A D’inverse, il peut arriver que la sonde bute alors qu’il n’existe pas d’atrésie. Ce peut étre le

cas d’une sonde rigide ou trop pointue [2].

Auteurs Année Nombre de cas | Pourcentage de diagnostic précoce <24h
Notre Série 2016 120 68%
Série de Pedersen 2012 1222 83,4%
[133]

Série de Sfeir 2013 151 83,1%
France [98]

Osei-Nketiah 2016 85 7,69%
Ghana [97]

Notre ancienne série | 2006 46 54%

El Maaroufi [89]

Série de Loughlimi 2012 31 6,5%
Marrakech [91]

Seérie de Marzouki 2014 46 47,83%

Fes [92]

Tableau 26 : Tableau comparatif du taux du diagnostic précoce de nos malades avec celui des

autres séries.

» On note une amélioration du pourcentage des cas, qui ont été diagnostiqués précocement

par rapport a notre ancienne série de 2006. Ce pourcentage est élevé par rapport aux autres

séries marocaines ainsi que celle de Ghana. En revanche, il reste diminué en comparaison

avec les séries des pays developpés.

¢ _b- Diagnostic tardif :

Si la perméabilité cesophagienne n’a pas été verifiee a la naissance, le nouveau-né devient

symptomatique dans les premiéres heures de vie et les symptomes classiques apparaissent :

v L’hyper salivation malgré des aspirations itératives ;

NN NN

La détresse respiratoire ;
La distension abdominale ;

L’encombrement broncho-pulmonaire ;
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A ce stade, une pneumopathie de déglutition vient alourdir la prise en charge d’ou
I’intérét d’un diagnostic précoce [2]. Un diagnostic retardé jusqu'a I’apparition des
signes cliniques n’est plus acceptable dans la pratique pédiatrique actuelle selon L.

spitz [5].

b) Radiologie

Méme si le diagnostic clinique semble évident, il doit étre confirmé au moins par une

radiographie thoraco abdominale de face et de profil centrée sur D3 D4.

Elles sont réalisées au mieux avec une sonde cesophagienne en place, aprés avoir injecté un
peu d’air dans la sonde, de facon a distendre le cul-de-sac supérieur et donner un contraste
négatif. Il est impératif pour le clich¢ de face d’inclure I’abdomen pour évaluer I’aération

digestive.

La sonde digestive s’enroule dans ce cul-de-sac, généralement entre la 2éme et la 4éme

vertébre dorsale, ce qui constitue un argument diagnostique important.

Dans ce cas, il faut analyser 1’aération des structures digestives sous-diaphragmatiques :

*s’il n’y a pas d’aération digestive, il s’agit soit d’une atrésie de I’cesophage pure (type 1), soit
d’une atrésie de I’aesophage avec fistule oeso-trachéale sur le cul-de-sac proximal (type I1).
+s’il existe de 1’air en quantité importante dans 1’estomac et dans I’intestin gréle, 1’atrésie de
I’cesophage s’associe a une fistule oeso-trachéale s’abouchant dans le cul-de-sac distal (type

Il ou IV).

Lorsque I’air stagne dans I’estomac et le distend, il faut évoquer une atrésie duodénale
associée, ce qui nécessite de réaliser une échographie abdominale pour apprécier la
morphologie du duodénum.

Sur la radiographie de thorax de face, la position de la crosse de ’aorte doit, si possible, étre
précisée. En effet, la voie d’abord chirurgicale est habituellement droite et pourrait étre rendue

difficile en cas d’arc aortique anormal [121].

La radiographie permet donc de :
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(\

Confirmer le diagnostic.

(\

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

Préciser le type anatomique.

Apprécier I’état pulmonaire.

Visualiser une malformation associée vertébrale ou costale.

SN NEE NN

Apprécier la silhouette cardiaque et la position de 1’arc aortique.

Toute injection de produit de contraste dans le cul de sac supérieur est inutile et dangereuse a

cause du risque de fausse route et d’inondation pulmonaire.

SESERE Y

Figure 41: une radiographie thoracigue chez un malade de notre série montrant un enroulement

de la sonde au niveau du CDS supérieur.

ill. Les malformations associées :

L’atrésie de 1’cesophage est souvent associée a d’autres malformations congénitales. La
fréguence de ces malformations rapportée dans les différentes séries, variaient de 35% a 67%

des cas. Cette fréquence justifie de les chercher de principe en prénatal a I’échographie
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obstétricale a chaque fois le diagnostic d’AO est suspecté, et aprés la naissance par un bilan

systématique.

Dans notre série de 59% nos patients avaient une malformation congénitale associee, ce taux
est proche de ceux trouvés par les autres séries, sauf dans la série de Série de Osei-
Nketiah/Ghana 2015.

1. Les malformations cardiovasculaires :
Leurs fréquences rapportées dans les différentes series varient de 32% a 66%. Elles sont tres
variables, mais les plus fréquentes sont la communication interventriculaire (CIV), la
tétralogie de fallot, la communication inter-auriculaire et le canal artériel. Certaines
cardiopathies sont particulierement graves : canal atrio-ventriculaire, ventricule unique,
hypoplasie du cceur gauche.., et peuvent étre responsables de décés avant toute cure
chirurgicale de I’atrésie de 1’cesophage ou dans les suites postopératoires [2], D’ou I’intérét de
les rechercher avant I’intervention a I’examen clinique, a la radiographie thoraco —abdominale

et a ’échographie cardiaque.

Les anomalies des gros vaisseaux mettent plus rarement en jeu le pronostic vital mais peuvent
étre source de difficultés opératoires. Elles sont souvent la conséquence d’une anomalie de
développement de I’arc aortique : arc aortique droit (AAD), double arc aortique, artére sous-

claviere droite rétro-cesophagienne.

Plusieurs séries montrent que ces anomalies sont souvent associées avec une AO avec un
long gap, aux anomalies cardiaques sévéres et au syndrome de VACTREL. Cette association
souléve I’hypothése qu’un mécanisme commun peut conduire a toutes ces malformations :

v' Les défauts de la créte neuronale qui sont impliqués a la fois dans les voies digestives
et le développement du cceur peuvent jouer un rdle comme il a eté proposé dans le
modeéle animal [122].

v' Une autre hypothése suggére que ces anomalies vasculaires peuvent méme étre
incriminées dans la survenue d’AE par la pression exercée par ces vaisseaux Sur les
organes médiatisnaux [123].

Les anomalies vasculaires ont une symptomatologie variable, elles peuvent étre

asymptomatiques comme elles peuvent se manifester par un tableau respiratoire sévére ou une
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dysphagie et elles sont rarement diagnostiquer en préopératoire par 1’échographie ou le transit
pharyngo-cesophagien [106].

La présence de la veine cave supérieure a gauche (LSVC), résulte de la persistance de la
veine cardinal antérieure gauche, est observee dans pres de 10% des nourrissons atteints
d’atrésie de I’cesophage. En fonction de la trajectoire de la veine cave supérieure gauche, les
complications peuvent se produire, par exemple la thrombose du sinus coronaire et 1’arythmie
[124].

2. Les malformations musculo-squelettiques
Leur fréquence varie entre 10% et 18%.
Les anomalies vertébrales associées a 1’atrésie de 1’cesophage sont généralement limitées a la
région thoracique [5]. 1l peut s’agir d’anomalies vertébrales numériques ou morphologiques
associees ou non a des anomalies costales.
Les hémi-vertébres non compensées entrainent aussi de lourds problémes orthopédiques.
Les anomalies de membres peuvent étre présentes, essentiellement au niveau du rayon

externe (I’agénésie radiale) [125].

3. Les malformations gastro-intestinales :

Leur fréquence varie de 8% a 39% dans les différentes séries. Ces malformations sont
particuliérement a type de : malformations ano-rectales et les atrésies duodénales.

La fréquence de la sténose hypertrophique de pylore est de 7,5% selon une étude établie sur
une large population [126], cette fréquence est 30 fois plus élevée par rapport a la population
générale. La symptomatologie clinique était essentiellement a type de vomissement et
d’intolérance alimentaire [127].

La littérature a défini la fréguence de malrotation entre 3-5%, cette anomalie peut étre
asymptomatique comme elle peut étre diagnostiquée suite a I’apparition du volvulus qui
constitue sa complication létale, une étude récente a montre que cette malrotation est plus
fréquente en cas d’AO de type Ill, 83% des patients ayant une malrotation sont de type Il
[128].

Quelques rares cas d’hernie diaphragmatique associée a une atrésie de 1’cesophage ont été
rapportés [129], cette association reconnue d’étre mortelle.

D’autres anomalies occasionnellement associées ont été rapportées : Atrésie duodénale,
duplication cesophagienne kystique, diverticule de Meckel, atrésie du gréle ou du colon,
dilatation segmentaire du gréle et la maladie de Hirschprung [130].
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4. Les malformations urogénitales :

La fréquence varie de 8% a 21%.

Les malformations urinaires sont extrémement diverses et intéressent tout le  tractus
urinaire, elles sont représentées par 1’agénésie rénale unilatérale ou bilatérale, le rein poly
kystique, le rein en fer a cheval et les anomalies de l'uretére [131]. Actuellement
I’échographie rénale suffit a dépister les uropathies qui, seules, justifient un bilan urologique
plus complet [1].

Les malformations génitales sont dominées par les cryptorchidies, les hypospadias, les
anomalies du développement sexuel et elles s’integrent généralement dans le cadre d’une

association syndromique.

5. Les malformations respiratoires hautes :
La fréquence de ces anomalies reste mal connue. Trés peu d’études ont été réalisées pour
évaluer I’incidence de ces anomalies, elles sont principalement: la trachéomalacie ; la
laryngomalacie ; le diasteme ; la paralysie trachéale et la sténose sous glottique. [1], deux
études récentes ont montré une incidence élevée des anomalies laryngo-trachéale chez les
enfants ayant une AO.
La pathologie respiratoire reste la premiére cause de morbidité et de mortalité précoce chez

les patients porteurs d’AO, elle peut étre réduite par le diagnostic et la PEC précoce [132].

Les autres malformations
On distingue :
% Les malformations du systeme nerveux : Hypoplasie du corps calleux, la
myéloméningocele, microcéphalie, hydrocéphalie. Elles représentent 7.1% [131].
+« Les malformations de bas appareil respiratoire : 1’agénésie pulmonaire [131].
+» L’atrésie des choanes
% Les malformations oro-faciales : dysmorphie faciale, bec de lievre, narine

surnumeéraire, frein lingual [131].
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Auteurs Les malformations

Cardiaques |Digestiveq Uro-génitales | Squelettiqu Neurologiqu [Faciales VACTREL|% des

et rénales es s malforma
et des tions
extrémités
Notre Série 51,42% | 15,23% | 19,04% 9,52% 9,52% 6,06% 9% 59%
Série de 54,24% | 16,17 22,44% 50% 8,49% 7,16% 16,62% | 57%
Garabedian
France 2014
[108]
Série de 32,5% 21,4% | 1,3% 6,3% 7,05% 35%
Osei-Nketiah
Ghana 2015 [97]
Série de Cassina | 52,7% 31,9% | 26,9% 34,1% 6% 12,9% 57%
Italie 2016 [93]
Série d’Anne 66,2% 69% 29% 6% 40% 67%
Hsen [132]
Notre ancienne | 21% 28% 14% 2% 7% 4,34% 8,5% 49%
série
ELmaaroufi
2006 [89]
Série de 22,6% 6,5% 13% 16% 12,9% 6,45% 42%
Loughlimi
Marrakech 2012
[91]
31,7% 2,64% | 17,04% 8,15% 6,61% 17,20% | 2,17% 60,9%

Fés 2014 [92]

Tableau 27 : Répartition des malformations associées dans notre série comparée avec d’autres

études
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IV. Diagnostic différentiel [89, 121,125]

Le diagnostic différentiel se pose aux 2 périodes diagnostiques : c’est-a-dire en prénatale et en
post natal

Prénatal :

Le diagnostic différentiel est celui de I’hydramnios dont les causes sont trés nombreuses.

En post-natal :
Les différents diagnostics différentiels de 1’atrésie de 1’cesophage en période post-natal sont :

1. Les anomalies Iatrogénes

Le diagnostic différentiel se pose avec la perforation iatrogénique de 1’cesophage ou de
pharynx par la sonde nasogastrique lors de I’examen systématique de nouveau-né, lors d’une
manceuvre obstétricale, d’une intubation traumatique urgente ou d’aspirations pharyngées
agressives.

Dans ces cas la salive est sanglante.

L’examen du pharynx, correctement €xposé avec un laryngoscope et aspiré, permet
facilement de voir la plaie pharyngée.

Si le pharynx parait normal, une oesophagoscopie au fibroscope souple est realisée sans
anésthésie, elle permet de voir la perforation et de vérifier la perméabilité oesophagienne.

A la radiographie standard le diagnostic différentiel avec une perforation oesophagienne
iatrogene doit étre évoque lorsque la position de la sonde digestive est inhabituelle : situation
trop haute ou trop basse par rapport a T2-T4, trop postérieur, difficulté a visualiser le cul-de-

sac supérieur apres I’injection d’air, voir pneumo-médiastin ou pneumothorax.

2. Les anomalies spontanées

Stenose congeénitale de I’cesophage : il existe trois types, se manifeste par des vomissements
répétés, une dysphagie ou des signes respiratoires en rapport avec des inhalations répétées, le
diagnostic est souvent retardé et 1’opacification cesophagienne demeure 1’examen clé du

diagnostic.

L’anneau cesophagien : il s’agit d’une obstruction partielle périphérique de la lumiére

cesophagienne causée par un tissu membraneux ou diaphragmatique.
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Généralement, elle est asymptomatique sinon elle se manifeste par des vomissements répétés,
dysphagie et parfois elle nécessite des aspirations plus tardives dans la vie.

Les duplications cesophagiennes tubulaires : Ces Iésions sont souvent asymptomatiques et
sont le plus souvent identifiées par hasard & l'autopsie. Cependant, des signes peuvent
apparaitre en rapport a la compression des structures avoisinantes. Il peut s’agir d’une
compression trachéale avec un stridor, d’une compression bronchique avec une géne
respiratoire. L’cesophage lui-méme peut etre comprimé avec apparition de nausées et de

vomissements.

L’cesophage court congénital : Un cesophage anormalement court est accompagné d'un
emplacement intra-thoracique d'une partie de I'estomac. Les symptdmes sont souvent présents

a la naissance et comprennent le reflux gastro-cesophagien et les vomissements.

La fente laryngo-trachéo-cesophagienne : ¢’est une anomalie médiane entre le larynx, la
trachée postérieure et la paroi antérieure de 1'eesophage. A 1’échographie néonatale on note la
présence d’hydramnios et d’une petite image gastrique.

En postnatal, elle se caractérise par la fréquence des aspirations apres le repas. D’autres

anomalies y sont associées notamment une fistule trachéo-cesophagienne.

V. Le bilan préopératoire :

Le séjour du nouveau-né dans 1’unité de réanimation permet aprés la mise en condition, de
rassembler les éléments du bilan préopératoire

L’objectif principal de bilan préopératoire est d’identifier les malformations associées qui
vont guider les indications chirurgicales.

Donc on cherche principalement les malformations qui vont participer a la gestion de 1’acte

chirurgicale, par la suite on peut étaler ce bilan [134].

Le bilan malformatif

1. L’examen clinique
On reconnait facilement :
- Une dysmorphie faciale qui peut évoquer une anomalie chromosomique ou d’autres
anomalies morphologiques.
- Une imperforation anale.

- Une agénésie radiale.
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- Une ambiguité sexuelle.
- Une atrésie des choanes.

- Une abolition des pouls fémoraux [2].

2. Laradiographie thoraco abdominale de face
Elle permet de :
Rechercher une une image en double bulle caractéristique d’atrésie duodénale,
Déceler les malformations costo- vertébrales, une anomalie de la silhouette cardiaque en
faveur d’une cardiopathie congénitale ou absence du bouton aortique a gauche évoquant un

arc aortique droit [2].

3. L’échocardiographie
Elle permet de :
Déceler les cardiopathies congénitales qui sont les plus fréguemment associées a cette
pathologie, d’autant plus les cardiopathies congénitales cyanogeénes avec lésions canalaires-
dépendantes qui peuvent nécessiter une gestion anesthésique particuliere ou une chirurgie
cardiaque préalable.
En outre, 1’échocardiographie recherche les malformations des gros vaisseaux notamment la
présence d’un arc aortique droit qui e reproduit dans 4% des cas [135].
Si le diagnostic positif d'un arc aortique droit est fait en préopératoire, la réparation
chirurgicale doit étre réalisée a travers une thoracotomie gauche.
L'importance d'échocardiographie préopératoire ordinaire est mise en évidence par plusieurs
études [134] tandis que d'autres présentent des données pour modérer cette proposition, la
présence a I'échocardiographie préopératoires d’une cardiopathie congénitale et/ou d’un AAD
change rarement le plan opérationnel, y compris le choix de thoracotomie droite ou gauche

dans les cas associés AAD [134].

4. L’échographie abdominale
Elle apprécie la morphologie du duodénum quand une atrésie duodénale est suspectée a la
radiographie standard ou autre malformation gastro-intestinale associée.
Elle permet de Vvérifier la présence des deux reins, de diagnostiquer une malformation rénale
et de dépister une dilatation des voies urinaires [89].
Elle constitue avec 1’échocoeur et la radiographie standard des examens de routine chez tout

nouveau-né ayant une atrésie de I’cesophage [134].
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5. Le scanner tridimensionnel [136,137].
L’utilité¢ de la tomodensitométrie préopératoire en cas d’AO avec fistule oesotrachéale reste
controversée.
Plusieurs études ont été réalisees pour bien élucider les avantages et les inconvénients de cette
imagerie dans la prise en charge d’AO avec fistule oesotrachéale.

Le scanner permet :

une bonne preécision des traits anatomiques complexes de la malformation ;

I’appréciation du gap existant entre les deux CDS ;

la recherche des malformations associées ;

I’estimation de la distance ente la fistule et le cardia avec précision.

Ces parameétres permettent ainsi une meilleure orientation avant la chirurgie, mais leurs
rentabilités peuvent étre gérées au cours de I’acte chirurgical. En outre, le codt reste élevé
sans oublier les effets néfastes des radiations ionisantes.

Ainsi, les problemes de codt et de sécurité emportent sur son efficacité, donc I’utilisation de
scanner tridimensionnel ne peut pas étre généralisée comme bilan préopératoire standard en
cas d’AO.

Table 2 Review of literature.

S No Author Year CT Other Abnomnalities Radiation Hazard  Cost Cardiac Sedation
Technique Effectiveness  Anomalies
1 Johnson etal 1985 Axial images None Concern shown None None No mention
2 Tam et al 1987 Midline sagittal None Superior to axial  None None No mention
3 Lam et al 199 3D CT None No mention None None Sedated
- Fitoz et al 2000 3D CT Tracheomalacia Dose mentioned None None Not used
in two but no concem
5 Luo et al 2002 3DCT None No mention None None No mention
6 Ratan et al 2004 Midline sagittal 4 ARM, | Absent radius, Concern shown Concem shown None Not used
3 vertebral anomalies
7 Mahalik etal 2012 3D CT 3 ARM, | butterfly Deemed hazardous Concem shown TOF, PDA, 20 Sedated
vertebra double SVC 10 not
8 Suetal 2012 Helical CT 8 (Musculoskeletal, Dose mentioned None 9 Cardiac Not used
gastrointestinal, and concem shown anomalies
chromosomal)
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ANTERIOR 3D CT RECON VIEW OF EA + TEF (SHORT GAP)

Figure 42 : visualisation d’une AO avec FOT par le scanner tridimensionnel (vue antérieur)

{ POSTERIOR 3 D CT RECON VIEW (TEF NOT VISUALIZED)

Figure 43 : non visualisation d’une AO avec FOT par le scanner tridimensionnel (vue

ostérieure

6. Endoscopie préopératoire
L’indication de trachéobronchoscopie préopératoire reste toujours controversée. Certains
auteurs optent pour sa réalisation systématique en préopératoire avec un taux de 43-60% de

chirurgiens pédiatres seulement qui utilisent cet examen [138,139].

Elle permet d’avoir un impact sur la prise en charge dont 21-45 % des cas d’AQO, par la
possibilité¢ de visualiser la fistule ceso-trachéale et de préciser son siége exact au niveau de

I’arbre trachéobronchique surtout si sa position est inhabituelle la trachéobronchoscopie
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cherche également d’autres malformations d’arbre trachéobronchique, et moins généralement

de fissure ou sténose subglottique trachéobronchique [140].

La présence de trachéomalacie peut alerter des cliniciens au besoin du moyen non-invasif

apres extubation

La trachéobronchoscopie préopératoire permet d’exclure la présence d’une fistule proximale
dans les atrésies cesophagiennes pure dont 20-33% cas [140].
L’esophagoscopie peut constituer une alternative a la bronchoscopie, elle permet d’exclure

une fistule proximale et de préciser la longueur du CDS supérieur.

L’intubation endoscopique préopératoire de fistule oesotrachéale est réalisée dans le but de
faciliter la réparation chirurgicale par une sonde de Fogarty, I'occlusion de cette fistule par le
ballon aide la ventilation et le drainage gastrique trans-trachéal sélectif comme le montrent

certaines études [134].

La bronchoscopie doit étre réalisée sous anesthésie générale en mode ventilation spontanée,
en préopératoire immédiat juste avant 1’intubation et la thoracotomie [134]. Son utilisation
doit étre prudente chez les nouveau-nés prématurés ou ceux avec des troubles respiratoires, vu
qu’ils peuvent ne pas tolérer la ventilation spontanée. Il est préférable d’utiliser une
bronchoscopie rigide, pour éviter les troubles ventilatoires que peut entrainer une fibroscopie
flexible, mais des complications telles que la désaturation en oxygéne, une ventilation
inadéquate, un traumatisme des voies respiratoires, laryngospasme ou bronchospasme ont été

connues pour se produire a la fois avec la bronchoscopie rigide et flexible [134].

113



ATRESIE DE L’(ESOPHAGE RESULTATS ET ANALYSES

Figure 44 : image bronchoscopigue visualisant une FOT distale.

Figure 45 : image bronchoscopique visualisant une FOT proximale.[5]

7. L’échographie médiastinale :
Une éetude a été faite par Gassner et Galey dans le but d’évaluer I’apport de 1’échographie
médiastinale couplée a I’échographie abdominale dans le diagnostic d’une atrésie de
I’cesophage et dont les résultats étaient trés satisfaisants : sur 16 malades avec une atrésie de
I’cesophage confirmée par la radiographie ou avec fistule ceso-trachéale isolée, I' échographie
a permis de poser le diagnostic d’une atrésie type I1I dans 12 cas et type I dans un cas, deux
FOT supérieurs ont été diagnostiquées d’abord par 1’échographie médiastinale et confirmés
plus tard par fluoroscopie. Dans deux cas trois avec FOT isolée, la localisation de la fistule a
été faite par échographie en détectant les bulles d'air en mouvement, La longueur du CDS
supérieur et les caracteristiques de sa paroi, la position de la crosse aortique, ainsi que des

malformations associées, ont pu étre documentées chez tous les malades [141].
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L’échographie médiastinale peut étre proposée pour apprécier la longueur du CDS supérieur
et ses rapports avec la crosse de 1’aorte, avec un abord supra ou latéro-sternale. Il est utile
d’instiller un peu de sérum physiologique par la sonde dans le cul-de-sac supérieur pour
mieux le mettre en évidence [142]. Cet examen n’est pas actuellement de la pratique courante

et sa place reste a préciser.

+* Le reste de bilan malformatif

La radiographie du rachis doit étre réalisée si une anomalie vertébrale a été suspectée sur la
radiographie thoraco-abdominale ;

- L’échographie transfontanellaire est indiquée en cas de prématurité, a la
recherche d’une hémorragie intra-ventriculaire. Il permet également de mettre en
évidence une malformation cérébrale [5] ;

- Le caryotype doit étre fait s’il y a présence de plusieurs malformations associées
avec une dysmorphie évocatrice d’une anomalie chromosomique particuliére [5].

Selon certains auteurs, il doit étre systématiquement réalisé [2].

®,

* Autres bilans:
Un bilan sanguin doit étre systématiquement réalisé avant 1’intervention, ce bilan doit
comporter : numération formule sanguine, groupage, ionogramme, les gaz du sang, le bilan

d’hémostase, la protéine C réactive et des prélevements bactériologiques périphériques.

L’état pulmonaire doit étre apprécié vu que la présence d’un état pulmonaire altéré peut

interdire tout traitement chirurgical temporairement.

Au terme de ce bilan, le chirurgien dispose de tous les éléments du choix de la tactique
thérapeutique et d’une premicre évaluation pronostique :
e Type anatomique d’atrésie en particulier I’existence ou non d’une fistule oesotrachéale
inférieure ;
e Age gestationnel et poids de naissance ;
o Etat pulmonaire
e Existence ou non d’une malformation pulmonaire congénitale associée, en particulier
cardiague pouvant mettre en jeu le pronostic vital.
e (’est en fonction de ces critéres que les différentes classifications pronostiques ont été

établies
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Vi. Traitement chirurgical:

1. Buts:

¢ Ligature de la FOT pour supprimer toute communication entre 1’cesophage et 1’arbre
trachéobronchique ;

++ Restauration de la continuité oesophagienne qui peut étre différée en fonction de 1’état
de santé de nouveau-né et le type anatomique de I’AO ;

«+ Assurer une alimentation entérale précoce [134].

2. Déroulement de I'intervention et techniques chirurgicales :

a) Installation du malade
La position semi-couchée est la position de choix, avec le c6té droit élevé a 45° et le bras

droit placeé sur la téte

b) Anesthésie
L'anesthésie est maintenue au cours de I’intervention chirurgicale avec un agent anesthésique
volatile.
Le nouveau-né est ventilé par une ventilation mécanique avec pression positive et hydraté

avec une solution cristalloide [143].

c¢) La thoracotomie :
La voie d’abord la plus utilisée est une thoracotomie postéro-latérale droite au niveau du
4éme espace intercostal, sans résection costale Les différents plans musculaires sont parfois
incisés mais il est préférable de les refouler sans sectionner leurs fibres musculaires afin de
minimiser les séquelles musculo-squelettiques. La thoracotomie gauche doit étre utilisée en

cas d’un arc aortique droit.

d) L’abord du médiastin :
L’abord du médiastin peut se faire par voie transpleurale ou extrapleurale, le choix entre ces
deux méthodes est I’objet de controverse [2] ; La voie transpleurale est rapide et elle permet
une meilleure exposition du médiastin mais elle expose a plus de risque infectieux en cas de
lachage anastomotique et entraine une symphyse pleurale qui peut géner un éventuel
deuxiéme temps opératoire [2] alors que la voie extrapleurale est plus longue, mais elle a
I’avantage de protéger la cavité pleurale et minimiser les conséquences infectieuses en cas de

lachage anastomotique [144,5]
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e) Lerepérage et la ligature de la fistule
La ligature de FTO se fait par des points de sutures absorbables ou non absorbable. 1l est
important de s'assurer qu’aucune bronche de 1’aorte n’a été disséquée d’une fagon iatrogéne
[134].
Certains auteurs préconisent une trachéoscopie préopératoire pour optimiser le repérage et la

ligature de la FOT mais cette technique n’est pas encore largement adoptée [145].

f) Ladissection de CDS

Il est préférable de réaliser la dissection de CDS avant la ligature de FOT.

L'eesophage proximal est alors identifié a I'entrée thoracique en demandant a I'anesthésiste de
pousser vers le bas le tube présent dans la lumiere de la poche cesophagienne proximale. Cette
poche doit étre suffisamment mobilisée pour permettre une anastomose avec 1'cesophage
distal. La dissection de CDS se poursuit jusqu’a ce que sa longueur adéquate soit obtenue ou
que la poche soit disséquée au maximum, et cette dissection doit étre prudente car le CDS est
trés adhérent a la face postérieure de la trachée. Enfin, le CDS est incisé pour étre prét a

I'anastomose [134].

g) La réalisation de I'anastomose cesophagienne
L'anastomose cesophago-cesophagienne est réalisée par des points séparés en utilisant du fil
résorbable 5.0. Un tube trans- anastomotique est souvent passé avant l'achevement de
I'anastomose. Il permettra une alimentation entérale précoce. Un drainage thoracique est

ensuite mis en place [134].

1
N

1 : eesophage supérieur 2 : esophage inférieur.
A : Séparation de 'eesophage de la trachée en fermant la fistule au ras de la trachée
B : Suture cesophago-aesophagienne
Figure 46 : Cure chirurgicale d’une atrésie de I’cesophage de type IIL.
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h) Atrésie de I'cesophage avec un long gap
La gestion chirurgicale de I'OA avec un long gap demeure un défi important [146].

A I'heure actuelle, il n'y a pas de consensus sur la définition de I'OA avec un long gap.

Plusieurs discussions sont concentrées uniquement sur I'OA pure, [147] bien qu'une meéta-
analyse récente confirme que plusieurs cas d’AO avec un long-gap se produit avec une FOT
distal. [148] 1l existe un consensus donnant la priorité a la conservation de 1’cesophage natif

, plutot que de procéder d’emblée avec un remplacement cesophagien.

En revanche, d’autres études avaient conclu que la conservation de I’cesophage natif est

probablement nuisible au bien-étre de I'enfant. [149]

Différentes méthodes ont été developpées pour surmonter les difficultés opératoires en

matiére de I’abord chirurgical de I’AO avec un long gap [134]:

La dissection et la mobilisation de la partie distale de 1’cesophage en utilisant des myotomies
circulaires [154].

La technique de FOKER et al qui consiste a 1’utilisation de fils de traction externes pour
allonger les parties de l'cesophage et les rapprocher I'une de l'autre et puis la réalisation de
I’anastomose secondairement. La complication la plus redoutable avec cette technique est le
lachage des points de sutures. Pour éviter ceci une modification de la technique a émergé, qui
consiste a la fixation de petits tubes de silicone aux deux bouts cesophagiens 1a ou la tension

est élevée [157].

Nagaya et al ont proposé une méthode d'évaluation de la tension de I'anastomose en plagant
une agrafe métallique dans la trachée sur le site de la fistule et d'évaluer la distance entre ce
clip et a la fois le site de I'anastomose et la jonction gastro-cesophagienne.

Cette méthode est basée sur la notion que I'étirement de I'eesophage est directement lié a la
tension de l'anastomose et que cette information peut prédire les complications
postopératoires possibles. Un étirement de moins de 5 mm est considéré comme bien toleré
[156].
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L’oesophagostomie cervicale, longtemps réalisée dans ce cas de figure, n’a plus sa place
aujourd’hui car elle sacrifie une longueur non négligeable du segment cesophagien supérieur,

diminuant ainsi les chances d’une suture cesophago-cesophagienne ultérieure [157].

Lorsqu’il s’agit d’une atrésie de type I et qu’aucune fistule ne risque de Iéser les poumons,
une sonde de Replogle est positionnée dans 1’cesophage supérieur et mise en aspiration
continue et le chirurgien réalise une gastrostomie d’alimentation.

11 s’agit d’une gastrostomie chirurgicale dont la position doit tenir compte de 1’éventualité
d’un remplacement cesophagien ultérieur par du tissu gastrique ou colique. Lorsqu’il ne s’agit
pas d’une atrésie de type I, la fistule oeso—trachéale est fermée, une gastrostomie est mise en
place. La gestion de ces patients est ensuite identique a celle des patients avec atrésie de type
I [157].

L’attitude thérapeutique secondaire sera réalisée soit par allongement ou remplacement

cesophagien :

®,

¢ Lallongement de I'cesophage:

Il est possible d’attendre simplement que les culs-de-sac cesophagiens « grandissent » et se
rapprochent I’un de I’autre afin de pouvoir réaliser une suture ultérieure sans trop de tension.
Cependant cette technique nécessite d’attendre 2 a 4 mois en hospitalisation, avec un risque
accru de pneumopathie d’inhalation, et la suture a terme n’est pas toujours réalisable. Pour
ces raisons de nombreuses équipes ont proposé d’allonger les culs-de-sac cesophagiens
artificiellement.

L’allongement peut se faire a 1’aide de bougies introduites dans le cul-de-sac supérieur voire
dans le cul-de-sac inféerieur.

Ces techniques peuvent étre associees a une dilatation hydrique du segment inférieur de
I’;esophage voire méme a un rapprochement des bougies a [’aide d’un champ
électromagnétique.

Récemment des techniques plus sophistiquées de traction sont proposées. Elles imposent de
réaliser une thoracotomie ou une thoracoscopie initiale afin de mettre en place les fils
tracteurs sur les 2 segments cesophagiens. Ces fils sont soit fixés sous traction au fascia para-
vertébral, soit extériorisés a la paroi thoracique au travers de tubes siliconés, permettant de les
faire coulisser et d’exercer ainsi une traction sur les segments cesophagiens au travers de la

peau [157].

119



ATRESIE DE L’(ESOPHAGE RESULTATS ET ANALYSES

% Le remplacement cesophagien :
Il est parfois envisagé en premiere intention, mais plutét dans le cas ou une technique
d’allongement n’a pas ¢été suffisante pour permettre une anastomose oesophago-
cesophagienne, ou en cas de complication grave aprés une anastomose primitive ou
secondaire ayant entrainée une perte d’une partie de I’cesophage natif.
Deux organes sont principalement utilisés pour remplacer 1’cesophage chez 1’enfant c’est le

colon et I’estomac.

R/

¢ L'emplacement du néo cesophage :

La plastie cesophagienne réalisée a partir du tissu gastrique ou colique peut étre placée soit
dans le médiastin, en lieu et place de 1’cesophage natif, soit dans le thorax, soit en position
retro sternale. Le fait de confiner la plastie cesophagienne dans un espace restreint comme le

lit cesophagien peut parfois limiter sa dilatation ultérieure [157].

0,

¢ Choix d’une technigue de remplacement cesophagien :

Aucune technique de remplacement cesophagien n’est idéale. C’est pour cette raison que
beaucoup de chirurgiens pédiatres tentent de ne pas y avoir recours, en cherchant a tout prix a
conserver 1’cesophage natif. C’est également pour cette raison que chaque chirurgien cherche
a utiliser la technique dont son équipe a le plus 1’habitude afin d’éviter toute complication
ultérieure [157].

g) Le traitement par thoracoscopie
En 1999, Lobe et al ont été les premiers a réaliser une intervention mini invasive pour la cure

de I’atrésie de I’cesophage, ensuite, il y a eu quelques séries de cas publiés sur cette technique
[158].

L’intervention est réalisée sous anesthésie générale avec intubation trachéale. Les opioides a

base de fentanyl sont parfois préférées [134].
Afin de réaliser la meilleure exposition possible, ’enfant est placé dans une position

intermédiaire entre le décubitus latéral gauche et le décubitus ventral, ce qui permet la bascule

antérieure du poumon et une meilleure vision du site opératoire [134].
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Trois trocarts sont introduits pour acceder a la cavité thoracique. Le premier trocart, de 5 mm,
est insére juste en dessous de la pointe de I'omoplate sur la ligne axillaire postérieure dans le
5éme espace intercostal. Deux autres trocarts supplémentaires (3mm et 5mm) sont introduits

au-dessus et au-dessous du premier, dans la ligne mi- axillaire.

Une insufflation du dioxyde de carbone avec une pression de 4 mm hg est réalisée pour créer

un pneumothorax et ainsi le poumon du cété opeéré sera affaissé.

La veine azygos et le nerf vague seront ensuite identifiés.

La fistule distale est ensuite mobilisée le plus prés possible vers la trachée puis ligaturée

L’anastomose a points séparés est ensuite réalisée au vicryl 5.0 micro pointe aprés mise en
place d’une sonde de nutrition entérale. Seule I’étape de suture est plus difficile a réaliser en
thoracoscopie, mais est accessible et reproductible aprés formation dans des centres experts

en laparoscopie.

Puis la mise en place du drain thoracique en fin d’opération [134].

Les bénéfices attendus de la réparation par thoracoscopie sont :

Eviter les séquelles musculo-squelettiques de la thoracotomie : La moitié des enfants opérés
d’atrésie de 1’oesophage par thoracotomie vont développer une scoliose supérieure a 10°
d’angulation, avec un risque de 13 par rapport a la population générale [147]. Plus de la
moitié des patients présentent des anomalies vertébrales, préedominant au niveau cervical, et la
plupart ne sont pas diagnostiquees a la naissance ou pendant la croissance. La thoracoscopie,
par le bénéfice pariétal quelle apporte, pourrait étre d’un réel apport. Cependant, les
indications chirurgicales de ces scolioses sont rares. Le risque de scolioses imputables a la
synostose costale seule, secondaire a la thoracotomie, est d’environ 30 % selon la littérature
[148].

Le bénéfice réel et évident de la thoracoscopie est la petite taille des cicatrices, presque

invisibles a 1 mois postopératoire.
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La qualité de I’image (haute définition) fournie par la caméra et I’optique 5 mm 30 ° ainsi que
le grossissement permettent une vision parfaite des structures anatomiques, des 2 culs-de-sac
cesophagiens et de l'innervation oesophagienne a préserver. Ceci permet de limiter le
traumatisme tissulaire des berges anastomotiques par 1’instrumentation, et la traction sur une
trachée déja malformee lors de la ligature de la fistule [159].

L’approche perpendiculaire de la fistule permet sa dissection in situ avec une localisation du
point d’entrée dans la partie membraneuse de la trachée.

La dissection de CDS est aussi améliorée avec la capacité de s’étendre en haut dans le cou si

nécessaire.

Néanmoins, la realisation de la thoracoscopie est beaucoup plus exigeante que la
thoracotomie, a la fois en terme de technique, ainsi que la nécessité d'une excellente
anesthésie néonatale. En conséquence, les chirurgiens qui souhaitent procéder a la réparation

par thoracoscopie doivent avoir des compétences avancées en chirurgie mini-invasive [134].

Une enquéte récente auprés des chirurgiens pédiatriques a révélé que la thoracotomie est
pratiquée par 94% des chirurgiens, [150] bien que ce nombre soit réduit a seulement 50%
lorsque I’enquéte concerne des chirurgiens qui s'intéressent a la chirurgie mini-invasive

[151].

Cette technique n'est pas indiquée pour les atrésies de 1’cesophage avec une longue distance
entre les 2 culs-de-sac ; ceci nécessite une dissection plus invasive et il peut y avoir des
difficultés avec I'anastomose des portions proximale et distale de 1'eesophage, conduisant a un

temps chirurgical assez long, ce qui ne justifie pas la réparation mini-invasive [134].

Des soucis ont eté soulevés concernant le stress physiologique exprimé par les nouveau-nés
au cours de ce type de chirurgie, sous forme d’une hypercapnie entrainant une acidose et
I’hypoperfusion cérébrale ; c’est pour cela qu'une enquéte a été réalisée a 1’aide de la
spectroscopie infrarouge, et qui a montré que la thoracoscopie n’est pas associée a la présence

d’une hypoxie cérébral [134].
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Figure 51 : Passage de la sonde trans-anastomotique
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Figure 48 : Instrumentation

Figure 50 : Dissection de CDS

g

Completed oesohageal anasti

Fg 52 : Anastomose oesophago-oesophagien.
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Vil. SUITES ODPERATOIRES IMMEDIATES

Le nouveau-né séjournera en unité de soins intensifs aprés avoir effectué au bloc opératoire
une radiographie thoracique permettant le controle de I’état du parenchyme pulmonaire,
I’aspect du médiastin, la position du drain pleural et de la sonde digestive. Il sera install¢ dans
une couveuse en position anti-reflux soit en proclive dorsale 45° environ, avec le cou fléchi

pour lutter contre la tension anastomotique.

La sonde gastrique peut étre soit retirée en post opératoire immédiat soit maintenue en place
pour debuter une alimentation entérale précoce. Dans ce dernier cas, elle est retirée au

septieme jour du postopératoire, apres vérification de I’absence de fuite anastomotique.

En cas de drainage thoracique, certaines équipes préféerent retirer le drain rapidement au
troisiéme jour du post opératoire, d’autres préférent attendre le septieme jour afin de vérifier

I’absence de fistule cesophagienne avant son retrait.

La durée de la ventilation en post opératoire prendra en compte la prématurité, la présence de
comorbidité, I'état préopératoire, intra-opératoire, la facilité et la durée de la chirurgie, la
tension de 1'anastomose cesophagienne, la facilité de la ventilation intra-opératoire et la qualité

du contrdle de la douleur en postopératoire.

Par conséquent, un nouveau-né a terme, en bonne santé avec efficacité de I’analgésie

péridurale peut étre extubé dans la salle d'opération.

D'autre part, les prématurés, les nouveau-nés atteints de comorbidités importantes, ou
d’instabilités intra -opératoires peuvent bénéficier d'une période de ventilation postopératoire
de 24 heures minimisant ainsi le temps de pression du tube endo-trachéal sur le site

opératoire.
L’antibiothérapie est adaptée au geste chirurgical et aux pathologies associées.

La voie veineuse centrale est retirée le plus rapidement possible afin d’éviter les infections

iatrogénes.

L’alimentation est reprise dés que possible par voie orale. Tout délai trop important pouvant

entrainer des troubles de 1’ oralité.
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Le traitement anti reflux doit étre systématique en post opératoire et maintenu jusqu’au
sixieme mois, au cours duquel est effectué un bilan complet a la recherche du reflux gastro-

cesophagien.

La sortie de I’hopital est autorisée, dans la plupart des cas, dés que le nouveau-né s’alimente

normalement et prend du poids.

Les autres ¢léments de surveillance : I’état hémodynamique, 1’équilibre thermique, la

maturation neurologique et les parametres biologiques.

Figure 53 : Radiographie thoraco-abdominale réalisé a j 20 du post opératoire d’un

nouveau-né ayant une atrésie de I’cesophage type 111

Viil. COMPLICATIONS POST OPERATOIRES

R/

¢ Précoces :
Les trois principales complications postopératoires de la chirurgie de I’AO a moyen et a long

terme sont : les fuites anastomotiques [181,182] ; les sténoses anastomotiques [181] et les
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récidives de la FOT [182]. Ces incidences ont été révélées par des études récentes de cohorte

prospectives multicentriques, britanniques et allemandes. [160,161]

1. Les fuites anastomotiques
Elles surviennent chez 3 a 20 des patients [162] ces incidences reflétent I’ utilisation
systématique de I’opacification digestive au 5¢me jour de postopératoires pour examiner le

site d’anastomose plutot que la performance des techniques utilisées.

Le principal facteur qui influence la survenue d’un lachage est le degré de tension exercée sur

I’anastomose [162].

Les fuites importantes se produisent dans 3-5 et se manifestent tét (<4 heures) avec une
détérioration aigue, y compris un pneumothorax compressif et un sepsis. Une décompression
thoracique urgente est nécessaire dans ce cas. La reprise chirurgicale par thoracotomie avec
ou sans oesophagostomie est réservée en cas de rupture anastomotique compléte ; de

pneumothorax incontr6lé et en cas de médiastinite [162]

L'utilisation du glycopyrrolate, qui réduit la production de salive a été suggérée afin d’aider a
la fermeture de la FOT [163].

Les principales sequelles a long terme des fuites anastomotiques comprennent un risque accru

de sténose génante ou de récidive de FOT. [162]

2. Sténose anastomotique:

La sténose anastomotique est fréquente, elle se produit chez le tiers des cas [134].

Les facteurs de risque qui ont été impliqués dans la survenue de la sténose, sont la tension et
la fuite anastomotique, ainsi que le reflux gastro-cesophagien et 1’existence d’une ancienne

fuite anastomotique [162,165].

Elle est suspectée devant 1’apparition d’une hypersialorrhée, d’une dysphagie, ou de
difficultés alimentaires accompagnées ou non de malaise au moment de 1’alimentation. Le
transit ceso-gastro-duodénal TOGD confirme sa présence en montrant une dilatation de
I’cesophage sus anastomotique et I’arrét ou le ralentissement du produit au niveau de la zone

rétrécie.
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Le traitement des sténoses anastomotiques est la dilatation , soit endoscopique au cours d’une
cesophagoscopie rigide, utilisant des bougies semi-rigides ( Savary-Gillard) de calibre de plus
en plus grand , soit dilatation par ballonnet , introduit sous fluoroscopie ou endoscopie
flexible , le ballon est soigneusement placé au centre de la sténose et le contraste est
progressivement instillé sous pression jusqu’a ce que le « le waisting » de la sténose soit aboli
a la fin de la procédure [165,166].

3. Récidive de la fistule oeso-trachéale
La récidive de la fistule est une complication rare mais morbide, elle se manifeste par des
infections thoraciques récurrentes et des événements aigus mettant en jeu le pronostic vital et

difficile a diagnostiquer. [167]

Le traitement peut étre effectué par voie ouverte ou endoscopique, comprenant I'ablation
thermique par laser ou diathermie suivie d'une occlusion avec de la fibrine ou colle
cyanoacrylate [168]. L’efficacité de sa gestion par voie endoscopique demeure encore un sujet
de controverse. Une revue récente a révélé que son abord chirurgical par thoracotomie reste
plus efficace par rapport a I'endoscopie avec une morbidité diminuée. [169] Cependant, la
nature moins invasive de la prise en charge endoscopique reste une option appropriée pour un

patient bien choisi.

4. La paralysie récurentielle :
Elle est rapportée chez environ 3 a 4% des patients en post opératoire en cas AO [170].
L'étiologie présumée est une Iésion peropératoire de nerf laryngé. Néanmoins la paralysie
récurentielle congénitale a également été rapportée dans OA d’ou I’importance d’une
trachéobronchoscopie préopératoire.
Cette paralysie peut se manifester par un stridor précoce ou une extubation échouée
[171].
La paralysie récurentielle unilatérale est gerable et peut méme se résoudre spontanément,

alors que lorsqu’elle est bilatérale elle nécessite une trachéostomie [171].

Rl

«* Tardives

1. Reflux gastro-cesophagien [172]

Le RGO, principale complication dans 1’atrésie de 1’oesophage, peut persister au-dela de I’age

de la marche.
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IL est nécessaire de traiter systématiquement tous les patients ayant une atrésie de
I’oesophage dés la naissance et au moins jusqu'a I’age de 18 mois pour éviter les

complications précoces.

11 est nécessaire de maintenir I’age de la pH-métrie a 18 mois mais il faut la controler

régulierement en cas de RGO acide pathologique.

Un nombre important de ces patients nécessitera une chirurgie anti-reflux. Une attention
particuliére doit étre portée aux patients dénutris et ceux ayant eu une anastomose sous

tension car ils semblent plus a risque d’étre opérés.

La prévalence du RGO étant élevée et variant dans le temps, il est donc nécessaire d’évaluer
régulierement ces enfants cliniquement, mais aussi par des examens complémentaires comme
la pH-métrie, la FOGD et la pH-impédancemétrie. La FOGD permet de dépister des

oesophagites, la pH-impédancemétrie des reflux non acides.

A la lumiere des éléments actuels, un suivi régulier et au long cours de ces patients est donc
nécessaire. L’enjeu thérapeutique est donc de trouver le traitement du RGO le plus efficace

avec le moins d’effets secondaires, mais aussi de réaliser un suivi adéquat.

2. La trachéomalacie
La trachéomalacie est définie comme un collapsus localisé ou généralise” de la lumiére
responsable d’une obstruction trachéale. Elle est considérée comme pathologique quand

I’obstruction excede 50 % de la lumiére.

Une trachéomalacie est présente chez 75 % des patients avec AQO et fistule oesotracheale,
mais elle est sévere et responsable de malaises graves avec bradycardie chez seulement 15 a’
33 % des enfants [173].

Elle est classiquement intégrée au syndrome malformatif dans la mesure ou on constate des

anomalies de la structure trachéale (en forme de « U » plutdt qu’en « C »), avec augmentation

de la membrane postérieure au détriment des cartilages [174].
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Une trachéomalacie peut étre localisée au niveau et au-dessus de la fistule ou plus étendue.
Elle a comme conséquence la stase des sécrétions et favorise donc les épisodes infectieux

broncho-pulmonaires.

Elle est aggravée par le RGO, les fausses routes, la distension sus-anastomotique de
I’cesophage (Compression postérieure), ou encore les rapports vasculaires (Compression

antérieure par ’aorte ou le tronc artériel brachiocéphalique).

La trachéomalacie a tendance a s’améliorer avec le temps et le traitement des facteurs
associes comme le RGO. Dans les formes séveéres, qui se traduisent par des manifestations
respiratoires graves, parfois des malaises, la pose d’un stent ou plus souvent un traitement

chirurgical (aortopéxie, fundoplication) peut étre nécessaire [173].

3. Devenir orthopédique
Une déformation de la cage thoracique a été” rapportée chez 20 % des patients et une scoliose
chez 10 % a” 50 % [174]. La déformation thoracique n’a pas de conséquence sur la fonction
ventilatoire, mais uniquement une conséquence esthétique. La scoliose est d’autant plus
fréquente qu’il existe des anomalies vertébrales, que le patient a subi une thoracotomie, une

résection de cotes ou des muscles dorsaux.

Le risque de scoliose est 13 fois supérieur chez les patients atteints d’AO comparés a la

population générale et est associé dans pres de 50 % a des anomalies vertébrales [175].

La scoliose peut étre associée a des anomalies de la fonction ventilatoire. Elle nécessite
rarement une correction chirurgicale, sauf lorsqu’elle s’associe a” des anomalies vertébrales.
Le choix de I’abord chirurgical lors de la réparation initiale de I’AO (thoracoscopie, voie
axillaire) est important pour la prévention de cette complication et la thoracotomie sans
section musculaire (saved muscle thoracotomy) est de rigueur pour la majorité des équipes
[176]. Les séries les plus récentes ne retrouvent pratiquement plus de scoliose liée a la

thoracotomie [177].
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4. Devenir nutritionnel
Méme si les progres récents, a la fois sur le plan des techniques chirurgicales, de la
réanimation néonatale et du soutien nutritionnel ont permis une réduction importante de la
dénutrition et des séquelles sur la croissance et la puberté, un retard de croissance reste
présent chez prés d’un tiers des enfants a I’age de 5 ans.
Les facteurs de denutrition identifiés sont les formes chirurgicales a grand défect, les troubles
de motricité et la dysphagie, les formes associées a des cardiopathies ou des anomalies
chromosomiques, le RGO, les sténoses cesophagiennes et les remplacements cesophagiens.
Une attention particuliére a 1’état nutritionnel et a la croissance est nécessaire, en particulier

au moment des pics de croissance (les 4 premieres années de vie et la période pubertaire).

Quand un support nutritionnel est nécessaire, apres échec de toutes les techniques
conservatrices (traitement du RGO, rééducation orthophonique, enrichissement de
I’alimentation, compléments énergétiques, la nutrition entérale, idéalement par gastrostomie
est la technique de choix. Elle est efficace, facile a poursuivre a domicile et le plus souvent
bien tolérée [178].

5. Les troubles de la motricité cesophagienne :
Des anomalies de la motricité cesophagienne, ainsi que du tonus et de la relaxation, sont
observées chez la majorité des patients opérés a la naissance d’'une AO. Une dysphagie est
fréquemment observée chez ces patients, parfois plusieurs années apreés la chirurgie ; les
épisodes de dysphagie touchant dans certaines séries jusqu’a 45 % des enfants a 1’age de cinq
ans [179]. Ces troubles de la motilité sont responsables également des troubles de déglutition

rencontrés chez ces enfants.

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

cesophagienne et aprés la chirurgie, ils sont favorisés par la fibrose.

6. Qualité de vie et transition a I’age adulte
Quelques études ont évalué la qualité de vie chez des jeunes adultes présentant une atrésie de
I’cesophage.
Dans la premiére étude, la qualité de vie n’était pas différente de celle d’une population adulte

témoin et I’existence d’anomalies congénitales associées ne I’influengait pas.
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En revanche, un tiers des patients rapportait que I’atrésie de 1’cesophage avait une influence
négative sur leur qualité de vie .Des symptémes digestifs, en particulier une dysphagie, étaient

rapportés chez 23 % des patients.

Une autre étude, realisée sur 138 patients agés de 38 ans en moyenne a évalue les symptémes
digestifs et respiratoires. Aucune différence dans les scores digestifs n’était notée par rapport
a une population témoin bien que les patients opérés a la naissance d’une atrésie de
I’cesophage aient significativement plus souvent de régurgitations (17 %) et de dysphagie (10
%). Les mauvais scores de qualité de vie relatifs aux symptomes respiratoires ont été
retrouvés chez 8 % des patients présentant une atrésie de 1’cesophage, contre 2 % chez les

témoins [179].

Une autre étude récente tres large a été acceptée en 2015 regroupant tous les articles qui ont
traité ce sujet et qui ont été publiés sur Pubmed, Cinahl et PsycINFO durant 10 ans (1995-

2005). La méta-analyse de ces derniers a objectivé une réduction de la qualité de vie liée aux

problémes de santé chez les patients qui ont été opérés pour AO [178].

Figure 54 : Aspect endoscopique d’un endobrachyoesophage (les fleches marquent la jonction entre la

mugqueuse oesophagienne rose pdle et I’endobrachyoesophage rose saumon,).
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Repérmation

Auteurs fuite ) sténose | RGO
de la fistule
Notre Série 10,73% | 0% 6,66% | 10,5%
Série de Osei-Nketiah 11,4% 1,4% 10%
Ghana 2016
(8 cas) [81]
8% 4% 22%
CRACMO registre de France 2014 (314 cas) [89]
Série de Sodhi et al 11,9% | 8% 33,7% | 13,9%
2013 (220 cas) [89]
Notre ancienne série El Maaroufi 2016 (46 CAS) 175% | 17,5% 17,5% | 17,5%
[89]
Série de Loughlimi 2% 2 o %
Marrakech 2012 (31 cas) [91]
14% 4% 9% 8%

Série de Marzouki
Fes 2014 (46 cas) [92]

Tableau 28 : La fréguence des malformations associées dans les différentes séries

» Les résultats de notre série ne sont pas trop significatifs vue ’absence des informations

concerna

» ntle suivi a moyen et a long terme, constaté lors de I’exploitation des dossiers de nos

patients, a I’exception de ceux qui ont été ré-hospitalisés pour 1’une des complications ci-

dessus.
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Figure 55 : Radiographie thoraco-abdominale de face d’un nouveau—né présentant une sténose
cesophagienne en post opératoire d’une atrésie de 1’cesophage.

IX. Le pronostic:

1. Les classifications pronostiques :

a) La classification de Waterston :
Le pronostic des patients, ayant une atrésie de 1’cesophage, dépendent de plusieurs facteurs.
Ces facteurs font I’objet de plusieurs classifications pronostiques. En 1962, Waterston et al
ont proposé une classification basée sur le poids de naissance, les anomalies associées et la

présence ou non d’une pneumonie. 3 groupes ont été identifiés :

Groupe A | PN > ou = 25009, SANS pneumopathie ni malformation associée

Groupe B PN > ou = 25009, AVEC pneumopathie ou malformation associée
PN compris entre 1800g et 25009, SANS pneumopathie ni malformation

associée

Groupe C PN compris entre 1800g et 2500g, AVEC pneumopathie ou malformation

associée PN < 1800g

PN : Poids de naissance.
Tableau 29 : Classification de Waterston [100].

b) Classification de Spitz
Dans les années 90, les progres de la réanimation néonatale, de la chirurgie et de I'anesthésie
pédiatrique ont permis a Spitz [183] d'écarter certains facteurs qui ne sont plus définis comme

133




ATRESIE DE L’(ESOPHAGE RESULTATS ET ANALYSES

des facteurs de risque dans les sociétés économiquement développees, et d'en déterminer
d'autres. Selon lui, c'est maintenant la présence ou l'absence d'une malformation cardiaque
grave associée a un tres petit poids de naissance, qui definissent le risque de déces. Il a donc

établi une nouvelle classification déterminant le taux de survie :

Groupe 1 PN > 1500g SANS malformation cardiaque grave Survie 97 %

Groupe 2 PN > 1500g AVEC malformation cardiaque grave Survie 59 %
PN < 1500g SANS malformation cardiaque grave

Groupe 3 PN < 1500g AVEC malformation cardiaque grave Survie 22 %

Tableau 30 : Classification de Spitz de 1994

Spitz et ses collegues ont montré une amélioration du pronostic pour chaque catégorie en
étudiant leur série de patients [184]:

Groupe 1:98 %

Groupe 2: 82 %

Groupe 3: 50 %

Dans cette derniere étude, les différences de survie entre chaque groupe étaient significatives
et les auteurs concluaient donc que leur classification était toujours applicable.

Malgré tout, la diminution de I'écart entre les taux de survie des groupes 1 et 2 ont conduit
d'autres equipes a revoir leurs propres series, et a proposer une modification de cette

classification.

¢) C(Classification de Sinha
Sinha et al [185] en 2007 proposent une classification modifiée a partir de celle de Spitz :
Les groupes 1 et 2 de Spitz sont regroupés en un seul, de tres bon pronostic et le groupe 3 de

Spitz reste de mauvais pronostic :

Groupe 1 Poids inférieur a 1500g OU anomalie cardiaque grave 98 % de survie

Groupe 2 Poids inférieur a 1500g ET anomalie cardiaque grave 33 % de survie

Tableau 31 : Classification de Sinha
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Chacun des auteurs précisent que ces classifications n'ont pour but que d'évaluer les chances
de survie d'un enfant a la naissance et ainsi de mieux informer ses parents. Ces classifications
établies a partir de revues rétrospectives ne servent pas a déterminer l'attitude therapeutique,
cependant Waterston proposait d'adapter la prise en charge chirurgicale en fonction du groupe
pronostique de I'enfant.

d) La classification de Montréal
En 1993, Poenaru et Labarge ont proposé une classification simple (classification de
Montréal), en se basant sur deux éléments essentiels la dépendance a la ventilation mécanique
et les anomalies congenitales associées, qui sont considérées comme étant de grande

signification pronostique .Les patients sont ainsi classés en :

Groupe | absence de dependance ventilatoire et de malformations mineures ou
majeures, ou présence d’une dépendance ventilatoire et absence de

malformations mineures ou majeures

Groupe 11 présence d’une dépendance ventilatoire et de malformations majeures, ou

présence d’une malformation mortelle quel que soit le statut pulmonaire [186]

Tableau 32 : Classification de Montréal

2. La mortalité :
La survie des nouveau-nés opérés pour une atrésie de 1’cesophage, a connu une nette
amélioration dans ces derniéres années. Les taux de survie rapportés dans les différentes
séries, sont de 90% en cas de malformations associées severes, et de presque 100% chez les

nouveau-nés a terme sans aucune malformation associée. [81,191-188]
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Nom d’auteur Année Nombre de cas Taux de survie
Notre Série 2016 120 54,55%
CRACMO registre de Depuis 2008 1222 95%
France [81]

Série de Burge 2013 155 95%
France [191]

Série de Osei-Nketiah | 2016 85 44%
Ghana [97]

Série de Matthew 2015 120 87%
Canada [190]

Notre ancienne : série | 1998 50 22%

de Chahid [88]

Notre ancienne série 2006 46 50%

El Maaroufi [89]

Série de Loughlimi 2012 31 35,5%
Marrakech [91]

Série de Marzouki 2014 46 28,3%
Fes [92]

Tableau 33 : le taux de survie dans les différentes séries

» Dans notre série, la mortalité reste encore élevée puisque le taux de survie n’était que

de 54,55%, alors qu’il dépasse 90% dans les séries des pays développés.

» On note aussi, une nette amélioration du taux de survie de nos patients par rapport a

notre ancienne série de 1998, alors que ce taux a resté presque stationnnaire en

comparaison a notre ancienne série de 2006.
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Auteurs WATERSTEN | WATERSTEN | WATERSTEN
A B C

Notre Série (120 cas) 28% 32,5% 73%

Niramis 0% 8% 51%

2013 (132 cas) [187]

Deurloo 14% 12% 49%

2002 (357 cas) [188]

Turner 1% 13% 46%

2014 (1219 cas)[189]

Osei-Nketiah 41% 71% 56%

Ghana 2016 (85 cas) [97]

Série EImaaroufi 100% 30% 59%

Rabat 2006 (46) [89]

Série de Loughlimi 27% 62% 100%

2012 (31 cas) [91]

Série de Marzouki 45% 74% 100%

2014 (46 cas) [92]

Tableau 34 : La mortalité dans les différentes séries répartie selon les différents groupes

pronostiqgues de Waterston

» On note dans notre actuelle série, une augmentation du taux de déces, dans les groupes B
et C par rapport a notre ancienne série de 2006.

» On remarque aussi que le taux de déces dans les trois groupes A ; B et C chez nos
malades est plus élevé par rapport aux séries de TURNER (1219 cas) et de NIRAMIS
(132 cas) et de Deurloo (375 cas).

X. Recommandations:

Pour améliorer le pronostic de I’AO dans notre contexte, il faut :

+«+ Organiser des consultations specialisées pour un bon suivi de grossesse ainsi que la
réalisation systématique d’une échographie anatomique pour un éventuel diagnostic

prénatal de I’AO.
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Sensibiliser les professionnels de santé de la nécessité de la vérification systématique et
obligatoire a la naissance, de la perméabilité de I’cesophage en salle d’accouchement, par
I’épreuve a la sonde.
Démarrer la prise en charge rapidement avant le transfert pour tous les nouveau-nés
ayant une atrésie de 1’cesophage :

v’ Position proclive ou demi-assise.

v Pose d’une voie veineuse périphérique.

v Interdiction de toute alimentation par voie orale.

v

Aspiration continue du cul-de-sac supérieur

Instaurer des mesures rigoureuses pour lutter contre les infections nosocomiales.
Dépister toutes les malformations associées.
Dépistage et prise en charge adéquate des complications post opératoires précoces.
Mettre en place un dispositif d’annonce, et dispenser une information adaptée et
personnalisee aux parents, idéalement par un document écrit reprenant les éléments
particuliers de surveillance, qui serait adressé également a son medecin traitant des la
premiere sortie de I’hopital
Mettre en place une surveillence multidisciplinaire du patient.
Bien tenir et remplir les dossiers des malades avec toutes les informations concernant
leurs séjours a I’hopital et leurs suivis.
Créer un registre a I’échelle nationale, s’intéressant a I’AO en collaboration avec tous les
centres hospitaliers prenant en charge cette malfotmation au Maroc, dans le but :

- D’évaluer sa prévalence chez les enfants nés vivants.

- De dépister toute variation dans le temps.

- D’optimiser la prise en charge.

- D’assurer le suivi & moyen et a long terme.
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L’atrésie de I’cesophage est une malformation congénitale dont le diagnostic peut étre
suspecté en anténatal et confirmé a la naissance par une Vvérification systématique de la

perméabilité cesophagienne en salle d’accouchement.

Le traitement de cette malformation est chirurgical, aprés I’instauration des mesures de
réanimation, ce traitement consiste en un rétablissement de la continuité cesophagienne en

utilisant plusieurs techniques chirurgicales.
Au terme de ce travail on note que :

- Le taux de diagnostic prénatal est toujours bas et le diagnostic postnatal ne se fait
qu’apres I’apparition des signes cliniques en 1’absence de la vérification systématique
de la perméabilité cesophagienne dans nos salles d’accouchement chez la moitié de
nos malades.

- Lamortalité dans notre série, reste elevée et la principale cause de déces était
d’origine infectieuse en milieu de réanimation, chose qui nous empéche d’évaluer, de

facon objective, les résultats de la chirurgie.

En conclusion, les résultats de notre prise en charge diagnostique et thérapeutique se sont
améliorés, malgré le recul par rapport aux series des pays développés, d’ou I’intérét de suivre
un protocole bien cadré comme nous avons suggéré, afin de diminuer le taux de mortalité,

ainsi que d’améliorer la qualité de vie des patients opérés d’une atrésie de 1’cesophage.
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Ficthe d exploctation
IDENTIFICATION DE PATIENT :
v" N° dossier :
v Année: [J2010 J 2011 (J 2012 () 2013 O 2014 (J 2015
v" Nom et prénom;
v Agedentrée:............ocoiiiinii Hou...ooovvoiviiiii, T de vie
v Sexe: O m O F
v" Origine géographique :
v" Date d’admission :
v" Date de sortie :
DONNEES ANAMNESTIQUES :
MOTIF D’ &DMISSION :
ANTECEDENTS :
v' Grossesse :
e Consanguinité des parents O oui O non
Sinon le degré
e Suivie
o Diagnostic anténatal O oui O non

v" Naissance :
e Lieu d’accouchement :

- D CHU D CHP
- O Prive O Domicile
e Modalité d’accouchement :
O Voie basse O Voie haute

Indication de la voie haute :

e Terme (SA) :

e RCIU : D oui D Non D Inconnu

e Apgar1’: Apgar 5’ : Apgar 10’ :
e Age de la mére a la naissance :
e Diagnostic de I’AO a la naissance :

Stnon U dge de diagunostic par rapport 4 la naiseance :

e Signes fonctionnels :

e Détresse respiratoire : D oui O non
e Hyper sialorrhée : O oui O non
e Vomissement : I:l oui D non
® AULres foiieeeceeeee e
EXAMEN CLINIQUE
e Poids : Taille :
e Epreuve a la sonde :
e Dysmorphie facial : CJ oui CJ non
e Autres anomalies a I'examen :
e Moment de diagnostic : OJ anténatal ] a la naissance O post natale
EXAMEN PARACLINIQUE

e Radio thoraco abdominal a I'admission :
e Foyer pulmonaire :
e Aération digestive :

e Type d’atrésie : O | I:' 1] I:' 1] I:l \Y,

¢ Bilan malformatif
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o ETF:

Echographie abdomino-pelvienne :
Echo-cceur :

Malformations associées :
Neurologique :

e Digestives :

e Cardiaque :

e Osseuse :

e Rénale:

e Autres :

e Association syndromique ; D oui D non D inconnu
e Syndrome de VACTREL : I:l oui D non I:l inconnu
TRAITEMENT

o Durée de séjour en réanimation en préopératoire .............

e Patient opéré : CJ oui O non
e Date rapport aux joursdevie L

e Date par rapport a I’hospitalisation

e Type d’intervention : CJ gastrostomie CJ rétablissement de la continuité
e Voie d’abord : CJ thoracotomie CJ thoracoscopie

e Fermeture de fistule D Oui D Non

e Anastomose ceso-oesophagienne D Oui D Non

e Standard : I:l Oui D Non D Inconnu

e Tension : I:I Oui D Non I:I Inconnu

e Autre(s) intervention(s) correctrice(s)

e Oeso-cervicostomie Oui D Non D Inconnu

e Plastie colique ] Oui ] Non

e Tube gastrique CJ Oui ] Non

o Durée de séjour en réanimation en post opératoire :  ..ceereerne
COMPLICATIONS

e Acourtterme:

e Infectieuse : CJ oui CJ non

. Sioui: délai par rapport A I'acte chirurgical ..............

. Type d’anomalie ............

e Respiratoire : oui D non

. Sioui: délai par rapport A I'acte chirurgical ..............

. Type d’anomalie ...............

e Digestive : O oui ] non

. Sioui: délai par rapport A I'acte chirurgical ..............

. Type d’anomalie ............

e Opacification digestive ] oui ] non

e A moyen et long terme :

e RGO D oui D non

e Trachéomalacie D oui D non
® AULIES ovveeeeeeeeeeeeeeeene
EVOLUTION
e Alimentation orale O oui ] non
o Nutrition entérale I:' oui I:' non
e Traitement : Prokinétique D oui D non D Inconnu

o Antisecrétoire I:l oui D non D Inconnu
e Déces I:I oui D non

e Sortie D oui D non

e Durée d’hospitalisation ..........ccceceeevierienennne
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RESUME

Titre : Atrésie de I’cesophage au service des Urgences Chirurgicales Pédiatriques du Centre
Hospitalier Universitaire Ibn Sina-Rabat (& propos de 120 cas)

Auteur : Manal MAHMOUDI

Directeur de these : Professeur ZERHOUNI Hicham

Mots clés : atrésie, cesophage, nouveau-né

L’atrésie de I’cesophage (AO) est une malformation congénitale définie par I’interruption de
la continuité cesophagienne avec formation de deux culs de sac, I’'un supérieur et 1’autre
inférieur, associée souvent a une fistule ceso-trachéale (FOT). Cette pathologie constitue une
urgence chirurgicale difficilement diagnostiquée a I'échographie prénatale. Son diagnostic est
généralement pose a la salle de naissance lors de la vérification de la perméabilité du tube

digestif par la sonde gastrique.

Notre étude porte sur 120 cas d’atrésie de 1’cesophage colligés au service des urgences
chirurgicales pédiatriques du CHU de Rabat, sur une période allant du 1* janvier 2010 a 31
décembre 2015. Elle a pour but d’établir les aspects épidémiologiques diagnostiques,
thérapeutiques et pronostiques au sein de notre service, en les comparants aux données de la
littérature.

L’AO avec FOT inférieure était le type le plus fréquent, retrouvé dans 77 cas (67,9%). Le
sexe masculin était le plus touché (61%). 11 cas (8,86%) ont été diagnostiqués en prénatale.
Le délai moyen du diagnostic était de 2 jours. Le poids moyen était de 2700g. Les
malformations associées étaient retrouvees dans 59% des cas, les plus fréquentes étaient les
malformations cardiovasculaires. Une anastomose termino-terminale d’emblée a été réalisée
chez 82 patients. la pneumonie et le sepsis surtout d’origine nosocomiale étaient les
complications postopératoires les plus fréquentes (37%). Le taux de mortalité était de

45,45%, la principale cause de déces étant le choc septique.

A la lumiére de cette étude, nous avons montré que le pronostic de I’AO, dans notre contexte,
reste encore péjoratif, méme s’il est Iégérement amélioré. Cela nous incite a fournir plus
d’effort par un diagnostic précoce et par I’amélioration du plateau technique de nos structures
sanitaires pour la prise en charge de cette anomalie tout en s’acharnant a 1’instauration

rigoureuse des mesures d’hygiéne hospitalicre.
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Abstract

Title: Esophageal atresia at the service of Pediatric Surgical Emergencies of the University
Hospital Center Ibn Sina-Rabat (about 120 cases)

Author: Manal MAHMOUDI

Director of thesis: professor ZERHOUNI Hicham

Keywords: Atresia, esophagus, newborn

Esophageal atresia (EA) is a congenital anomaly defined by interruption of the continuity of
the esophagus with formation of two dead ends, one upper and one lower, often associated
with an tracheoesophageal fistula (TEF). This pathology is a surgical emergency hardly
diagnosed by prenatal ultrasound. Its diagnosis is usually made in the delivery room when

checking the permeability of the gut by gastric tube.

Our study focuses on 120 cases of EA, collected at the pediatric surgical emergencies of the
University Hospital Center in Rabat, over a period from the first January 2010 to 31 December
2015. It aims to establish the epidemiology, diagnostic, therapeutic and prognostic aspects in
our service, by comparing them with literature data.

EA with lower TEF was the commonest type, found in 77 cases (67,9%). Males was most
affected (61%). Prenatal diagnosis was made for 11 cases (88,6%). The mean age of diagnosis
was 2 days after birth. The averge birth weight was 2700g. Associated anomalies were found
in 59% of cases, the commonest was the cardiac anomalies. Primary anastomosis was
performed in 82 patients. Pneumonitis and sepsis mainly of nosocomial origin were the most
commen early postoperative complication (37%). The mortality rate was 45.45%, the leading
cause of death was septic shock.

In the light of this study, we have shown that the OA prognosis, in our context, is still
pejorative, although it is slightly improved. This encourages us to provide more of effort by
an early diagnosis and by the improvement of the technical platform of our sanitary structures
to take charge of this anomaly while striving for the rigorous introduction of hospital hygiene
measures.
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