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Introduction générale

L'atrésie de I'cesophage est une malformation qui partage cette interruption de la continuité
cesophagienne entre I'oropharynx et I’'estomac. . Dans la moitié des cas, cette entité
s’accompagne d’autres malformations congénitales qui peuvent affecter le pronostic vital,
voire s’intégre a une association malformative complexe (VACTERL, CHARGE. ...). Ony
reconnait plusieurs types selon I’existence ou non d’une communication (ou fistule) trachéo-
cesophagienne, et sa localisation.

Quelque soit le type, le segment avec cul-de-sac supérieur ne communique pas avec
I’estomac. La salive et les aliments qui y pénétrent sont donc soit expulsés par la bouche,
soit inhalés, directement par une fistule supérieure ou par régurgitation et fausse route. [1]
Le type le plus fréquent est le type Il (plus de 87 %), caractérisé par la présence d’une fistule
ceso-trachéale. [2]

L’étiologie de cette anomalie est inconnue, mais elle est probablement multifactorielle,
combinant des facteurs génétiques et environnementaux. [3] Sa prise en charge
multidisciplinaire, qui commence en préopératoire et se poursuit en postopératoire, a
nettement amélioré le pronostic ces trois derniéres décennies, méme si les complications a
court, a moyen et a long terme sont fréquentes. D'ailleurs, la morbi-mortalité de certaines
formes anatomiques (a grand écart inter-segmentaire), et de celles qui sont associées a une
grande prématurité ou a des malformations cardiaques séveres, reste assez élevée. [4]

Environ un enfant sur 3000 nait avec une atrésie de I'cesophage avec ou sans fistule. Cette
malformation touche autant les filles que les gargons, dans toutes les populations. Elle est 2
a 3 fois plus fréquente chez les vrais jumeaux.

10



Chapitre I: Rappel bibliographique.
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Généralités
e Embryologie:

1.1 Anomalie du développement embryologique de l'intestin primitif antérieur :

L'AO est une malformation résultant d’une anomalie précoce du développement de
I’cesophage a partir de 'intestin primitif antérieur t la période de la quatrieme a la douziéme
semaine de vie intra-utérine a lieu le développement de structures fondamentales telles que
le cceur, le rachis, ainsi que le tube digestif. Le développement de I'cesophage est
intimement lié a celui de la trachée et des bronches. [4] Durant |la 3eme semaine de vie intra-
utérine, un phénomene appelé gastrulation se produit. Cet épisode engendre le passage
d'un disque de 2 a 3 feuillets embryonnaires : les feuillets ectoblastique, endoblastique et
mésoblastique. C’'est au cours de la quatrieme semaine du développement que s’acheve
I’embryogenéese et que commence |'organogénese. Deux phénomenes vont se dérouler en
méme temps : la délimitation ainsi que la formation des ébauches des principaux organes, a
partir de chacun des trois feuillets.

Lorsque le phénomene de délimitation se produit, I'embryon de forme plane devient
cylindrique grace a I'induction chordale. Ce phénoméne est plus important au niveau de la
chorde, la croissance est donc non homogeéne, ce qui entraine la « fermeture » ventrale de
I'anneau ombilical et donc I'apparition d’un embryon en trois dimensions. En effet, |a
délimitation comprend deux plicatures : une transversale et une longitudinale c'esta-dire
céphalo-caudale. C'est lors de cette derniere plicature que la partie dorsale de la vésicule
vitelline est incorporée dans la cavité du corps de I'embryon pour former l'intestin primitif,
dont l'origine sera le feuillet entoblastique

Suite a la plicature céphalo-caudale, la vésicule vitelline est divisée en deux parties. Une
premiere intra-embryonnaire qui constitue l'intestin primitif. Et une deuxiéme extra-
embryonnaire qui constitue la vésicule ombilicale ainsi que l'allantoide. Les extrémités
céphalique et caudale de I'intestin primitif sont séparées de la cavité amniotique
respectivement par la membrane pharyngienne et la membrane anale.

1.2 Les trois portions de l'intestin primitif
L'intestin primitif, une fois formé, comporte trois portions : l'intestin primitif antérieur,

I'intestin primitif postérieur et I'intestin primitif moyen correspondant respectivement aux
parties céphalique, caudale et intermédiaire. L'intestin antérieur sera a |'origine de
I’cesophage, de I'estomac et du duodénum. L'intestin moyen, qui fait suite a l'intestin
antérieur, constitue une anse sagittale centrée au niveau du canal vitellin, ce dernier se
poursuivant jusqu’a la vésicule ombilicale. L’intestin primitif reste donc temporairement en
contact avec la vésicule ombilicale par le canal vitellin. L'intestin postérieur, qui fait suite a
I'intestin moyen, est fermé en avant par la membrane cloacale qui disparait vers la fin du
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2eme mois de gestation, et forme avec I’allantoide un carrefour que I'on appelle le cloaque,
ou les futures voies uro-génitales et digestives se développeront. Entre la quatrieme et la
cinquieme semaine de vie intra-utérine, le diverticule trachéo-bronchique apparait. Il prend
forme sur la paroi ventrale de l'intestin antérieur. Il s'agit du futur tractus laryngo-trachéo-
broncho-pulmonaire.

Sous |'effet de I'induction notochordale, le diverticule se sépare progressivement de
I'intestin antérieur. Le clivage se fait de bas en haut et la croissance trachéale de haut en bas
jusqu'a la formation de deux moignons broncho-pulmonaires.

Un clivage s'effectue simultanément et latéralement, a partir des plis trachéo-cesophagiens
situés de part et d'autre de I'évagination du bourgeon trachéal (Figure 1).

La croissance du diverticule est relativement plus rapide que celle de I'cesophage. En effet,
I'épithélium endoblastique présente une activité proliférative intense.

Figure 1: Séparation de I'’ébauche respiratoire de I’cesophage.

1.3 Formation du septum trachéo-cesophagien
Ces plis vont ensuite fusionner pour former le septum trachéo-cesophagien. Ce septum

sépare alors la lumiere digestive en arriere, de la lumiere respiratoire en avant. La séparation
des deux organes intervient ultérieurement par progression du septum mésenchymateux
dans le sens caudo-cranial. La séparation est compléete au 26eme jour. L'cesophage est
initialement tres court. C’'est au cours du développement pulmonaire et de la descente du
coeur gqu’il va s’allonger considérablement.
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1.4 Les malformations de I’cesophage

Les malformations sont secondaires a des anomalies de I'individualisation de I’ébauche
respiratoire. Soit il s'agit d'anomalies de formation du septum trachéo-cesophagien par
défaut de fusion des plis trachéo-cesophagiens. Elles sont alors responsables d'une
persistance de communication entre la trachée et I'cesophage.

Cette communication peut étre complete, ce qui aboutit a une fenétre trachéo-
ocesophagienne sur toute sa hauteur, ou alors partielle, ce qui donne lieu a une FTO ou moins
fréquemment une FTO sans atrésie. Lié a ce premier phénomene, un défaut précoce
d'induction des cellules de l'intestin primitif est retrouvé. Tout se passe alors comme si
I'organisme fabriquait en priorité la trachée et les Iésions observées portent donc sur
I'cesophage. Il en résulte une atrésie partielle ou totale de |'cesophage sans fistule, ou encore
une sténose de I'cesophage. Ces deux phénomeénes expliquent que 90% des atrésies de
I'cesophage sont associées a des fistules. Ces phénomeénes peuvent également étre distincts
I'un de I'autre, engendrant des fistules sans atrésie et des atrésies sans fistule. Plus le défaut
d'induction des cellules de l'intestin primitif est précoce, plus le risque de polymalformations
associées est présent, ce dernier pouvant également toucher d'autres secteurs que la sphére

digestive. [5]

2- Histogénese :

L'histogenese de |'cesophage est relativement précoce. Il est tout d'abord mince, puis pauci-
stratifié. Il comporte, dés la dixieme semaine, des cellules et des muqueuses ainsi que
guelques plages stratifiées puis il acquiert une structure malpighienne définitive entre 12 et
20 semaines. Pour étre plus précis, la couche musculaire interne apparait a la cinquiéme
semaine et la couche longitudinale a la huitieme semaine. La colonisation de la paroi
cesophagienne par les cellules ganglionnaires des plexus myentérique et sous-muqueux
originaires des crétes neurales s'effectue dans le sens cranio-caudal a partir de la 6eme
semaine et permet de ce fait, un péristaltisme cesophagien précoce. Durant la septiéme et
les huitiemes semaines, I'épithélium ocesophagien prolifere jusqu’a obturer presque
totalement la lumiére cesophagienne puis, vers la dixieme semaine, des phénomenes de
résorption la libérent.

L'cesophage, une fois formé, comporte 4 tuniques (Figure 2) : - la muqueuse, qui est
constituée d'un épithélium pavimenteux stratifié non kératinisé, ainsi que du chorion et
d’une fine couche musculaire muqueuse ; - la sous-mugqueuse, qui comprend les glandes
acineuses dont le nombre augmente vers le bas, on y retrouve également des vaisseaux et
des nerfs ; - la musculeuse, qui est composée de deux couches musculaires lisses
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involontaires (circulaire interne et longitudinale externe) ; - la séreuse, qui est conjonctive.
Des cellules musculaires striées existent au niveau du haut cesophage dans la couche
longitudinale externe. L'ensemble de la musculature est innervé par le nerf vague.

Coupe histologigue de |s parl cesophagianne

Parol de 'oesophage chez Medulie. Dans la
pénode foetale précoce, |18 lumidre est
d'abord oblfiénée, pour se recanaliser au
coors du 2@ trimestre,

Epithélium

Chaorign

MusCulars mucosan
Couche sous Muguouse
Couche muscain
[musculature ciroulaire)
Couche muscaine
[musculature longtudinale)
7 Adveniice

LU

Figure 2: Coupe histologique de la paroi cesophagienne.

2-1 Classifications des différents types anatomiques et classifications des pronostics
d’AO:
a- Les cing types anatomiques d’AO :

Plusieurs classifications ont été proposées. La premiere classification, encore aujourd’hui
utilisée, vient du professeur Vogt en 1929. Puis, les professeurs Ladd en 1944 et Gross en
1953 modifient cette classification pour prendre en compte les cing types anatomiques les
plus rencontrés [7] . Les classifications présentent un intérét dans le pronostic et le choix de
la prise en charge chirurgicale. Les différentes formes d’AO sont classées en 5 catégories, en
fonction de leur localisation et de la présence ou non d’une fistule avec la trachée.
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LADD WOGHT GROS Signification
8
| (Esophage absent
| 2 A Atrésie isolbe sans fislule msolrachéale
] 3a B Atréisie pius fistule cesotrachéale du cul-de-sac supérisur
i 3b c Atrésie plus fistule cesotrachéale du cul-de-sac inférieur
v Alrésis plus fistule du cul-de-sae inférisur sur [a bronchs souchs
droite
v 3¢ D Alrésie plus double fistule des deux culs-de-sac
4 E Fistule en H sans atrésie

Cul 8¢ sac supbncur

Fistule oaso trachdale
Coul o S infirioeur

=i 2

Figure 3: Classification de I’atrésie de I’cesophage.

Les types I, IV et V représentent 90% des cas.

e Atrésie de I'cesophage sans fistule (Ladd 1, Vogt 2, Gross A) :

Cette forme représente environ 5 a 7% des atrésies de I'cesophage. Les culs-de-sac distaux et
proximaux sont borgnes sans fistule. Le cul-de-sac supérieur siege en haut dans le médiastin
postérieur, souvent au niveau de la deuxiéme vertébre thoracique. Le cul-de- sac distal est
court et ne remonte que de 1 ou 2 cm au-dessus du hiatus cesophagien dans le médiastin
inférieur. La distance entre les deux extrémités détermine si une réparation primaire est
réalisable. Elle pose donc les problemes les plus difficiles de reconstruction cesophagienne.

e Atrésie de I'cesophage avec fistule oeso-trachéale proximale sans fistule
oesotrachéale distale (Ladd Il, Vogt 3a, Gross B) :

Il s’agit d’'une forme rare, représentant 1% des cas. La distance entre les deux culs-de-sac
cesophagiens est bien souvent importante, ce qui contre-indique la réparation chirurgicale
en un temps.

e Atrésie de I'cesophage avec fistule trachéo-cesophagienne distale (Ladd IlI-1V, Vogt

3b, Gross C) :

C’est I'AO la plus fréquente. Elle représente environ 85-90% des atrésies. L'cesophage
proximal se termine en cul-de-sac au niveau de la troisieme ou quatrieme vertebre
thoracique. Son calibre est large et sa paroi épaisse est de bonne qualité. L'cesophage
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inférieur, dont la paroi est mince et fragile, a un calibre souvent inférieur a celui de
I’cesophage proximal. Il nait de la face postérieure de la trachée avec laquelle il communique
par une fistule de diametre variable. La distance entre les deux extrémités de I’cesophage
peut étre tres variable.

L'cesophage inférieur peut parfois se situer au niveau de la caréne trachéale, lieu de division
de la trachée, ou de la bronche souche droite. Dans ce cas, il s’agit d’'une AO de type IV selon
la classification de Ladd.

e Atrésie de I'cesophage avec fistule trachéo-oesophagienne distale et proximale (Ladd
V, Vogt 3¢, Gross D) :

Dans ce type, chacune des deux extrémités de I'cesophage est en communication avec la
trachée. Cela représente 1% des cas. Ce type est souvent confondu avec une atrésie
proximale présumée de type lll. Or ce mauvais diagnostic entraine une inhalation a travers la
fistule etde lourdes conséquences.

e Fistule oeso-trachéale sans atrésie de I'cesophage (Vogt 4, Gross E) :

Cette fistule en H, représentant 2 a 6 % des cas, est généralement unique et située dans la
région cervicale inférieure. La connexion a eu lieu avec un cesophage anatomiquement
intact.

2.2 Le pronostic des AO :
Pour évaluer les chances de survie des enfants, la premiere classification pronostique a été

proposée par Waterson en 1962. [8] Ce dernier propose de classer les enfants en 3 groupes,
en se basant sur certains critéeres : le poids de naissance, I’état pulmonaire et les
malformations associées. Puis, dans les années 90, les progres de la réanimation néonatal
ainsi que de la chirurgie et de I'anesthésie pédiatriques, permettent a Spitz de proposer une
nouvelle classification, encore utilisée aujourd’hui. [9] En effet, il propose de classer les
enfants souffrant d’AO en 3 groupes en incluant encore le poids mais uniguement les
malformations de I"appareil cardiaque graves. Selon lui, ces malformations cardiaques graves
sont définies comme : une cardiopathie congénitale cyanogene nécessitant une chirurgie
palliative ou correctrice ou une cardiopathie congénitale non cyanogéne nécessitant un
traitement médical ou chirurgical pour une défaillance cardiaque. Les canaux artériels
ligaturés chirurgicalement sont donc inclus dans ce groupe. Dans cette classification, une
survie de 97% est observée dans le premier groupe comprenant les enfants avec un poids de
naissance supérieur a 1500 g et sans malformation cardiaque grave. Dans le deuxieme

groupe, comprenant les enfants avec un poids de naissance supérieur a 1500 g et avec
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malformation cardiaque grave ainsi que, les enfants avec un poids de naissance inférieur a

1500 g et sans malformation cardiaque grave, la survie est de 59%

En revanche, le taux de survie est de 22 % dans le troisieme groupe, incluant les enfants avec
un poids de naissance inférieur a 1500 g et avec une malformation cardiaque grave.

3- Malformations et syndromes associés :

3.1 Les malformations associées :

Environ 50 % des AO sont associées a d’autres anomalies. La sévérité et le nombre de
malformations associées sont tres variables.[11] Elles peuvent étre cardio-vasculaires,
rénales, digestives, squelettiques ou pulmonaires.

e Les malformations cardio-vasculaires :

Les malformations cardio-vasculaires sont les anomalies les plus fréquentes. Elles
représentent 29% des anomalies associées a une AO. Elles sont trés variées mais la
communication interventriculaire, inter-auriculaire, le canal artériel et la tétralogie de Fallot
sont celles le plus souvent retrouvées.

e Les malformations rénales :

Les malformations rénales peuvent étre extrémement diverses : agénésie rénale unilatérale,
fusion des reins dite « en fer a cheval », etc. Elles représentent environ 14 % des anomalies
associées.

e Les malformations digestives :

Les malformations digestives, quant a elles, représentent environ 13 % des anomalies
associées, comme des malformations ano-rectales, des atrésies duodénales, ou encore des
sténoses de I'cesophage distal.

e Les malformations squelettiques :

Ces anomalies vertébrales numériques ou morphologiques associées ou non a des anomalies
costales, sternales et radiales représentent 10% des anomalies associées. Elles sont
également diverses : hémi-vertebres non compensées qui entrainent de nombreux
problemes orthopédiques, anomalies du squelette des membres qui prédominent au niveau
du rayon externe, d’olu des agénésies radiales...

e Les malformations pulmonaires :

Les malformations pulmonaires sont, le plus souvent, caractérisées par une hypoplasie ou
une agénésie d’'un lobe ou de la totalité des poumons ainsi qu’une cavité pleurale unique.
Elles représentent environ 6 % des anomalies associées. Il peut également y avoir d’autres
anomalies, dans environ 11% des cas : malformations du systéeme nerveux, malformations
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faciales et fentes labiopalatines, atrésies des choanes, hernies diaphragmatiques ou autres
malformations. Environ 4% des AO sont également associées a des anomalies
chromosomiques.

3.2 Les syndromes associés :

Plusieurs syndromes associant une AO et d’autres de ces anomalies associées peuvent étre
rencontrés chez les nouveau-nés. En effet, la plus connue est I'association VACTERL. Il s’agit
d’un acronyme anglo-saxon regroupant différentes malformations congénitales reconnues

pour avoir la méme origine embryologique. Les lettres correspondent aux anomalies

- V:pour Vertebral defects : c’est-a-dire les anomalies vertébrales
- A:pour Anus anomalies : c’est-a-dire les malformations anorectales

C : pour Cardiac anomalies : c’est-a-dire les malformations cardio-vasculaires ;

- TE : pour Tracheo-Esophagus anomalies : c’est-a-dire les anomalies trachéo-
cesophagiennes (fistule avec ou sans atrésie, trachéomalacie, ou sténose trachéale) ;

- R :pour Renal anomalies : c’est-a-dire malformations ou agénésies rénales .

- L: pour Limbanomalies : c’est-a-dire malformations des membres, le plus souvent le

rayon radial

Le syndrome de VACTERL représente 10% des malformations associées a une AO [11] . Il est
défini par la présence d’au moins trois de ces anomalies. Le terme VATER est employé s’il n’y
a ni anomalie cardiaque ni anomalie des membres. D’autres associations peuvent étre
retrouvées, comme :

¢ Le syndrome CHARGE qui regroupe quatre caractéristiques majeures : un colobome, c’est-
a-dire des malformations de certaines parties de I'ceil, des atrésies des choanes : interfaces
entre la fosse nasale et le pharynx qui se situent au fond des fosses nasales, des anomalies
des nerfs craniens et de l'oreille.

e Le syndrome de Potter : qui associe une agénésie rénale, une hypoplasie pulmonaire et
une dysmorphie faciale.

e Le syndrome de Goldenhar ou dysplasie oculo-auriculo-ventriculaire (OAV) qui présente
une hypoplasie faciale asymétrique associées a des anomalies oculaires et des
malformations vertébrales.

e |’association SCHISIS regroupe un omphalocéle, une fente labio-palatine et une hypoplasie
génitale.

4- Etiologie et facteurs de risques :
Dans la majorité des cas, |'étiologie de I’AO est inconnue mais elle semble multifactorielle.
Des études ont été menées sur le caractere familial, les anomalies chromosomiques, les
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facteurs génétiques, sur un lien avec le diabete maternel ou encore avec |I'exposition a des
facteurs exogénes.

4.1 Le caractere familial :

La majorité des AO sont des cas sporadiques et non syndromiques. Le risque de récidive
intrafamiliale est inférieur a 1%. De plus, il a été démontré dans plusieurs études que la
probabilité d’avoir une AO est plus élevée chez les jumeaux [15].

4.2 Les anomalies chromosomiques :

Des anomalies chromosomiques ont été rapportées chez environ 10 % des individus atteints
d’AO. Environ 25 % de ces cas sont associés a la trisomie 18. La trisomie 21, plus fréquente
dans la population que la trisomie 18, est associée a 1% des cas. Des études ont montré que
des régions spécifiques du génome sont touchées de maniére récurrente chez les patients
atteints d’AQ. En effet, des duplications au niveau des régions chromosomiques 3p25-pter et
5g34-gter sont observées, ou encore des délétions chromosomiques spécifiques par
exemple au niveau du 2g37.2-qter ou du 4g35-gter qui seraient responsables d’AO.

De plus, des délétions au niveau des régions des chromosomes 13q34-qter et 22q11 sont
souvent retrouvées chez des patients atteint du syndrome VACTERL.

4.3 Les facteurs génétiques :

Des études ont mis en évidence un certain nombre de génes potentiellement impliqués
dans l'apparition de cette malformation. En effet, I’AO est retrouvée dans certains
syndromes pour lesquels des genes spécifiques sont mis en cause. 23 Parmi les anomalies
par transmission autosomique dominante, I’AO est retrouvée dans le syndrome
d’anophtalmie/microphtalmie-AO, le syndrome CHARGE, le syndrome de Feingold, et le
syndrome de Pallister-Hall qui ont respectivement comme génes mis en cause : les génes
SOX2, CHD7, MYCN et GLI3. Concernant les anomalies par transmission autosomique
récessive, on retrouve I’AO lors d’anémie de Fanconi, qui met en jeu des variations de genes
FANC. Concernant les anomalies par transmission liée a I’X, des AO sont observées dans le
syndrome VACTERL-hydrocéphalie avec des modifications des génes FANB(17).

De plus, des études sur les souris ont montré que des mutations du géne Sonic Hedgehog:
Shh et d’autres genes (Gli2,Gli3, et FOXf1) appartenant a la voie de signalisation de Shh
peuvent étre a I'origine de malformations cesophagiennes.[7]

4.4 Le diabéte maternel :

Une étude réalisée en Suede a cherché a établir un lien entre I’AO et le diabete maternel.
Cette étude montre que le risque d’avoir un enfant atteint d’'une AO chez une mere
diabétique est plus élevé, de I'ordre de 80%. Cependant I'existence d’un lien entre le diabéte
et I’AO n’a pas été démontré (18).

4.5 L’exposition a des facteurs exogeénes
Certains facteurs ont été suspectés, notamment une exposition au méthimazole
(antithyroidien de synthése), une carence en vitamine A, une intoxication ou exposition

18



Chapitre I Rappel bibliographique

maternelle a I'alcool, au tabac ou a certaines molécules médicamenteuses ou toxiques, ou
encore a des maladies infectieuses maternelles. Cependant, aucune étude n’a identifié
formellement la causalité de ces facteurs.

5- Le diagnostic d’atrésie de I’cesophage :

5.1 Le diagnostic anténatal :

Un diagnostic anténatal est possible dans certains cas mais, a I'inverse de beaucoup d’autres
anomalies congénitales, I'’AO n’est pas détectée systématiquement.[24] A cause de son
repérage difficile, moins de 50% des AO sont dépistées en période anténatale. Le diagnostic
repose sur une échographie foetale ainsi que sur une imagerie par résonance magnétique. Il
peut étre également apporté par la constatation de malformations associées. Lors du
troisieme trimestre de la grossesse, une AO peut étre suspectée devant des signes indirects
et aspécifiques a I’échographie feetale. En effet, la discontinuité de I'cesophage empéche la
déglutition du foetus, I'apparition d’'un hydramnios, c’est-a-dire une quantité trop
importante de liquide amniotique car le foetus ne I'a pas dégluti, est donc observée. De plus,
I’estomac est non visualisable ou de petite taille. Cependant, la valeur prédictive positive de
la combinaison de ces deux signes est faible, entre 40 et 56 %, avec de nombreux faux
positifs. La visualisation d’une image liquidienne cervicale ou médiastinale correspondant a
la dilatation du cul-de-sac supérieur borgne de I’cesophage lors des mouvements de
déglutition, également appelé « pouch sign », permet d’améliorer le diagnostic. Ce signe
présente également des faux positifs, qui peuvent étre dus a une dilatation momentanée de
I’hypopharynx secondaire a un défaut transitoire de péristaltisme. La valeur prédictive
positive de cette association des trois signes est comprise entre 60 et 100% avec 80 a 100%
de sensibilité, plus particulierement dans les types | [19] . L'imagerie par résonance
magnétique avec I'emploi de séquence ultrarapide en pondération T2 est un moyen précis
de confirmation d’AO lors d’une échographie évocatrice ou douteuse [20] . Elle permet de
s’affranchir des difficultés liées a la position foetale et de I’échogénicité mais présente
également des limites a cause des artéfacts. Une amniocentése est souvent réalisée pour
vérifier I'absence d’anomalies chromosomiques lors d’une suspicion d’AO. A partir de cet
examen, il est possible d’étudier la modification des enzymes digestives dans le liquide
amniotique. En effet, si l'indice de I'alpha-foetoprotéine (AFP) couplée aux gamma-glutamyl
transpeptidases (GGT) est supérieur a 3, cela permettrait un diagnostic [20][19] . Le
diagnostic anténatal permet une meilleure anticipation de la prise en charge. En effet, |a
suspicion ou la certitude du diagnostic d’AO impose une information parentale, la réalisation
d’un caryotype foetal et la planification de la naissance dans une maternité de niveau Il pour
une prise en charge par une équipe médico-chirurgicale pédiatrique.

5.2 Le diagnostic en salle de naissance :
Il doit étre réalisé le plus rapidement possible. Dans un premier temps, la perméabilité de

I’cesophage est testée avec le passage d’une sonde digestive souple radio-opaque de calibre
10. Si la sonde bute, a 10 ou 12 cm de I'arcade dentaire, au moindre doute il faut pratiquer le
testa la seringue qui consiste a I'injection de 5mL d’air dans la sonde et a I'auscultation
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épigastrique simultanément. Ce dépistage présente un risque de perforation de la paroi
postérieure du pharynx, il nécessite donc une attention particuliére lors de sa réalisation. De
plus, il peut y avoir des erreurs de diagnostic, si la sonde s’enroule dans le cul-de-sac
supérieur de I'cesophage ou si elle passe a travers la FTO.

Figure 4: Radiographie de face montrant | enroulement de la sonde nasogastrique.

Cependant, le test a la seringue comportant des risques, une étude a eu pour but de
déterminer si le diagnostic retardé apres une premiere tétée modifiait le pronostic. Les
résultats n’étant pas statistiquement exploitables aucune conclusion formelle n’est donnée
mais un diagnostic retardé de quelgues heures ne semble pas changer le pronostic a long
terme [23]. Il existe également des signes cliniques. En effet, le nouveau-né va rapidement
présenter des troubles de déglutition, une hyper-sialorrhée, voire des troubles respiratoires
en rapport avec une pneumopathie d’inhalation. [26] Un retard de diagnostic pourrait
entrainer des complications. En effet, la communication entre le systeme respiratoire et
I’estomac pourrait engendrer des fausses routes, des inhalations de liquide gastrique, des
dyskinésies cesophagiennes et parfois le décés. Lors d’une ventilation artificielle, il y a un
risque de distension aérienne, donc de rupture gastrique.

5.3 Le diagnostic radiologique :

En cas d’AO suspectée, I'alimentation orale sera immédiatement arrétée et le nouveau-né
mis en position proclive dorsale a 45 degré, c’est-a-dire en position demi-assise, et une
sonde d’aspiration pharyngée a double courant posée par la bouche. Le nouveau-né est en
ventilation spontanée avec la radio-sonde en place. Pour confirmer le diagnostic clinique
d’AQ, il faut réaliser une radiographie du thorax de face et de profil centrée sur D3-D4 ainsi
gu’une radiographie de I'abdomen sans préparation. La sonde gastrique sera maintenue
poussée a son maximum ce qui permettra de situer sa hauteur. On pourra identifier une
poche borgne remplie d’air située dans le médiastin supérieur, en arriére de la trachée et
correspondant au cul-de-sac proximal. S’il y a présence d’air dans I'estomac, il s’agit d’une
AO de type lll ou V car l'air sera alors passé par une fistule distale. En cas de non présence
d’air au niveau gastrique, I’AO sera de type | ou Il. Tres exceptionnellement, une
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opacification du cul-de-sac supérieur peut étre réalisée avec une sonde purgée dans ce
dernier et injecter 0,5mL de produit contraste au moment de la réalisation d’une
radiographie thoracique. C’'est une manceuvre qui doit étre faite une fois I'enfant transféré
dans un centre de niveau lll.

5.4 Bilan des malformations associées :

En cas de diagnostic d’'une AQ, il faut rechercher des signes associés de malformations tout
d’abord par un examen clinique a la recherche de différents types de malformations :
cardiovasculaires, digestives, rénales, squelettiques, pulmonaires (par exemple, une
imperforation anale, une dysmorphie faciale, ou encore une agénésie radiale). Une
radiographie thoraco-abdominale de face est ensuite a réaliser. Cette derniére a pour but de
déceler des malformations costo-vertébrales, de rechercher une atrésie duodénale, de
déterminer la position de la crosse de I'aorte, de faire le diagnostic différentiel avec une
perforation cesophagienne iatrogene. Le bilan d’extension comprend aussi une échographie
cardiaque, ce qui permettra d’éliminer des malformations cardiaques infra-cliniques et de
localiser I'aorte thoracique, ce qui peut amener a modifier la voie d’abord qui sera utilisée
ultérieurement. De plus, une échographie abdomino-rénale et pelvienne, qui apprécie la
morphologie du duodénum et permet de vérifier la présence des deux reins, sera effectuée.
Un caryotype, s’il n’a pas déja été réalisé, est effectué. Il permet d’observer I’ensemble des
chromosomes d’une cellule. Un conseil génétique sera proposé aux parents en fonction de
ses résultats.
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Chapitre Il Partie pratique

Objectifs :
Les objectifs de cette étude sont :
- Etudier les particularités épidémiologiques et cliniques de I'atrésie de |’cesophage.
- Faire une auto-évaluation par la comparaison entre les résultats de notre série
actuelle et I'étude théorique de la maladie.
- Insister sur le diagnostic et la prise en charge précoce et adéquate de cette maladie

et les malformations associées.

Matériel et méthode :
Notre travail est une étude rétrospective descriptive et analytique de la maladie
réalisée au service de néonatalogie de 'EPH Tlemcen sur 27 nouveaux nés présentant
des signes en faveur de I'atrésie de I'cesophage entre I'année 2015 et 2021.
Nous avons eu recours a la consultation des archives du service de néonatalogie et
de chirurgie pédiatrique pour la recherche de nos cas, épaulée par une recherche

bibliographique électronique.

Les criteres d’inclusion :
Notre étude a inclus :
- Tout nouveau né porteur d’atrésie de I'cesophage opéré ou non durant la période de

notre étude.
- Tout malade adressé a I'EPH Tlemcen a partir des formations sanitaires de base.

Les criteres d’exclusion :
Notre étude a exclu : tout nouveau né ayant une atrésie de I'cesophage en dehors de

notre étude.

Les résultats :
Dans ce qui suit nous allons présenter les résultats de notre travail :
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Sexe

m MASCULIN
m FEMININ

Figure 5: Répartition des sujets en fonction du sexe.

Une légere prédominance masculine a été observée puisque 59% étaient des garcons.

- Le sexe ratio est de 1.45 en faveur du sexe masculin.

Terme de naissance

M aterme
B prema 35-37
M prema34-32

B prema infa 32

Figure 6: Répartition des sujets en fonction du terme.

- En matiere de terme de naissance, on remarque que la majorité est a terme (78%).
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Poids de naissance
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Figure 7: Répartition des sujets en fonction du poids de naissance.

- Le poids de naissance le plus représenté est : 3-4kg (41%).

- 70% des patients avaient un poids de naissance supérieur a 2500g soit a peut pres %
des patients (19 patients).

- 4 patients avaient un poids entre 2kg et 2.5kg soit 15% des patients et 4 autres
patients avaient un poids inférieur a 2kg.

- Le poids moyen de notre série est de 2.75kg.

- Le poids des nouveaux nés variait entre 1.4Kg et 3.7kg.

Apgar 0-3 4-7 8-10
Effectif a 1 minute 1 15 11
pourcentage 4% 55% 41%

Figure 8: Apgar a la naissance.

- L’APGAR des patients est globalement moyen (55% entre 4 et 7).
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Figure 9: Signes clinique a la naissance.

- On note que les signes cliniques les plus fréquents a la naissance sont la détresse

respiratoire, la cyanose qui sont causés par I’hyper salivation.

Délais de dépistage

1;,4%

m01j
m02j
W 03]
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m 07
m 45j

Figure 10: Délais de dépistage.
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Type de l'atrésie

mtypel
H type 2
mtype3
mtype 4

Figure 11: Répartition de différents types d’atrésie.

- Letype le plus fréquent c’est le type 3 (56%) suivi du type 4 (19%) puis le type 2
(18%) puis le type 1 (7%).

Age maternel

>40ans

30-40 ans

W Série 1

<20 ans

o
N
I
o))
(o)
o
~

14

Figure 12: Répartition en fonction de I’age maternel.

- Latranche d’age maternel la plus représentée est : 20-30ans (48%).
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EG1
mG2
mG3
mG4
B G5
mG6
mG7

Figure 13: Répartition des cas en fonction de la gestité.

Parité

=Pl
= P2
= P3
=P
mP5

Figure 14: Répartition des cas en fonction de la parité.

- Pour la gestité, la catégorie la plus fréquente c’est G2 (30%) et pour la parité c’est P2

(33%).
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Figure 15: Mortalité.

Le nombre de déces dans notre série est de 13 patients soit le taux de mortalité de 48%.

LN /
3 N/
| A4

2015 2016 2017 2018 2019 2020

Figure 16: Répartitions des cas selon les années.

- En 2017, on note une nette diminution des nouveaux cas.
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Discussion des résultats de I’étude :

La fréquence : en Algérie, I'atrésie de I'oesophage reste mal estimée en raison du
petit nombre d’études faites.

Le sexe : comme dans notre série et dans les données théoriques on note une légere
prédominance masculine.

Le terme de naissance :

78% des nouveaux nés porteurs d’une atrésie de I'cesophage naissent a terme et 22%
des nouveaux nés sont des prématurés (ce pourcentage augmente en cas
d’anomalies associées et cette prématurité est probablement liée a I’lhydramnios
associé a I'atrésie de I'cesophage).

Le poids de naissance : c’est un élément trés important a étudier car il constitue avec
d’autres parametres des éléments pronostics.

L’age maternel : la relation entre I’age maternel et le risque d’atrésie de I'cesophage
a fait I'objectif de plusieurs études mais les résultats étaient partiellement
contradictoires. Certaines études ont montré un taux élevé de la malformation chez
les nouveau-nés des femmes avec des ages extrémes, d’autres auteurs ont prouvé
gue le risque de I'anomalie est plus élevé chez les meres agées de >35ans, alors que
certaines études n’ont trouvé aucune relation entre I’age maternel et I'atrésie de
I'cesophage.

La parité : elle semble avoir un impact sur le risque de I'atrésie de I'cesophage.
Plusieurs études faites ont montré qu’une faible parité chez la mére augmente le
risque de survenue de I'anomalie chez I’enfant. Dans notre série, la catégorie la plus
représentée c’est P2.
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Conclusion générale

L'atrésie de I'cesophage est une malformation de I'cesophage . Le diagnostic doit étre fait les
premiers jours de vie pour une bonne prise en charge du nouveau né. Le pronostic dépend
du type de I’AO et de la rapidité de la prise en charge.

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 diagnostic est postnatal et ne se fait qu’apres I'apparition des signes cliniques en
I’absence de la vérification systématique de la perméabilité cesophagienne dans nos
salles d’accouchement chez de nos malades.

- La mortalité dans notre série, reste élevée.

En conclusion, le taux de mortalité de cette maladie reste quand méme élevé d’ou l'intérét
de suivre un protocole bien cadré afin d’améliorer la qualité de vie des patients opérés d’une
atrésie de I'cesophage.
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