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Les pathologies cesophagiennes congénitales incluent I'atrésie de I'cesophage avec
ou sans fistule trachéo-cesophagienne, la fistule trachéo-cesophagienne isolée, les sténoses
congénitales, I'cesophage court et la duplication cesophagienne. La plupart de ces
pathologies sont diagnostiquées en période néonatale (voire anténatale). Le pronostic a
court terme dépend de la prématurité, des malformations associées, de la forme anatomique
et de la possibilité de prise en charge chirurgicale immédiate. Pour la plupart, le traitement
chirurgical donne d’excellents résultats et la mortalité est faible. Cependant, la morbidité
liée aux malformations associées, aux complications post thérapeutiques et aussi a la
dysmotricité cesophagienne souvent associée est élevée. A tout moment, I'imagerie joue un
role majeur dans la prise en charge des malades, que ce soit au moment du diagnostic pré-
ou postnatal, de la période post-chirurgicale immédiate, ou du suivi a moyen et a long
terme.

1. L'atrésie de I'cesophage

L'atrésie de I'cesophage (AO) est la malformation congénitale la plus fréquente de
I’cesophage. Elle correspond a une interruption de I'cesophage sur un segment plus ou moins
long (correspondant a la hauteur de 1-2 vertebres pour les formes de bon pronostic, 4
vertebres ou plus pour les formes plus séveres). Elle touche 1 nouveau-né sur 2500 a 4000
naissances. Sa prévalence a été stable ces 20 dernieres années. L'anomalie résulte de
I'interruption du développement de I'cesophage lors de la séparation de I'intestin primitif en
trachée et cesophage, ce qui explique d’ailleurs I'implication fréquente de la trachée dans la
malformation. L’étiologie de I’AO est inconnue. La malformation peut se rencontrer sous 5
formes. Le type Il suivant la classification de Ladd, AO + fistule ceso-trachéale basse est le
plus fréquent et survient dans 78-90% des cas ; il possede le meilleur pronostic chirurgical. Le
type I, AO sans fistule survient dans 7-9% des cas, c’est le cas le plus complexe a traiter car la
correction chirurgicale ne peut se pas toujours faire en un seul temps notamment en raison
d’un défect trop long. Des malformations associées sont retrouvées dans plus de 50% des
cas. Ces anomalies peuvent étre de nature chromosomique ou faire partie d’'un syndrome
polymalformatif. Le taux de survie est excellent mais nombre de complications apparaitront
tout au long de la vie des patients atteints (1-4).

1.1 Diagnostic
1.1.1  Période anténatale (5-10)

En période anténatale, I'association d’un polyhydramnios et d’un petit estomac feetal
ameénent a suspecter une AO lors des échographies obstétricales surtout durant le 3°
trimestre. Ces signes sont toutefois peu sensibles et peu spécifiques, nombre de
circonstances pathologiques pouvant les entrainer. La visualisation d’une dilatation
de la poche cesophagienne proximale (« Pouch sign ») est par contre un signe
beaucoup plus spécifique mais n’est démontré que dans 1/3 des cas. Plus
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récemment, une déformation du bord postérieur de la trachée a été rapportée
comme signe indirect d’AO. Malgré tout, I'échographie obstétricale est actuellement
considérée comme insuffisamment fiable tant pour diagnostiquer que pour exclure
une AO; seuls 30-40% des cas seront diagnostiqués in utéro sur base de
I’échographie. La technique est par contre particulierement utile pour rechercher des
malformations associées ou encore des syndromes polymalformatifs.

Depuis quelques années, I'IRM fcetale est utilisée, sur point d’appel
échographique, pour augmenter la performance de I'imagerie anténatale. L'IRM
démontre, plus systématiquement que I'échographie, la dilatation de la poche
proximale grace en particulier a I’étude dynamique de la déglutition feetale. Le taux
de dépistage d’AO monte ainsi a 60-70%. L'intérét de I'lRM réside également dans la
possibilité de mettre en évidence des malformations associées (détectées et non
détectées a I'’échographie obstétricale).

En fonction des anomalies suspectées, un caryotype pourra étre proposé afin
d’établir une anomalie chromosomique. Le préléevement de liquide amniotique
permettra également d’analyser le profil enzymatique digestif afin de rechercher des
arguments supplémentaires pour le diagnostic.

1.1.2 Période néonatale

A la naissance, en |'absence de DAN, le diagnostic d’'un AO est habituellement
rapide, du fait d’une salivation excessive ou de régurgitations des I'introduction de
I'alimentation per os. L'introduction d’'une sonde digestive butera dans la poche
ocesophagienne proximale. Au besoin, un cliché obtenu apres distension aérique - au
travers de la sonde dans la poche proximale - confirme le diagnostic. Un cliché
comprenant I'ensemble du thorax et de I'abdomen, permet par ailleurs d’affirmer Ia
présence d’une fistule ceso-trachéale de par la visualisation de I'estomac (présent en
cas de fistule T-0). Ce méme cliché permet de visualiser d’éventuelles malformations
vertébrales associées.

1.2 Malformations associées

Une trachéomalacie accompagne de 11-33 % des cas d’AO; certains auteurs
préconisent une évaluation pré-opératoire des anomalies trachéales associées et
pronent tout particulierement la réalisation d’'une bronchoscopie dynamique et d’un
CT scanner avec reconstruction 3D. Le CT scanner permettant utilement de localiser
la crosse aortique (11).

Comme indiqué auparavant, des malformations associées surviennent dans
50-70 % des cas. Tous les systemes peuvent étre impliqués. Les malformations les
plus fréquentes concernent le systéme cardio-vasculaire, musculo-squelettique et
neurologique. Parmi les syndromes comprenant une AQ, il faut citer le syndrome de
VACTREL [ Vertebral —Anal atresia — E-T fistula — Renal anomaly — Limb anomaly], le
syndrome de CHARGE [ Coloboma —Heart malformation — Choanal atresia — mental
Retardation — Genito-urinary and Ear malformation], I’ anémie de Fanconi, les
syndromes de Goldenhar et d’ Opitz. En fonction du syndrome et des malformations
suspectées, différents examens d’imagerie seront réalisés afin d’établir le tableau
malformatif complet et d’évaluer le pronostic (en insistant sur |'utilité d’une
échographie cardiaque).
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1.4

Enfin, les patients avec atrésie de I'cesophage ont un risque accru de trisomie 21 et
d’atrésie duodénale (1).

Traitement

Le traitement de I’AO se réalise dans les jours suivant la naissance si I'état cardio-
vasculaire du patient le permet et si 'ensemble des malformations présentes ne
grévent pas le pronostic vital.

Autant que possible, la correction chirurgicale (anastomose+ligature de la fistule
éventuelle) se fera en 1 temps, dépendant du type d’AO. En cas d’AO de type 1,
cette anastomose en 1 temps n’est habituellement pas possible et la chirurgie
correctrice devra se faire en plusieurs étapes; de plus, de maniére transitoire, une
gastrostomie devra étre placée. Dans certains cas, lorsque I'intervalle entre le
segment proximal et distal de I'cesophage est trop long, I'estomac ou un segment
colique devront étre interposés.

Le taux survie postopératoire des enfants avec AO a nettement augmenté. Il est
proche de 100% en cas d’AO isolée chez des enfants de > de 1500 gr, il est supérieur
a 80% chez des enfants < 1500 gr, il est de 50% chez des enfants < 1500 gr avec
cardiopathie. Le taux de survie est toujours supérieure dans les AO de type Il que
dans I’AO de type I.

Dans les suites postopéraoires simples immédiate, I'imagerie se limite a vérifier la
zone d’anastomose avant la réintroduction de I'alimentation et I'enlevement des
drains pleuraux. En cas de probleme clinique et de suspicion de complication,
I'imagerie sera adaptée au cas par cas afin de rechercher une reperméabilisation de
fistule (3-5%), un lachage de suture et une fuite médiastinale (10-12% des cas).
L’évaluation radiologique prudente se fera a I'aide de produits radio-opaques
hydrosolubles (2, 3, 6, 12,13).

Devenir @ moyen et long termes

Les complications a court, moyen et long terme sont fréquentes et nombre d’entre
elles nécessiteront une imagerie adaptée pour établir le diagnostic et évaluer
I’évolution.

Un reflux gastro-cesophagien (26-70% des cas) et des troubles péristaltiques
cesophagiens sont trés souvent présents, quel que soit I’age du patient et le type
d’AO. Un TOGD, une endoscopie et/ou une pHmétrie et plus rarement une
manometrie pourront étre réalisés selon la symptomatologie présente afin
d’objectiver leur importance et leurs conséquences (cesophagite peptique - 9-53% -,
cesophage de Barrett (15%), adénocarcinome cesophagien (rare), ainsi que d’autres
anomalies de la jonction gatro-cesophagienne (hernie hiatale)). Une fundoplicature
selon Nissen ou autre intervention anti RGE sont souvent nécessaires pour
supprimer le reflux.

Une sténose post-anastomotique (20-35% des cas) est une autre complication
classique, elle peut survenir a tout age. L’opacification prudente de I'cesophage
permettra d’objectiver son importance et de suivre son évolution sous traitement
dilatateur.
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Par ailleurs, le groupe de patients ayant subi une substitution par estomac (ou autre)
présentera une morbidité propre dont en particulier des sténoses anastomotiques
ou encore des pneumonies d’aspiration (12 — 16).

2. Autres pathologies cesophagiennes congénitales
2.1 Fistule ceso-trachéale isolée (H-type)

Une fistule ceso-trachéale peut exister sans AO ; elle peut s’avérer symptomatique a
tout age. L'enfant pourra présenter une toux chronique, une cyanose lors des
biberons ou des infections pulmonaires récurrentes. L'opacification de |'cesophage
permettra de la mettre en évidence ; I'’enfant sera placé de profil, une sonde sera
positionnée aux endroits potentiels de ces fistules, soit dans le 1/3 inférieur de
I’cesophage, soit dans la région sous claviculaire ; un mélange de baryte et d’air sera
préparé. |l sera instillé d’abord la baryte, ensuite I’air afin d’opacifier et de distendre
la fistule (6,12)

2.2 Sténose cesophagienne congénitale et cesophage court, hernie hiatale

Une sténose cesophagienne peut étre isolée ou étre associée a une AO. Elle
complique la prise en charge et augmente la morbidité. L’cesophage court et la
hernie hiatale sont eux aussi rencontrés en association avec I’AO. lIs existent
exceptionnellement en tant que malformation isolée (17).

2.3 Duplication cesophagienne

Une duplication cesophagienne, masse kystique, ronde ou tubulaire, adjacente a
I’cesophage, peut se rencontrer déja in utéro. Elle constitue avec le kyste
bronchogénique, le kyste thymique et le kyste neurentérique un des diagnostics
différentiels des masses médiastinales foetales. L'échographie (in utéro) et I'IRM
(anté- et postanatale) permettent de localiser et caractériser la masse (18)
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