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RESUME

Le mégaoeosophage est une affection rare chez 'enfant, chez qui les symptomes sont atypiques et variables avec I'dge. Les
symptomes cardinaux sont la dysphagie, régurgitation, vomissements et douleur thoracique. S'il se présente par des
symptomes respiratoires, le diagnostic peut étre difficile et retardé. L’hémoptysie est rarement signalée chez les patients
souffrant de mégaoesophage a la fois chez les adultes et les enfants d’ol intérét de cet article afin de souligner I'importance
de rechercher devant toute symptomatologie respiratoire chronique un trouble oesophagien.
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ABSTRACT

The megaoeosophagus is a rare condition in children, whose symptoms are atypical and variable with age. Dysphagia,
regurgitation, vomiting and chest pain are the cardinal symptoms. If they present mainly with respiratory symptoms
diagnosis may be difficult and delayed. Hemoptysis is rarely reported in patients with megaesophagus both in adults and
children hence the importance of this article in order to underline the importance of investigating for any chronic
respiratory symptomatology an oesophageal disorder.
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Introduction

Le méga-cesophage idiopathique est la dilatation permanente du calibre de I'cesophage par trouble de la motricité cesophagienne.
L’étiopathogénie reste inconnue, bien que plusieurs hypothéses aient été avancées. Ces troubles de la motricité entrainent une stase alimentaire
cesophagienne qui peut conduire au passage des résidus alimentaires dans les voies respiratoires expliquant les complications pulmonaires
observées qui sont parfois révélatrices de la maladie tant que celle-ci est lentement évolutive et longtemps bien tolérée.

Observation

S.D, enfant de 13 ans, réside a Benguerir, suivi dans un hopital local pour pneumopathies a répétitions depuis 3 ans traité en ambulatoire par
antibiothérapie, fluidifiants et corticothérapie, présente comme signes fonctionnels une toux chronique productive avec expectorations a
prédominance matinale évoluant dans contexte d’anorexie et d’amaigrissement avec fiévre intermittente cédant aux antibiotiques. Un bilan
phtisiologique a été demandé un an auparavant revenu négatif. Malgré plusieurs consultations, 'état de santé de la malade se dégrade
progressivement entrainant une dénutrition sévere. L’évolution étant marquée par l'installation d’'un premier épisode d’hémoptysie de faible
abondance alarmant la famille d’'oi une consultation a I'’hopital d’enfant de Rabat. Son examen trouve une enfant asthénique, fébrile a 38,5,
conjonctives légerement décolorées. L'IMC était a 12.24 avec des membres gréles. Les vibrations vocales étaient exagérées au niveau de
I’hémithorax gauche avec la présence de rales dans les deux champs pulmonaires. A son admission, une radiographie du thorax a été réalisée
(figure 1) objectivant un poumon gauche détruit sans signe de rétraction avec un niveau hydro aérique médiastinal, complété par une TDM
thoracique en faveur d'un mégaoesophage étendu avec poumon gauche détruit et adénopathies médiastinales dont la plus volumineuse mesure
14 mm (figure 2). Sur le plan biologique, une NFS demandée montre une hyperleucocytose a 28.730 a prédominance PNN (20.040) avec une
anémie a 10,3 hypochrome microcytaire et une CRP a 88,3. La patiente a été mise sur le plan thérapeutique sous Amoxicilline-acide clavulanique
ala dose de 80 mg/kg/j, paracétamol a 15 mg/kg/j en cas de fievre et kinésithérapie respiratoire.

L’Interrogatoire a été refait relevant la notion de régurgitation avec allongement de la durée des repas, ingestion de faibles quantités avec
adoption de postures différentes pour faciliter la déglutition de certains aliments. A la lumiere des données, 'hémoptysie a été mise sous le
compte d’'une pneumopathie.

Nous avons demandé un transit oesogastroduodénal (figure 3) qui a montré une importante dilatation oesophagienne avec une terminaison
effilée en queue de radis avec un RGO important sus-carinaire. Puis 1'endoscopie haute a confirmé une augmentation du calibre de I'cesophage
sans obstacle, avec une gastrite nodulaire dont la biopsie était en faveur d’'une gastrite a HP. A défaut de moyens, la manométrie n’a pu étre
réalisée.

La patiente a bénéficié d’emblée d’un traitement chirurgical, aprés nettoyage radiologique, qui consiste en une myotomie extramuqueuse selon la

technique de Heller, effectuée par laparoscopie couplée a la confection d’'un systéeme anti-reflux. Les suites opératoires étaient simples.
L’évolution était favorable avec nette amélioration clinique et disparition de la symptomatologie fonctionnelle au bout de 2 mois
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Figure 1. Radiographie du thorax de face objectivant un niveau hydroaérique Figure 2. Aspect scannographique d’'un mégaoesophage étendu avec
avec un poumon gauche détruit poumon gauche détruit

4

Figure 3. TOGD montrant une importante dilatation oesophagienne avec une terminaison effilée en queue de radis.

Le mégaoesophage est une affection rare en pédiatrie ; sa prévalence est comprise entre 0,02 et 0,31 pour 100 000 enfants [1,2] dont 5 %
des cas seulement se révelent avant I'dge de 15 ans (3). Peu d’études pédiatriques ont donc été réalisées, cependant elles révelent les
mémes particularités [2, 4] : prédominance masculine, existence de formes familiales, possibilité d’association a d’autres anomalies :
syndrome 3 ou 4 A, dysautonomie ou terrain neurologique particulier (trisomie, encéphalopathie...).

L'évolution est insidieuse a début lent et progressive, la Durée moyenne entre la survenue des premiers symptomes et le diagnostic est en
moyenne autour de 4,7 ans (5). Le retard du diagnostic serait lié a la non spécificité des signes d’appels d’'une part, et d’autre part dans
notre contexte a la non gravité relative des manifestations cliniques entrainant un retard de consultation de la famille et I’adaptation des
patients aux symptomes.

Les signes cliniques habituels associent une dysphagie, des régurgitations et des douleurs rétro- sternales (6). Du fait de la méconnaissance
parfois de ces signes cardinaux difficilement exprimés par les enfants, les signes respiratoires occupent le ler plan. Par conséquent
rattacher la symptomatologie broncho-pulmonaire, prenant parfois le devant de la sceéne, a sa cause digestive n’est pas toujours évidente.
Car, elles prennent volontiers une allure chronique, source d’erreurs diagnostiques et thérapeutiques, ce qui a été le cas pour notre malade.

Les anciennes études concernant le mégaoesophage avaient montré que les troubles respiratoires ne se manifestaient que dans 10 % des
cas, alors que dans des études plus récentes, ce taux s’est élevé a 51% (7). IIs associent toux et broncho-pneumopathies récidivantes ainsi
que d’autres signes : dyspnée paroxystique nocturne, abcés pulmonaire et dilatation des bronches. Méme lorsqu'’ils sont discrets ou oubliés,
dans la grande majorité des cas, les signes digestifs peuvent étre retrouvés par un interrogatoire minutieux.

Parmi les examens utiles au diagnostic, la radiographie thoracique peut étre tres évocatrice lorsqu’elle montre un niveau hydroaérique
médiastinal. Le transit oesogastroduodénal montre une dilatation du corps de l'cesophage avec un retard d’évacuation du produit de
contraste ou il se dilue au-dessus d’'un défilé cardial en queue de radis avec parfois disparition de la poche a air gastrique. Quant a I'examen
manomeétrique, c'est I'examen fondamental qui permet de porter le diagnostic d’achalasie. Cet examen objective deux signes essentiels : a)
I'absence de péristaltisme au niveau du corps de l'cesophage, et b) l'absence de relaxation normale du sphincter du bas oesophage.
L'endoscopie est parfois difficile dans cet oesophage dilaté contenant un liquide de stase et de résidus alimentaires. Il permet d'apprécier
I'état de la muqueuse oesophagienne et surtout d'exclure une dégénérescence néoplasique par des biopsies.
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Les complications du mégaoesophage se voient seulement a un stade évolué de la maladie et devraient théoriquement étre prévenues par
un traitement précoce. Ce sont une dénutrition sévere, un amaigrissement majeur, les complications respiratoires et le dolicho-méga-
cesophage représentant le stade ultime de la maladie.

Concernant les méthodes de traitement du mégaoesophage (8), elles ont pour objectif de diminuer la pression du SIO (sphincter inférieur
de I'cesophage) par section chirurgicale (myotomie extramuqueuse réalisable aujourd'hui par colioscopie), par dilatation pneumatique sous
endoscopie, ou par action pharmacologique (dérivés nitrés par voie sublinguale, infiltration intrasphinctérienne de toxine botulique).
Cependant la plupart des auteurs proposent encore la chirurgie en premiere intention chez tous les enfants, notamment chez les plus jeunes
[9], vue que la régression des symptomes en post-opératoire est rapporté dans 95 % des cas (10).

Des résultats a tres long terme restent moins favorables selon des études récemment publiées que ce soit apres dilatation ou chirurgie (11).
La fréquence du reflux, la persistance d’'une cesophagite de stase et I'apparition d’endobrachycesophage justifient une surveillance
endoscopique bisannuelle au long cours, ce qui n’est pas fait régulierement aujourd’hui par la plupart des équipes.

Conclusion

Bien que le mégacesophage idiopathique soit rare dans I'enfance, Il faut savoir y penser devant toute pneumopathie persistante et ne faisant
pas sa preuve. Il peut étre diagnostiqué facilement, Le retard diagnostique ne doit plus étre rencontré méme dans les pays en voie de
développement afin d’éviter au malade de telle évolution.

Déclaration d’intéréts : 'ensemble des auteurs ne déclare pas de conflits d’'intérét en rapport avec cet article.
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