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Au moment d’être admis à devenir membre de la profession médicale,  

Je m’engage solennellement à consacrer ma vie au service de l’humanité. 

Je traiterai mes maîtres avec le respect et la reconnaissance qui leur sont dus. 

Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé de mes malades 

sera mon premier but. 

Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés. 

Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir l’honneur et les nobles 

traditions de la profession médicale. 

Les médecins seront mes frères. 

Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune considération 

politique et sociale, ne s’interposera entre mon devoir et mon patient. 

Je maintiendrai strictement le respect de la vie humaine dés sa conception. 

Même sous la menace, je n’userai pas mes connaissances médicales  

d’une façon contraire aux lois de l’humanité. 

Je m’y engage librement et sur mon honneur. 

 
Déclaration Genève, 1948 
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Liste des abréviations 

 



• T4   : quatriéme vertèbre thoracique. 

Liste des abréviations : 

• T10   : dixième vertèbre thoracique. 

.  T11              : onzième vertèbre thoracique. 

 . T12              : douzième vertèbre thoracique. 

• C6                : sixième vertebre cervicale. 

• cm   : Centimètre. 

• FOGD  : Fibroscopie œsogastroduodénale. 

• g   : Gramme. 

• Kpa   : Kilo pascal. 

• mm   : Millimètre. 

• min   : Minute. 

• mmHg : Millimètre de mercure. 

• NANC  : Non adrénergique non cholinergique. 

• RGO   : Reflux gastro-œsophagien. 

• SAR   : Système anti-reflux. 

• SIO   : Sphincter inférieur de l’œsophage. 

• SSO   : Sphincter supérieur de l’œsophage. 

• DP   : Dilatation pneumatique 

• MEVO  : Myotomie Endoscopique par Voie Orale 

• MH   : Myotomie de HELLER 

• TOGD  : transit œsogastroduodénal. 

• DDS   : Début de la symptomatologie 

• BTx  : Toxine botulique 

• HRM   : High-Resolution manometry 

• Fig   : Figure 
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Le mégaœsophage primitif ou Achalasie constitue un trouble moteur primitif de 

l’œsophage. IL est caractérisé par l’incapacité ou l’insuffisance de relaxation du sphincter 

inférieur œsophagien après la déglutition, associée à une anomalie du péristaltisme des 

deux tiers inférieurs de l’œsophage. IL s’ensuit un blocage et une stase des aliments dans 

l’œsophage qui se laisse dilater et devient atone(1). 

Le terme descriptif de mégaœsophage idiopathique ou achalasie a servi pendant 3 

siècles, a désigné une maladie œsophagienne, qui se traduit cliniquement par un signe 

dominant : la dysphagie, et radiologiquement par un défilé régulier du bas œsophage(3). 

La fréquence de cette pathologie reste très rare chez l’enfant, par ailleurs, elle 

garde un bon pronostic(2). 

Le mégaœsophage présente des difficultés à plusieurs niveaux : 

• Sur le plan éthiopathogénique : puisque les mécanismes sous 

jacents à la déclaration de l’affection demeurent encore inconnus, leurs 

maitrise aurait probablement des implications thérapeutiques. 

• Sur le plan clinique: vu que le principal signe de la maladie 

est difficilement exprimable, surtout chez le jeune enfant. 

• Sur le plan thérapeutique : le traitement peut être médical, 

endoscopique ou bien chirurgical.Ce dernier reste le moyen thérapeutique 

le plus efficace à long terme, mais il se heurte à une réticence parentale. 

Notre travail à pour objectifs de mettre  l’accent sur les avancées éthiopathogiques, 

de rappeler les caractéristiques cliniques du mégaœsophage et de confronter des résultats 

à ceux de la littérature. 
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I. 
 

Il s’agit d’une étude rétrospective descriptive faite dans le service de chirurgie 

pédiatrique générale à l’Hôpital mère et enfant chu Mohammed VI de Marrakech. 

TYPE ET CADRE D’ÉTUDE 

 -Elle consiste en une étude descriptive, étalée sur une période de 

10 ans (Janvier 2012- Décembre 2021), qui concerne 11 cas d’enfants atteints du méga 

œsophage idiopathique admis au service de chirurgie pédiatrique générale. 

 -Les données étaient recueillies par une fiche d’exploitation 

préétablie comportant les données épidémiologiques, cliniques, paracliniques (à 

l’admission et à l’hospitalisation). 

II. 
 

Notre étude a été menée au sein du service de chirurgie pédiatrique générale 

à l’hôpital mère et enfant chu Mohammed 6 de Marrakech. 

LIEU D’ÉTUDE : 

III. 
 

L’étude a été conduite du 1er janvier 2012 au 31 Décembre 2021. 
 

PÉRIODE D’ÉTUDE : 

IV. 
 

L’analyse réalisée au cours de cette étude a portée sur plusieurs points, à savoir : 

ANALYSES STATISTIQUES : 

• L’interrogatoire : l’âge, le sexe, les antécédents personnels et familiaux, 

et surtout les signes cliniques révélateurs et la durée d’évolution. 

• L’examen clinique : Les signes de déshydratation, de retentissement des 

vomissements et de retard de croissance staturo-pondéral 

• Bilan para clinique : essentiellement la radio du thorax, la FOGD et le 
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TOGD et la manométrie œsophagienne. 

• La stratégie thérapeutique 

• Les Suites opératoires et l’évolution. 

Les données ont été saisies et analysées moyennant les logiciels : SPSS 23.0 et Excel 2016 

Après avoir effectué une recherche bibliographique sur Pub Med, medline ainsi que les 

bases de données sciences directes et l’encyclopédie médico-chirurgicale en utilisant les mots 

clés suivants : megaesophagus, idiopathic megaesophagus, surgical management, children, 

achalasia. 

V. 
 

CRITÈRES D’INCLUSION ET D’EXCLUSION : 

A. 
Ont été inclus dans l’étude : 

 

CRITERES D’INCLUSION : 

• Tous les patients qui ont été hospitalisés du service de chirurgie pédiatrique 

générale à L’Hôpital mère et enfant chu Mohammed VI de Marrakech atteints 

du méga œsophage idiopathique durant la période d’étude. 

B. 
Ont été exclus de notre étude 

 

CRITÈRES D’EXCLUSION : 

• Les patients atteints du méga œsophage non idiopathique 
 

• Les dossiers inexploitables. 
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I. 

1. 

DONNEES EPIDEMIOLOGIQUES 

Notre étude comporte 6 patients de sexe féminin (54,5%) et 5 de sexe masculin (45,5%), 

soit sexe ratio de 0.83. 

Répartition selon le sexe 

Nombre 

Tableau I Répartition des patients selon le sexe 

Pourcentage 
Féminin 6 54,5% 
Masculin 5 45,5% 

Total 11 100,0% 
 

 

2. 

Figure 1 : Répartition des patients selon le sexe 

L’Age moyen des patients inclus dans cette étude a varié de 2 mois à 15 ans ٫ soit une 

moyenne d’âge de 7ans et 7mois. 

La tranche d’âge moins de 1 an était la plus prédominante avoisinant la moitié des 

patients. 
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Répartition selon l’âge 

 

Tableau II : Répartition des patients selon la tranche d’âge 

Nombre Pourcentage 
Inf. à 1 an 5 45,5% 
1 à 5 ans 3 27,3% 
5 à 10 ans 1 9,1% 
Plus de 10 ans 2 18,2% 
Total 11 100,0% 

 

 

II. 

Figure 2 : Répartition des patients selon la tranche d'âge 

1. 

Les données cliniques : 

Des antécédents pathologiques particuliers ont été retrouvés chez 7 patients. 

On note que la consanguinité, l’épilepsie, les principaux pathologiques rencontrées chez 

nos patients. 

ANTECEDANTS 

• La notion de consanguinité de 1er

• L’insuffisance surrénalien avec un SD triple A chez 2 patients . 

 degré chez 3 

patients   

• AVC ischémique de la branche superficielle de l’artère cérébrale 
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moyenne chez 1patient . 

• Une crise d’épilepsie chez 2 patients . 

• Un retard de développement psychomoteur (IMC) chez 1 patient. 

• L’antécédent d’un mégaoesophage opéré (myotomie de Heller +hémi 

valve Antérieure) chez 2 patients . 

 

Tableau III :  Répartition des patients selon les comorbidités 

Nombre Pourcentage 
RAS 5 45,5% 
consanguinité 3 27.27% 
retard de développement psychomoteur 1 9,1% 
epilepsie 2 18,2% 
SD triple A 2 18,2% 
Insuffisance surrénale 2 18,2% 
AVCI 1 9,1% 
Myotomie de HELLER 2 18,2 % 

 

 

 

Figure 3  : Répartition des patients selon les antécédents Date de début 
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2. 

Dans notre étude la date de début moyenne de maladie était de 2 mois à 7ans, avec une 

prédominance des patients qui avaient des vomissements évoluant depuis la naissance. 

 

la date de début 

 

Tableau IV : Répartition selon la date de début 

Nombre Pourcentage 

à la naissance 6 54,55% 

Après 15j à 1 mois de vie 2 18,18% 

Après 6 mois de vie 1 9,09% 

Après Plus de 1 an de vie 2 18,18% 

Total 11 100,00% 

 

 

3. 

Figure 4  : Répartition selon la date de début 

Les manifestations cliniques : 

18.18
 

9 09
 

à la naissance 
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Après 6 mois de vie 

     
  18.18

 



La prise en charge du mégaoesophage idiopathique chez l'enfant :expérience du service de chirurgie 
pédiatrique générale CHU Mohammed VI. 
 

 

 

 

- 11 - 

Tous nos patients ont été admis au service pour des vomissements (100%), et 45,5% des 

patients avaient une dysphagie associée. 

 

 

Tableau V  de répartition des patients selon le type de dysphagie 

Nombre Pourcentage 

Dysphagie aux solides 2 18% 

Dysphagie aux liquides 3 27 % 

Dysphagie mixte 1 9 % 

Pas de dysphagie 6 54 % 

 

 

- Amaigrissement: 6 patients (54,54%) 

Figure 5 : Repartition des patients selon la dysphagie 

D’autres symptômes sont apparus dans notre étude: 

- régurgitations : 3 patients (27,27%) 

- alacrymie : 2 patients (18,18%) 

- accès de malaise : 1 patient (9%) 

- trouble respiratoire: 1 patient (9%) 

- hypersialorrhée : 3 patients (27.27%) 

7 

 

6 

 

5 

 

 

 

 

Nombre 

Pourcentag
 2 

 

1 

 

 

Dysphagie aux Dysphagie aux   Dysphagie mixte Pas de 
dysphagie 
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4. 

- L’examen clinique trouve un RSP chez patients (45,45%), 1 parmi de ces 5 

patients, présentant une hémiparésie gauche, ROT présent et symétrique, 

babinksi- . 

L’examen clinique : 

- Des signes de déshydratation ont été retrouvés chez 3 patients (27,27%). 

- Un aspect pale avec les conjonctives décolorées chez une patiente . 

L’examen clinique était strictement normal chez 5 patients. 

III. 

1. 

Les données paracliniques 

La radio du thorax est réalisée systématiquement chez tous nos patients ,elle  était 

sans anomalies. 

radio du thorax 

2. 

Dans notre série le TOGD a été réalisé chez 10 patients, soit 90,91% . 

L image typique de sténose de la portion terminale de l oesophage avec dilatation d’amont 

a été retrouvée chez 8 de nos patients . 

Un aspect effilé et centré en queue de radis a été retrouvé chez 2 patients  . 

La lumière est hétérogène renfermant des résidus alimentaires au niveau de la jonction 

œsogastrique a été retrouvée chez 2 patients . 

Rétrécissement serré et filiforme du bas œsophage a été retrouvé chez 2 patients. 

Œsophage sinueux et dilaté traduisant un trouble de motricité a été retrouvé chez 1 

patient . 

Une hernie hiatale avec un RGO atteint le haut de l oesophage a été retrouvé chez 1 

patient. 

Une ectasie œsophagienne et vidange tres lent a été retrouvée chez 1 patient. 

 

TOGD 



La prise en charge du mégaoesophage idiopathique chez l'enfant :expérience du service de chirurgie 
pédiatrique générale CHU Mohammed VI. 
 

 

 

 

- 13 - 

 

 

Figure 6  : TOGD : œsophage dilaté et sinueux traduisant un trouble de motricité, cardia en 

position normal et tonique 
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Figure7   TOGD : dilatation du moyen et du bas œsophage en amont d’un rétrécissement serré 

du cardia 
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Figure 8 : TOGD : hernie hiatale+ RGO 
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Estomac et duodénum sont de morphologie normale avec une vidange normale. 

Figure : 9 TOGD : Une ectasie œsophagienne et vidange très lent, 
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Figure10 :  TOGD : œsophage augmenté de taille dont la lumière est hétérogène renfermant 

des résidus alimentaires l’obstacle au niveau de la jonction œsogastrique. 
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3. 

- Elle a été réalisée chez tous les patients, et a révélée : une dilatation de 

l’œsophage avec réduction du calibre du cardia chez tous les malades sauf 1 (n’ 

montrée aucune anomalie observation ). 

LA FOGD : 

- la sténose était difficilement franchissable après plusieurs tentatives chez 3 

patients et infranchissable chez 1 patient  . 

- un œsophagite mycotique chez 1 patient. 

- une pangastrite chronique folliculaire avec HP+, duodénite subaigüe et chronique 

sans signe de malignité a était révélé chez 1 patient . 

- une hernie hiatale mineure et irréductible a été révélée chez 1 .patient. 

- un cardia spasmé chez un patient. 

- un malade a bénéficié de deux séances de dilatations endoscopiques sans 

resultats. 
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Figure 11  SPASME DU CARDIA 

 

Figure 12  Dilatation du corps oesophagien 
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Figure 13 : Œsophagite mycotique 

4. La manométrie : 

 Elle n’a été réalisée chez aucun patient. 

 Traitement chirurgical : 

Le traitement chirurgical avait consisté en une cardio myotomie  extramuqueuse de 

Heller par voie abdominale chez tous les patients , il s’agissait d’une myotomie totale 

œsophagienne et cardiale, et associée  systématiquement à un système anti-reflux. 

Le SAR a été réalisé chez 11 patients, 5 ont bénéficié du procédé de DOR, 4 de 

THALL, 2 de NISSEN 2patients déjà opérés (myotomie de HELLER avec confection d’un 

système anti reflux selon DOR) ont bénéficié : 

-  d une fermeture du hiatus par 2 points a la soie 2/0 avec 

confection dune valve selon NISSEN par la soie 3/0. 

-  un lâchage complet des points de l Hemi valve avec fermeture 

du hiatus par un point a la soie 2/0, et avec confection dune valve selon NISSEN 
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par la soie 3/0. 

 

Tableau VII : Les systèmes anti reflux réalisés dans notre série 

Nombre de patients SAR 

5 DOR 

4 THALL 

2 NISSEN 

 

 

Figure 14 : Les systèmes anti reflux réalisés dans notre série 

La cardiomoyotomie extra muqueuse est d’une grande bénignité: la mortalité 

opératoire a été nulle. 

Les suites opératoires immédiates ont été simples chez tous les patients (100%), e le 

séjour post opératoire est de 9j avec des extrêmes de 7j à 13j. 

 

 

SAR 

 

 

 

 
DOR 

Thall 

Nissen 
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IV. les données evolutives : 
Trois patients ont été perdus de vue  patients ont été revue un recul entre 2 mois et 1 an 

avec moyenne de 9mois et 3 mois. 

L’appréciation du résultat se heurte a un certain degré de subjectivité Il a été jugé 

Cliniquement sur la disparition des signes fonctionnels surtout la disparition de la dysphagie, et 

radiologiquement sur la diminution du calibre de l œsophage et la qualité d’évolution de celui-

ci. 

Dans notre série, 8 patients ont été revue, avec un recul allant de 2 a 12 mois, avec un 

recul moyen  de 7 mois, 3 patients ont été perdus de vue. 

Pour les 8 patients suivis, le TOGD de contrôle fut réalisé dans 2 cas, il a montré: 

 

 un aspect dilate de l’œsophage avec un bon passage du produit de contraste vers 

les anses jéjunales avec un deuxième contrôle radiologique qui a ete fait a montre 

la persistance de la dilatation de l’œsophage . 

 une réduction du calibre œsophagien avec un bon passage oesocardial dans 1 cas. 

Les résultats cliniques étaient considérés très bons chez les 8 patients, ce sont les 

patients chez lesquels la dysphagie a disparu, il n’ ya pas de reflux gastro-œsophagien, et le 

transit œsophagien de contrôle (réalisé chez 2 patients parmi ces 11 cas) a montre un bon 

passage oeso-cardial. 

La manométrie et la FOGD n’ont été réalisées chez aucun patient en post- opératoire 

 

 

 

 

 

 



La prise en charge du mégaoesophage idiopathique chez l'enfant :expérience du service de chirurgie 
pédiatrique générale CHU Mohammed VI. 
 

 

 

 

- 23 - 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 
 

 

 

DISCUSSION  



La prise en charge du mégaoesophage idiopathique chez l'enfant :expérience du service de chirurgie 
pédiatrique générale CHU Mohammed VI. 
 

 

 

 

- 24 - 

I. RAPPEL ANATOMIQUE [Figure n15] (4,5 ,6,7) 

L’œsophage est un conduit musculaire d’environ 25 cm permettant la traversée des 

aliments à travers le thorax, du pharynx à l’estomac. Il descend en avant de la colonne 

vertébrale, traverse successivement la partie inférieure du cou, le thorax, le diaphragme, pénètre 

dans l’abdomen et s’ouvre dans l’estomac par le cardia. 

1. Œsophage terminal : 

Le diaphragme est un repère anatomique séparant l'œsophage abdominal et thoracique 

qui ne correspond ni à la réalité physiologique ni à la pratique chirurgicale. Dans la traversée du 

médiastin inférieur, l'œsophage, oblique à gauche, achève son croisement avec la face antérieure 

de l'aorte thoracique. Il est accompagné du plexus des deux pneumogastriques, des 

anastomoses et des chaînes lymphatiques drainant l'œsophage inférieur vers les ganglions de la 

chaîne coronaire stomachique, et par leur intermédiaire, vers la région cœliaque. 

1.1 l'orifice diaphragmatique  [figure n⁰ 16, figure n⁰18] : 

L’œsophage traverse le diaphragme par un orifice entièrement musculaire, l'orifice hiatal 

est constitué par les fibres musculaires du pilier droit sans participation du pilier gauche. Ce 

pilier droit donne naissance à deux faisceaux musculaires qui vont former les bords de l'hiatus. 

Il répond à la 10e vertèbre thoracique en avant et à gauche de l'orifice aortique. La veine cava 

inférieure n'est pas très éloignée du pilier droit. 

1.2 L'œsophage abdominal [figure n⁰17] : 

Court de deux à quatre cm, il n'a de réelle individualité que sur sa face antérieure car 

d'une part l'orifice diaphragmatique est presque vertical, d'autre part seule sa face antérieure est 

recouverte de péritoine. En arrière, l’œsophage est relié au plan postérieur par un tissu cellulo-

fibreux dense et résistant," méso-œsophage ", un des moyens de fixité abdominale du cardia 

qu'il faut effondrer pour contrôler l'œsophage. Le cardia est la limite inférieure de l'œsophage 

qui se poursuit à droite directement avec la petite courbure gastrique: le bord gauche constitue 

avec la grosse tubérosité l'angle de His. Le lobe gauche du foie recouvre l'œsophage abdominal. 
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Son hypertrophie peut nécessiter la section du ligament triangulaire gauche pour aborder 

l'orifice hiatal. L'œsophage est accompagné du pneumogastrique abdominal en arrière, situé 

dans l'angle des deux piliers pratiquement sur la face antérieure de l'aorte, et du 

pneumogastrique gastro- hépatique en avant, souvent divisé en plusieurs filets nerveux. Sur le 

pilier gauche monte l'artère diaphragmatique inférieure, au contact de l'œsophage, en avant, 

l'artère osso-cardio-tubérositaire branche de coronaire stomachique, et en arrière une branche 

de la coronaire stomachique, et en arrière une branche cardio- tubérositaire de l'artère 

splénique. 

1.3 La notion de sphincter inférieur de l’œsophage : 

Le sphincter inférieur de l’œsophage est une notion physiologique : essentiel pour la 

continence cardiale, il n’est pas identifiable anatomiquement. Cette zone de haute pression est 

la résultante de toutes les actions dynamiques qui s’exercent sur la jonction œsogastrique. Elle 

s’étend sur 3 à 5 cm de l’œsophage et n’est mesurable que par la manométrie [7]. La 

participation à la continence œsogastrique est assurée par : le hiatus œsophagien, le sphincter 

œsophagien inférieur, l’incisure cardiale et la pression abdominale positive. 
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Figure 15 : topographie générale de l’œsophage [5] 

 La jonction pharyngo-œsophagienne au niveau de C 6. 

 Le rétrécissement aortique au niveau de T4 lié à l’empreinte de la crosse 

de l’aorte sur la paroi latérale gauche de l’œsophage. 

 Le rétrécissement bronchique au niveau de T6 : marqué par l’empreinte de 

la bronche souche gauche. 

Le rétrécissement diaphragmatique au niveau de T10. 
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Figure 16  : Hiatus œsophagien diaphragmatique [5]. 

 

1. hiatus œsophagien. 

2. faisceau antérieur. 

3. faisceau postérieur. 

4. hiatus aortique. 

5. Corps e T 12 
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Figure 17 : Les rapports péritonéaux et les moyens de fixité [5]. 

1. Plèvre médiastinale. 

2. Œsophage. 

3. Diaphragme. 

4. Espace de glissement diaphragmatique. 

5. Fibres musculaires. 

6. Péritoine viscéral gastrique. 

7. Fundus. 

8. Incisure cardiale. 
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Figure 18  La traversée du diaphragme par l'œsophage : 

1. Plèvre médiastinale ; 2. adventice ; 3. musculeuse ; 4. plèvre pariétale ; 5. Fascia endothoracique ; 6. 

diaphragme ; 7. fascia diaphragmatique inférieur ; 8. péritoine pariétal diaphragmatique ; 9. péritoine viscéral gastrique ; 

10. ligament phréno-œsophagien ; 11. valvule muqueuse de Gubarow ; 

12. Ligne Z : jonction œsogastrique muqueuse ; 13. zone de glissement. 
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2. LA VASCULARISATION (figure 8) : 

2.1 Les artères : 

L’embryologie explique la vascularisation artérielle étagée de l’œsophage qui reste très 

variable dans sa distribution. Les différentes artères, peu volumineuses, pénètrent dans la paroi 

de l’œsophage en formant des réseaux dans les différentes couches. 

L’œsophage cervical est vascularisé par les deux artères thyroïdiennes inférieures ; la 

droite s’épanouissant plus fréquemment sur la face postérieure, la gauche sur la face antérieure. 

Une branche descendante de l’artère subclavière gauche (artère de Luschka) participe à la 

vascularisation de cet étage. 

Ces branches artérielles suivent un trajet descendant en réalisant un réseau supérieur et 

s’étendent jusqu’à la bifurcation trachéale en s’anastomosant avec le système sous-jacent. 

La portion supra-azygoaortique de l’œsophage thoracique est vascularisée par le réseau 

descendant à partir des artères thyroïdiennes inférieures (9). 

La portion interazygo-aortique, est vascularisée par : 

 des branches des artères bronchiques ; 

 l’artère œsophagotrachéale antérieure (de Demel), collatérale directe de la 

crosse aortique ou de l’artère bronchique gauche ; 

 l’artère œsophago-trachéale postérieure, naissant de la face droite de 

l’aorte descendante, elle atteint l’œsophage à son bord gauche et est 

appelée artère du croisement. 

La portion infra-azygoaortique est vascularisée par des rameaux directement issus de 

l’aorte descendante. Au maximum quatre rameaux peuvent être retrouvés abordant l’œsophage 

par son bord postérieur gauche. Deux rameaux sont constants : 

 l’artère petite œsophagienne au niveau T6-T7 assez courte ; 

 l’artère grande œsophagienne au niveau T7-T8 : elle a un trajet plus long et 

peut participer à la vascularisation du ligament pulmonaire et du péricarde. 
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Dans la partie terminale de l’œsophage thoracique, la plèvre médiastinale droite et 

gauche, tendue de la face antérieure de l’aorte à la face postérieure de l’œsophage, constitue un 

véritable « méso-œsophage ». 

L’apport sanguin de l’œsophage semble pauvre. Deux segments, l’un sous-carinaire, 

l’autre immédiatement susdiaphragmatique, ont été décrits comme des zones à risque sur le 

plan vasculaire, spécialement pour envisager des anastomoses. Quoi qu’il en soit, la richesse 

des anastomoses intrapariétales permet l’activité métabolique faible de l’oesophage et la 

réalisation d’anastomoses chirurgicales à condition qu’elles se fassent sans tension et sur un 

oesophage non libéré de son « méso ». 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



La prise en charge du mégaoesophage idiopathique chez l'enfant :expérience du service de chirurgie 
pédiatrique générale CHU Mohammed VI. 
 

 

 

 

- 32 - 

Figure 19  Vascularisation de l'œsophage : 

1. Artères thyroïdiennes 
inférieures ; 2. artère du croisement ; 3. 
artère bronchique ; 
4. Artère petite oesophagienne ; 5. artère 
grande oesophagienne ; 6. artère gastrique 
gauche ; 7. veine thyroïdienne inférieure ; 8. 
veine azygos ; 9. Anastomoses portocaves 
; 

10. veine gastrique gauche ; 11. tronc porte 
; 

12. noeud lymphatique (NL) jugulaire 
interne 

; 13. noeuds lymphatiques (NL) 
latérotrachéaux ; 14. noeuds lymphatiques 
hilaires ; 15. noeuds lymphatiques sous- 
carinaires et bronchiques ; 16. noeud 
lymphatique paraaortique ; 17. noeud 
lymphatique para-oesophagien ; 18. 
noeuds 

lymphatiques cardiaux ; 19. noeuds 
lymphatiques coeliaques. 

 
 
 
 

2.2 Les veines : 

Naissant d’un riche plexus veineux à mailles longitudinales situé dans la sous-muqueuse 

et en continuité avec un plexus musculaire péri-œsophagien, les veines ont une disposition très 

variable. Le drainage veineux des deux tiers supérieurs de l’œsophage se produit dans le 

système cave supérieur par le biais des veines thyroïdiennes inférieures et dans le système 

azygos par le biais de veines bronchiques, péricardiques et phréniques supérieures. Le 

drainage veineux du tiers inférieur de l’œsophage se produit dans le système porte par le biais 
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essentiellement de la veine gastrique gauche. Il n’existe pas de limite franche entre ces deux 

zones et de nombreuses anastomoses se produisent entre les deux systèmes en intrapariétal, 

formant des anastomoses portocaves physiologiques. 

Les veines de la sous-muqueuse sont plus superficielles au niveau de l’œsophage distal, 

où se développent les varices œsophagiennes en cas d’hypertension portale. 

2.3 Les lymphatiques : 

La partie inférieure de l’œsophage se draine dans les nœuds de la région péricardiale et 

cœliaque. Il n’y aurait pas de continuité des lymphatiques sous muqueux au niveau de la 

jonction œsogastrique. 

Le drainage final de l’œsophage se produit soit par le biais du premier relais 

ganglionnaire, soit directement dans le conduit thoracique qui remonte de la citerne du chyle, 

située généralement au niveau des vertèbres lombaires L1 ou L2. Il a ensuite un trajet ascendant 

dans le médiastin, croisant de droite à gauche la face postérieure de l’œsophage entre T6 et T7, 

et remonte jusqu’à C7 où il rejoint la face postérieure du confluent jugulo-sub-clavier gauche. 

2.4  Les nerfs : 

 Innervation intrinsèque 

La paroi œsophagienne contient deux types de plexus nerveux : 

o les plexus de Meissner dans la sous-muqueuse, à fonction 

essentiellement sensitive ; 

o les plexus d’Auerbach entre la couche longitudinale et la couche 

circulaire de la musculeuse, à fonction motrice. 

Ces plexus forment des réseaux de cellules ganglionnaires multipolaires et reçoivent des 

axones provenant des nerfs vagues. Les fibres post ganglionnaires de ces plexus innervent les 

cellules musculaires lisses et contrôlent le péristaltisme de la partie distale de l’œsophage. 

L’absence de ces plexus myentériques dans le bas œsophage constitue la lésion initiale 

de l’achalasie. 
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 Innervation extrinsèque 

Elle possède trois composantes : centrale, sympathique et parasympathique. 

 
 

 Innervation centrale 

Elle contrôle la musculature striée de l’œsophage à partir du centre bulbaire de la 

déglutition. Les neurones issus du noyau ambigu empruntent les fibres du nerf 

pneumogastrique (X) et se distribuent aux fibres striées de l’œsophage (cervical et thoracique 

supérieur) par le biais des nerfs laryngés. 

 Innervation parasympathique 

Elle provient des deux nerfs pneumogastriques qui se dissocient en plexus vagal péri-

œsophagien au niveau du tiers moyen thoracique, puis se reconstituent en un tronc vagal 

antérieur et postérieur. Ces deux troncs suivent l’œsophage thoracique sur son trajet inférieur et 

traversent le diaphragme avec lui. 

 Innervation sympathique 

Les nerfs d’origine sympathique sont en relation avec le centre primaire médullaire 

disposé de T2 à T7 et font relais dans les ganglions sympathiques (cervical supérieur, thoracique 

et cœliaque). 
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Figure 20  Innervation de l'œsophage 

1Nerf pneumogastrique droit ; 2. nerf pneumogastrique gauche (X) ; 3.ganglion 
sympathique cervical droit ; 

4. ganglion sympathique cervical gauche ; 5. nerf laryngé inférieur droit ; 

6. nerf laryngé inférieur gauche ; 7.plexus vagal ; 8. Nerf grand splanchnique ; 9. tronc 
vagal antérieur ; 

10. tronc vagal postérieur ; 11. plexus coeliaque 
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3. CONSTITUTION HISTOLOGIQUE DE L’ŒSOPHAGE : 
3.1 La muqueuse : 

La muqueuse œsophagienne, de couleur rosée à l’endoscope, est formée de trois plans. Un 

épithélium stratifié pavimenteux squameux en continuité avec le recouvrement de l’oropharynx 

constitue le plan le plus superficiel. Sous l’épithélium, la lamina propria est un plan de tissus 

acellulaire contenant un treillis de vaisseaux sanguins et lymphatiques et de glandes 

productrices de mucus. 

Le plan le plus profond est la muscularis mucosae composée de fibres musculaires lisses 

disposées longitudinalement. La muqueuse œsophagienne est la couche la plus solide de la 

paroi œsophagienne, mais elle se rétracte lorsque la totalité de la paroi est sectionnée. Elle doit 

être repérée et intéressée par la suture pour constituer un plan d’appui fondamental pour les 

anastomoses. 

La zone de jonction endoscopique (ligne Z), entre la muqueuse œsophagienne (rose) et la 

muqueuse gastrique (plus rouge), ne correspond pas à la limite inférieure externe de 

l’œsophage. L’épithélium jonctionnel est un épithélium prismatique simple sans cellule pariétale. 

3.2 La sous muqueuse : 

La sous-muqueuse est un plan de tissus de connexion lâche. Il contient des plexus 

artériels, des fibres élastiques et les corps cellulaires des plexus de Meissner, et surtout deux 

importants réseaux veineux et lymphatique. 

3.3 La musculeuse : 

La musculeuse est constituée d’un plan circulaire interne et d’un plan longitudinal externe. 

Entre ces deux plans se trouvent les ganglions myentériques d’Auerbach qui, avec ceux des 

plexus de Meissner, coordonnent les mouvements impliqués dans le 3e temps de la déglutition. 

Au niveau du quart supérieur de l’œsophage, les deux plans sont constitués de fibres 

striées. Un mélange de fibres striées et lisses est retrouvé sur le deuxième quart. La dernière 

moitié contient uniquement des fibres lisses. 
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L’œsophage n’est pas recouvert de séreuse mais d’un plan adventitiel constitué par le tissu 

de connexion du médiastin postérieur. Ce plan facilite les mouvements de l’œsophage pendant 

la déglutition mais ne constitue pas un plan utilisable comme point d’appui aux sutures 

chirurgicales (10). 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Figure 21  Aspect endoscopique de la muqueuse œsophagienne 
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Figure 22 Coupe histologique de la paroi sophagienne : 

1. Épithélium; 
2. Lamina propria ; 
3. Muscularis mucosae ; 
4. Sous-muqueuse ; 
5. Plan circulaire interne de la couche musculaire ; 
6. Plan longitudinal externe de la couche musculaire. 
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II. RAPPEL PHYSIOLOGIQUE (11, 12, 13,14) 

1. Description des phénomènes moteurs œsophagiens : 
L’œsophage assure « au coup par coup » la propulsion du bol alimentaire vers l’estomac. Il 

est responsable de la phase terminale de la déglutition, il assure aussi sa propre protection 

contre le reflux gastrique acide. (11) 

a) Zones de pression : 
 
La pression dans le corps de l’œsophage au repos est inférieure à 10mmHg à la pression 

atmosphérique et est égale à la pression intra thoracique. 

La valeur absolue de cette pression négative augmente avec l’inspiration. Au repos, la 

lumière œsophagienne est presque entièrement collabée entre les régions de haute pression des 

sphincters pharyngo-œsophagien et inférieur. 

Au niveau du sphincter pharyngo-œsophagien, il existe au repos une zone de haute 

pression (15 à 30 mmHg). Une demi-seconde avant qu’il ne soit atteint par l’onde de haute 

pression née dans le pharynx au début de la déglutition, le sphincter pharyno-œsophagien se 

relâche pour permettre le passage alimentaire et reste ouvert pendant un temps très court. La 

pression s’y élève ensuite très vite atteignant des valeurs doubles ou triples des valeurs de 

repos (11, 12). 

Cette forte ascension de pression s’oppose au reflux oesophagopharyngien. 
 
Ainsi, lors de la déglutition, comme au repos, le sphincter supérieur de l’œsophage 

constitue une barrière efficace entre pharynx et œsophage. 

Au niveau de sphincter inférieur, la pression au repos est légèrement plus basse qu’au 

niveau du sphincter pharyngo-œsophagien (environ 5 à 10 mmHg), mais plus élevée que dans 

le corps de l’œsophage ou l’estomac ; la mesure des pressions endocavitaires permet donc de 

localiser assez nettement la jonction cardio-œsophagienne. C’est au niveau de cette zone de 



La prise en charge du mégaoesophage idiopathique chez l'enfant :expérience du service de chirurgie 
pédiatrique générale CHU Mohammed VI. 
 

 

 

 

- 40 - 

haute pression que se situe le point dit « d’inversion respiratoire » : à l’inspiration, le cathéter 

placé dans l’estomac enregistre une augmentation de pression d’environ 5 mmHg, alors qu’à 

l’expiration la pression diminue (type abdominal). Si le cathéter se trouve dans la zone de haute 

pression (sphincter inférieur de l’œsophage), la pression diminue pendant l’inspiration et 

augmente pendant l’expiration (type thoracique). 

Dés que naisse l’onde péristaltique œsophagienne au dessus du sphincter supérieur, les 

formations sphinctériennes musculaires du bas œsophage se relâchent pour une période de 8 à 

9 secondes jusqu’à l’arrivée de l’onde de contraction. Après quoi, elles se ferment lentement : la 

pression y atteint pendant quelques secondes 15 à 20 mmHg puis revient à sa valeur de 

repos(11,12). 

b) Péristaltisme œsophagien : 
 
Il existe trois types de contractions œsophagiennes(13) : 
 

 Péristaltisme primaire (onde propulsive) : 

Cette onde prend naissance au dessus du sphincter supérieur de l’œsophage à la suite 

d’un mouvement de déglutition. La propulsion du bol alimentaire depuis le pharynx jusque dans 

le haut œsophage donne à cette onde une force vive initiale importante, la pression dans 

l’œsophage atteignant 30 à 120 mmHg. 

Cette flèche de pression positive initiale déclenche l’onde péristaltique primaire et 

inaugure une suite d’événements moteurs de grande importance, permettant le transport des 

aliments depuis le pharynx jusque dans l’estomac. L’onde propulsive se dirige de haut en bas 

avec à peu prés la même force, sauf vers le bas œsophage où elle diminue dans le vestibule. 

L’onde péristaltique primaire intéresse un segment d’œsophage initialement de 4 à 8 cm, 

puis plus bas, de 10 à 30 cm. La vague de pression demeure 3 à 7 secondes en chaque point de 

l’œsophage. La vitesse de propagation de l’onde est de 2 à 5 cm par seconde. Au 

niveau du vestibule, les modifications de pression ralentissent la vitesse du transit 
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alimentaire. Il faut au total 7 à 9 secondes pour que l’onde propulsive primaire parcourt toute la 

longueur de l’œsophage. 

Cependant, la durée du transit œsophagien varie avec la consistance des aliments, ainsi, 

sous l’effet de la seule pesanteur, les liquides peuvent atteindre le vestibule en moins de 2 

secondes. 

 Péristaltisme secondaire : 

 
Ces ondes péristaltiques sont déclenchées par la distension de l’œsophage sous l’effet du 

bol alimentaire ou d’un reflux gastro-œsophagien. Elles ont les mêmes caractéristiques 

d’amplitude et de vitesse de propagation que les ondes primaires, mais leur mécanisme de 

formation est différent. Elles persistent aussi longtemps qu’un aliment séjourne dans 

l’œsophage et outre leur rôle propulsif, elles jouent un rôle de nettoyage de l’œsophage. 

 Contractions tertiaires : 

 
On peut observer chez l’homme un troisième type de contractions œsophagiennes : les 

contractions dites tertiaires qui sont faibles et non 

  

 
Figure 23: représentation schématique du péristaltisme primaire enregistré par manométrie 

intraluminale (13). 
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Propulsives. Elles représentent des contractions simultanées des muscles lisses. On les 

rencontre rarement chez les sujets jeunes sains, mais assez souvent chez les sujets âgés où elles 

peuvent contrarier la déglutition. 

2. Origine et contrôle des phénomènes moteurs œsophagiens : 
 

a) Sphincter supérieur : 

 
L’activité tonique est due à l’arrivée permanente d’influx vagaux. La transmission 

neuromusculaire est à médiation cholinergique. 

L’activité phasique de relaxation est déclenchée par la déglutition et caractérisée par une 

interruption des influx nerveux moteurs. L’activité tonique est renforcée par les cholinergiques 

et les anticholinestérasiques (11). 

b) Péristaltisme œsophagien : 
Le péristaltisme primaire est induit par un arc réflexe dont l’origine se situe au niveau du 

pharynx et qui intéresse le centre de la déglutition. Les fibres efférentes empruntent le vague et 

mettent en jeu des récepteurs muscariniques. 

Dans le cas de péristaltisme secondaire, le déclenchement n’est pas vagal mais fait 

intervenir des réflexes locaux intéressant les plexus intramuraux. 

Le mécanisme interne de propagation des ondes péristaltiques est encore mal connu. Les 

réflexes poly synaptiques mettant en jeu le système nerveux autonome semblent intervenir : en 

effet, les neurones cholinergiques excitateurs se rendent aux deux couches musculaires, alors 

que les fibres non cholinergiques non adrénergiques auraient une activité inhibitrice au niveau 

de la couche circulaire interne. 

A côté des mécanismes nerveux, il faut faire une place à l’activité myogénique propre du 

muscle œsophagien. La propagation des ondes péristaltiques serait due essentiellement à une 

latence croissante de la réponse musculaire à la stimulation vagale induite par la déglutition au 

fur et à mesure que l’on se déplace vers l’œsophage distal. Ce phénomène serait lui-même en 

rapport avec des variations de concentrations électrolytiques (en potassium) intracellulaires. 
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Les agents cholinergiques adrénergiques et l’histamine renforcent le péristaltisme 

œsophagien. Les anticholinergiques diminuent l’amplitude et la vitesse de propagation des 

ondes péristaltiques(13). 

c) Sphincter inférieur (14): 

 

De très nombreux facteurs sont susceptibles de modifier le fonctionnement du sphincter 

inférieur de l’œsophage. 

Le maintien du tonus de base semble d’abord le fait de propriétés biochimiques 

particulières des fibres lisses sphinctériennes et est essentiellement d’origine myogène. 

Différentes propriétés du sphincter inférieur de l’œsophage sont caractéristiques d’une activité 

sphinctérienne physiologique et/ ou témoignent de la présence de récepteurs pharmacologiques 

nombreux. Ainsi, les fibres musculaires lisses de cette région ont : 

 Des caractéristiques de tensio-étirement différentes de celles du corps de 

l’œsophage. 

 Un seuil de réponse aux agents neuro-humoraux plus faible. 

 Une réponse inversée (inhibition) à certaines stimulations nerveuses. 

 Une activité électrique lente. 

Cet état de tension permanente et intrinsèque est augmenté par certains facteurs nerveux 

et humoraux (voir tableau n°1). Ainsi, l’augmentation de la pression intra- abdominale provoque 

une augmentation de la pression sphinctérienne du bas œsophage. Ce mécanisme adaptatif qui 

maintient un gradient de pression oeso-gastrique (s’opposant au reflux) est à médiation vagale 

et est aboli par la vagotomie. La stimulation cholinergique provoque une contraction du 

sphincter. Le rôle des fibres alpha-adrénergiques dans le maintien du tonus de base est 

également vraisemblable ; la destruction de ces structures par la 6 hydroxydopamine ou 

l’administration d’antagonistes alpha-adrénergiques réduisent de 

20 à 30 pour cent la pression de repos du sphincter inférieur. Le rôle du système 

sympathique dans les conditions physiologiques paraît cependant encore incertain ; il pourrait 
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jouer un rôle modulant, son contrôle s’exerçant par l’intermédiaire de neurones cholinergiques 

excités soit directement par les axones sympathiques, soit indirectement par suite de l’inhibition 

des neurones inhibiteurs intrinsèques (non adrénergiques, non cholinergiques). 

Parmi les nombreuses substances hormonales capables de renforcer l’activité 

sphinctérienne, la gastrine a donné lieu aux travaux les plus nombreux. 

L’administration exogène de gastrine à dose pharmacologique (ou de pentagastrine), ou sa 

libération endogène sous l’effet d’une alcalinisation antrale ou d’un repas protéique, 

s’accompagnent d’une augmentation de la pression du sphincter inférieur de l’œsophage. Cette 

action est inhibée par de nombreuses autres hormones. 

L’origine de la relaxation induite par la déglutition est actuellement mieux connue. 

L’innervation vagale qui la commande emprunte des filets nerveux étagés différents de ceux 

déclenchant le péristaltisme. Ces neurones s’articulent dans la paroi du sphincter avec des 

neurones inhibiteurs non cholingergiques non adrénergiques : le rôle des terminaisons riches 

en VIP (vasoactive intestinal petid) parait actuellement vraisemblable. A côté des 

neurotransmetteurs proprement-dits, le rôle des prostaglandines a également été envisagé, en 

particulier pour les PGE1 et PGE2 ; certaines données suggèrent qu’elles pourraient jouer un rôle 

dans la libération du médiateur inhibiteur. Ceci expliquerait l’augmentation de pression 

observée au niveau du sphincter inférieur après administration d’indométacine (agent inhibant la 

synthèse des prostaglandines) (11). 
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Tableau VIII : principales substances (hormones, neuromédiateurs ou agents pharmacologiques) 
modifiant l’activité du sphincter inférieur de l’œsophage(12). 

Substances augmentant la pression de repos Substances diminuant la pression de repos 

Acétylcholine 
Substances alpha adrénergiques Eserine – 
Néostigmine Edrophonium 

• Substances béta-adrénergiques 
• Vasoactive intestinal peptide(VIP) 
• Nucléotides cycliques 
• Sérotonine 
• Anticholinergiques 

Gastrine Motiline Bambésine Angiotensine 
Histamine 

• Sécrétine 
• Glucagon 
• Cholécystokinine(CCK) 
• Somatostatine 
• Gastric inhibitory peptide (GIP) 
• Progestérone (+ œstrogène) 

PGF2 alpha • PGE1 et PGE2 
Gisapride Métoclopramide Dompéridone 
Indométacine 

• Alcool 
• Nicotine 
• Papavérine - théophylline 

 

III. Etiopathogenie 

L’étiopathogénie du mégaoesophage reste inconnue, bien que plusieurs hypothèses aient 

été avancées : génétique, virale, auto-immune, et neuro- dégénérative. Chaque hypothèse 

cherche à expliquer la perte des ganglions du plexus myentérique de l’œsophage. Il est possible 

que ces nombreuses théories n’opèrent pas indépendamment. 

1. HYPOTHESE GENETIQUE : 

Les cas familiaux et pédiatriques d’achalasie sont très rares et ne peuvent pas affirmer 

l’existence d’une prédisposition génétique au mégaoesophage (15, 16, 17). Par ailleurs, 

plusieurs cas de figures sont rapportés dans la littérature mondiale, notamment, 10 cas de 

transmission verticale apparente d’achalasie(11), et certains cas de frères et sœurs porteurs d’un 

mégaoesophage, dont beaucoup sont nés de parents consanguins (15,16). 

Un seul rapport traite le cas de jumeaux monozygotes atteints d’achalasie œsophagienne 
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(17) et un autre celui de deux frères et sœurs associant la maladie de Hirschsprung et un 

mégaoesophage (18). A la lumière de ces rapports, certains auteurs ont suggéré que l’affection 

était d’ordre héréditaire et que la transmission de la maladie était sous mode autosomique 

récessif (16). 

2. HYPOTHESE VIRALE : 

Plusieurs études ont impliqué l’action des agents viraux dans la pathogénie du 

mégaoesophage. Un rapport préliminaire a noté une augmentation statistiquement significative 

dans le titre des anticorps anti-virus de la rougeole chez les malades atteints de mégaoesophage 

en comparaison avec ceux des sujets sains (9). Une autre étude utilisant des techniques 

d’hybridation de l’ADN a pu mettre en évidence le virus de la varicelle dans trois des neuf 

spécimens de myotomie des malades atteints de mégaoesophage (15). Cependant, les 

recherches concernent le cytomégalovirus et le simplex virus de l’herpès type 1 étaient 

négatives. La famille du virus de l’herpès a été spécifiquement visée étant donné leur nature de 

virus neurotropes. En outre, la prédilection des virus de l’herpès pour l’épithélium pavimenteux 

en fait une hypothèse attirante. Une telle sélectivité du tissu pourrait expliquer pourquoi 

l’achalasie implique seulement l’œsophage et épargne le reste du tractus gastrointestinal. 

Des études plus récentes utilisant des méthodes plus avancées (y compris les techniques 

de la réaction polymérase en chaine), n’ont cependant, pas pu détecter la présence de la 

rougeole, l’herpès ou les virus du papilloma humains dans les tissus de myomectomie de 

malades atteints de mégaoesophage (15,16,17). Ces études négatives n’excluent pas, la 

possibilité d’un autre type viral ou d’une infection virale résolue avec disparition de l’antigène 

viral pathogène du tissu de l’hôte, comme étant une étiologie probable de l’achalasie. Une étude 

récente renforce cette théorie, et démontre l’apparition d’une réponse inflammatoire suite à des 

antigènes viraux ; ceci en dépit de l’incapacité des investigateurs à détecter le virus dans les 

échantillons de tissus (18). 
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3. HYPOTHESE AUTO-IMMUNE : 

Des descriptions historiques précoces ont mis en évidence une infiltration inflammatoire 

des régions affectées de l’œsophage. Ceci a amené les chercheurs à évoquer un éventuel rôle de 

l’auto-immunité dans la pathogénie du mégaoesophage(19) . 

Cette infiltration inflammatoire du plexus myentérique était présente dans tous les 

spécimens lors d’une analyse historique portant sur 42 pièces d’œsophagectomie (15). 

Les études immuno- histologiques ont caractérisé ces cellules infiltratives comme étant 

des cellules lymphocytaires T CD 3 et CD 8 positifs (16). Une infiltration significative par les 

éosinophiles a également été démontrée chez certains malades (20). Des études moléculaires 

ont notamment mis en évidence l’association entre le mégaoesophage et la classe 2 du complexe 

d’histocompatibilité. On a ainsi pu identifier une association très fréquente avec l’antigène 

leucocytaire humaine (HLA) DQA 1, DQA*0101, DQA*103, DQB1*0602, DQB1*0603 (en 

comparaison avec le génotype des sujets sains) (15,66,17,18). Cette classe d’antigène 

leucocytaire humaine exprimée sur les neurones du plexus myentérique pourrait être visée 

comme antigène étranger. 

Par ailleurs,certains (15) ont démontré l’existence d’anticorps dirigés contre le 

plexus myentérique dans le sérum de 58 malades souffrant de mégaoesophage, contre 4 

seulement des 54 contrôles réalisés chez les sujets sains. Ces anticorps ont notamment été 

recherchés dans le sérum des malades souffrant de maladie de Hirschsprung ou de cancer de 

l’œsophage : aucun cas n’a été détecté ; de même, qu’ils ont été retrouvés chez un seul des 11 

malades ayant une œsophagite peptique. 

Une deuxième étude a détecté des anticorps anti-neurones du plexus myentérique dans le 

sérum de 7 des 18 malades ayant une achalasie œsophagienne, mais pas dans celui des sujets 

sain (18). Cependant, certains investigateurs ont démontré l’existence d’anticorps anti-neurones 

dans le sérum de malades souffrant de reflux gastro-œsophagien. Ceci suggère que ces 
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anticorps anti-neurones soient produits en réponse aux dégâts que subissent les tissus et 

représentent, plutôt, un épiphénomène et non pas un facteur causal (17). 

4. HYPOTHESE NEURODEGENERATIVE : 

La neurodégénérescence est une perte des neurones dans le noyau moteur dorsal du vague 

avec des altérations dégénératives atteignant ses fibres nerveuses (20). Les lésions 

expérimentales d’animaux peuvent reproduire les mêmes caractères anormaux de la motilité 

œsophagienne lors de mégaoesophage. De telles conclusions ont mené les investigateurs à 

prétendre d’une part, que l’atteinte primaire dans l’achalasie toucherait en premier lieu le noyau 

moteur dorsal et les fibres nerveuses du nerf vague ; d’autre part, que les caractères anormaux de 

plexus myentérique du nerf vague étaient secondaires. Cependant, la majorité des études ont 

conclu que les caractères anormaux prédominants existent dans le plexus myentérique avec une 

diminution marquée ou absence complète de cellules ganglionnaires ; elles ont aussi trouvé une 

infiltration inflammatoire intense de plexus (19,18) 

L’inflammation neurale n’a pas été décrite dans l’autre partie du système nerveux central 

ou autonome des malades atteints de mégaoesophage. Ceci va à l’encontre de l’hypothèse de 

dégénérescence nerveuse. En outre, les défauts dans l’innervation vagale seraient supposés 

mener à d’autres anomalies cliniques extra œsophagiennes qui incluraient des désordres de la 

vidange gastrique ; ces derniers sont peu communs dans l’achalasie (15,16). Par ailleurs des 

anomalies signifiantes du fonctionnement œsophagien est une manifestation clinique rare chez 

les malades ayant bénéficies d’une vagotomie. 

IV. Anatomie Pathologique 

Les lésions anatomopathologiques au cours du mégaoesophage idiopathique sont encore 

mal connues en raison du petit nombre d'études valables. En réalité, aucune hypothèse 

univoque, qui explique le primum movens de l'achalasie oesophagienne, ne peut être à l'heure 

actuelle retenue. 

Grossièrement, on observe des lésions macroscopiques non spécifiques et des lésions 
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micrsocopiques typiques  

1. MACROSCOPIQUEMENT : 

L’œsophage comporte invariablement deux segments : supérieur et inférieur. Le segment 

supérieur est dilaté et allongé. Cela concerne l’œsophage cervical et presque tout l’œsophage 

thoracique. La paroi musculaire circulaire est très 

épaissie, alors que la couche longitudinale l’est à un degré moindre. La muqueuse, 

probablement du fait de la stase, présente un aspect inflammatoire. Le segment inférieur, plus 

court (2 à 5cm), parait rétréci par rapport au segment supérieur. En fait, il convient plutôt de 

parler de disparité de calibre (21). 

2. MICROSCOPIQUEMENT : 

L’étude histologique au niveau de la zone étroite retrouve deux couches musculaires 

d’épaisseur normale. Cela doit être opposé au segment supérieur, où la couche circulaire est 

largement plus épaisse. Il existe un certain degré de fibrose au niveau de la sous muqueuse. 

Les études au microscope électronique ont montré des cellules musculaires anormales 

dans leur développement et dans l’aspect de leur cytoplasme. Il existerait aussi es anomalies 

entre les membranes cellulaires des fibres musculaires. De nombreuses controverses se sont 

élevées sur les modifications des plexus nerveux. Les plexus peuvent présenter des fibres 

amyéliniques hypertrophiées avec infiltration par des éléments monocellulaires. Ils sont parfois 

remplacés par du tissu fibreux cicatriciel. 

Il existe également des lésions du vague avec des signes de dégénérescence wallérienne 

ainsi qu’une diminution des cellules nerveuses dans le noyau dorsal du vague responsable de 

l’achalasie. Des expérimentations animales ont montré que la destruction bilatérale du noyau 

ambiguë chez le chien ou du noyau moteur du vague chez le chat conduit à l’achalasie (19). 

L’hypertonie du sphincter inférieur de l’œsophage pourrait résulter d’in déséquilibre entre 

des fibres cholinergiques excitatrices intactes et des fibres inhibitrices défaillantes (11). Ainsi, les 

auteurs ont divisé les altérations histologiques en trois groupes : 



La prise en charge du mégaoesophage idiopathique chez l'enfant :expérience du service de chirurgie 
pédiatrique générale CHU Mohammed VI. 
 

 

 

 

- 50 - 

 

a) Changement primaire dans le plexus d’Auerbach : 

Consiste en une réduction du nombre des cellules ganglionnaires sur toute la longueur de 

l’œsophage. Elles peuvent être complètement absentes ou seulement rares. Les cellules 

ganglionnaires restantes sont distribuées fortuitement sur toute la longueur de l’œsophage et 

apparaissent histologiquement normales. 

b) Changement lié à l’obstruction fonctionnelle : 

Cette seconde altération est appelée : inflammation myentérique primaire. Ceci consiste en 

de variables infiltrats de lymphocytes et éosinophiles dans et autour du nerf (nerveux et/ou péri 

nerveux). Il n’existe pas une histologie évidente de cette inflammation. 

c) Changement lié probablement à la stase du contenu luminal : 

Compliqué d’une inflammation chronique de la muqueuse et de la sous- muqueuse, 

associé à un changement dégénératif et atrophique des glandes sous- muqueuses. Les auteurs 

dénomment ce processus par adénite lymphocytaire, en se référant à une augmentation du 

nombre des lymphocytes intra muqueux 

3. CONCLUSION: 

Dans.le cadre du mégaoesophage idiopathique, c'est surtout les lésions histologiques qui 

rendent compte du mécanisme de ce trouble fonctionnel. 

Enfin, il faut insister sur la survenue de lésions secondaires à l'œsophagite de stase, dont 

la plus dangereuse est la cancérisation(11,12). 
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DISCUSSION DES RESULTATS 
I. DONNEES EPIDEMIOLOGIQUES 

1. Fréquence 

Le méga œsophage ou achalasie œsophagienne est une pathologie rare. 5% des cas 

seulement sont révélés avant l’âge de 15 ans (22, 23,24). 

La répartition du méga œsophage dansle monde est inégale (25) ; son incidence  annuelle 

est de 0,4 à 1,1/ 100000 dans les pays occidentaux ; elle est de 0,8/100000 à Singapour, de 

0,003/ 100000 en Afrique noir (26). 

Une étude épidémiologique réalisée en 2012au royaume unis objective une incidence de 

0,18/100000 enfants par an, ce qui reflète la rareté de cette pathologie chez l’enfant . Une autre 

étude réalisée en Inde retrouve une incidence de 0,4 à 1,1 patients par 100000 habitants par an 

et une prévalence de 7,9 à 12,6 enfants par 100000. (24,27) 

Cependant, cette incidence est plus élevée en Amérique latine, secondaire à la maladie de 

Chaggas dans 90% des cas en Brésil et dans 23% des cas en Argentine (28). 

L’achalasie primitive est plus rare que l’achalasie secondaire. 

Concernant la fréquence et le nombre de cas, notre étude a traitée 11 cas en 10 ans soit 

1,1 cas par an. Ce chiffre concorde avec les différentes études publiées dans la littérature. 

L’étude brésilienne réalisée à porto allegre HALLAL et al. Publiée en 2012, retrouve 13 cas 

également en 12 ans, soit 1cas par an (29). 
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Tableau IX   Fréquence du mégaoesophage dans la littérature 

Etudes Nombre de 
Cas 

Nombre 
d’années 

Fréquence 
(cas/ans) 

VIOLA et al. (Paris 2004) 20 24 0,8 
HALLAL et al. 

(Portoallegre 2012) 
13 12 1 

SMITS et al. (pays-bas 
2016) 

87 23 3,7 

CALDARO et al. 
(Rome2015) 

18 4 4,5 

ESPOSITO et al. (Italie 
2013) 

31 12 3 

SINGH et al. (Inde2012) 
 

40 
 

13 3 

BOUALAOUI (1) (2016) 13 16 0.8 
NOTRE ETUDE 11 10 1.1 

 

L’étude la plusimportante en nombre de cas a été réalisée au pays bas, en enregistrant 

les données des 8 centres de chirurgie pédiatrique de l’ensemble du royaume. Cette étude 

réalisée par SMITS et al. , a été publiée en 2016, et a retrouvé 87 cas en 23ans (30). 

2. fréquence selon l’âge 

La médiane d’âge des patients atteints de mégaoesophage infantile varie selon les 

études. 

Sur les 13 cas étudiés par HALLAL et al. , les âges extrêmes étaient de 1 à 14 ans au 

début des symptômes soit une médiane à 7ans, et de 2 à 16 ans au diagnostic soit une médiane 

de 11 ans(30). 

 Dans notre serie l age moyen est de 3 ans et 7 mois (2 mois et 7 ans) au debut des 

symptômes avec predominance des patients qui avaient des vomissements evoluant depuis la 

naissance et d un age moyen de 7,7 ans ( 2mois et 15 ans ) au diagnostic. 
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Figure 24 : L’âge moyen des patients dans la littérature 

3. fréquence selon le sexe 

La plupart des études révèle une prédominance masculine. Celle de  CALDARO et al. 

révèle une répartition égale entre les 2 sexes (167).  Dans notre série , on note une 

predominance féminine, avec un sexe ratio de 0,83. 

Le sexe ratio retrouvé dans les données de la littérature varie de 1/1 (167) a 4/1(168) 

 
Figure 25 :  Répartition des patients selon le sexe dans la littérature 
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L’origine familiale isolée de l’achalasie est rare et ne représente que 1% de l’ensemble des 

cas (31). 

Plusieurs associations pathologiques on été rapportées dans la littérature : syndrome de 

Sjogren (kératoconjonctivite, xérostomie et arthralgies), Syndrome d’Allgrove, Syndrome de 

rosychi (surdité, fonte musculaire, leucodermie, achalasie), syndrome de down et le syndrome de 

Pierre-Robin (retrognatisme, glossoptose, fente palatine postérieure) . 

SIMSEK et al. à l’université d’Ancara en Turquie rapporte une rare association d’achalasie 

à une insuffisance hypophysaire . 

Dans notre série, La notion de consanguinité a été rapportée chez 3 patients , et des 

crises épileptiques a été rapportées chez 2 des nos patients , et une association pathologique 

avec le syndrome d’allgrove a été retrouvé chez 1 de nos patients . 

II. DONNEES CLINIQUES 

1. Durée d’évolution de la maladie : 

Les signes cliniques du mégaœsophage peuvent dans certains cas être confondus avec 

les symptômes d’autres pathologies de la charnière œsogastrique (43). 

Dans la série néerlandaise de SMITS et al. , 15% des patients ont été traités à tors pour 

d’autres pathologies (Asthme, œsophagite, RGO), avant que le diagnostic de mégaœsophage ne 

soit réalisé, ce qui retarde la prise en charge (30). 

HALLAL et al. Rapporte que 6 des 13 patients inclus dans cette série 

brésilienne ont bénéficié d’un traitement médical de RGO, 3 ont été traité pour asthme 

et une patiente traitée pour anorexie mentale (29). 

Dans notre série, la durée d’évolution des symptômes varie de 2 mois à 7ans avec une 

moyenne de 1 an et 9 mois, avec une prédominance des patients qui avaient des vomissements 

évoluant depuis la naissance. 

 

 



La prise en charge du mégaoesophage idiopathique chez l'enfant :expérience du service de chirurgie 
pédiatrique générale CHU Mohammed VI. 
 

 

 

 

- 55 - 

 

Figure 26 : durée d’évolution des symptômes en mois dans la littérature 

2. Symptomatologie clinique : 
2.1 La dysphagie : 

   La dysphagie correspond à une sensation de gêne ou de blocage ressentie au moment 

de l’alimentation, lors de la progression des aliments ou des boissons dans le pharynx ou 

l’œsophage (44). Lors du mégaœsophage, elle traduit un trouble du transit œsophagien (45,46). 

   Le mégaœsophage idiopathique est la seule cause de dysphagie d’origine motrice chez 

l’enfant (47). 

  La dysphagie, dans le cadre de l’achalasie œsophagienne chez l’enfant, est difficile à 

individualisé et encore plus d’en préciser les caractéristiques sémiologiques, ce qui retarde le 

diagnostic. 

  Elle est évocatrice de mégaœsophage quand elle est paradoxale (affectant électivement 

les liquides), et capricieuse (variable d’un repas à un autre voire dans un même repas, aggravée 

par le froid, survenant de façon intermittente et inopinée, ou à la suite d’une émotion et cédant 

lors de manœuvres inspiratoires ou de changements de position) (48). 

Dans notre série, la dysphagie est présente chez 5 patients soit 45,5% de nos patients. Ce 

chiffre est un peu diminué par rapport à des valeurs retrouvées dans la littérature (49, 50, 51, 
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52,53). 

 

Figure 27 : Fréquence de la dysphagie dans la littérature 

2.2 Les Vomissements  

     Il s’agit d’un mécanisme actif de contractions cycliques violentes de la musculature 

abdominale, du diaphragme et des muscles respiratoires conduisant au rejet brutal par la 

bouche du contenu de l’estomac. Les vomissements peuvent être provoqués ou spontanés. Ils 

sont souvent précédés de : contractions synchrones du diaphragme, des muscles abdominaux et 

des muscles intercostaux externes, contre-glotte fermée (54). 

Ils dominent le tableau clinique chez les jeunes enfants et les nourrissons, la dysphagie 

étant très difficile à exprimer (48,55). 

Les vomissements peuvent prendre une dimension plus grave, et se compliquer de: 

– troubles hydro-électrolytiques (insuffisance rénale, hypokaliémie, 

hypochlorémie, alcalose métabolique) et déshydratation : pronostic vital parfois mis en 

jeu, notamment chez les sujets âgés et les nourrissons, en cas de diarrhée associée, en 

cas de troubles de la conscience ou en cas d’impossibilité complète d’absorber des 

liquides ; 

– inhalation bronchique avec pneumopathie (syndrome de Mendelsson), surtout 
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en cas de troubles de la conscience ou de troubles neurologiques ; peut mettre en jeu le 

pronostic vital ;œsophagite ; 

– hémorragie sous-conjonctivale (sans gravité) ; 

– dénutrition en cas de vomissements chroniques ; 

– interruption des traitements pris par voie orale (médicaments non pris ou 

évacués avec les vomissements) (54). 

Tableau X : frequence des vomiisements selon les series 

Auteurs Nombre de cas Fréquence de  vomissements 

LEE (2006) 34 59 % 

PASTOR (2007) 40 60 % 

PAIDAS (2006) 14 53,3 % 

UPADHYAYA (2008) 8 62,5 % 

HALLAL (2012) 13 84,6% 

BOUALAOUI(2016) 13 61,5% 

Notre étude(2022) 11 100% 

 
2.3 Les regurgitations 

Il s’agit d’une remontée passive du contenu gastrique ou œsophagien dans la bouche, 

sans effort de vomissement ni nausée. 

Elles sont moins constantes et plus tardives au cours de l’évolution mais peuvent être le 

premier symptôme objectif de la maladie chez l’enfant (56). 

Elles surviennent au cours des repas et soulagent la gêne quand elle existe. Lorsque le 

mégaoesophage évolue depuis longtemps, les régurgitations surviennent plus tardivement en 

raison de la dilatation considérable de l’œsophage (46). 

Elles sont faites d’aliments macérés non digérés, dénués d’odeurs acides 

.Le caractère hémorragique des régurgitations doit faire soupçonner une complication 
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(œsophagite ou dysplasie) (57) 

Lorsque le mégaoesophage évolue depuis longtemps, les régurgitations surviennent plus 

tardivement. 

Les régurgitations de décubitus s accompagnent parfois d aspiration vers les voies 

respiratoires : la toux nocturne et les complications respiratoires infectieuses en sont les 

consequence (58)  

 

Figure 28 : Fréquence des régurgitations dans la littérature 

2.4 L’amaigrissement : 

L’amaigrissement est un signe précoce et quasiconstant. 

Il peut se compliquer de malnutrition qui s’associe chez le jeune enfant à un retard 

staturo-pondéral dans les formes précoces. 

Dans notre série, l’amaigrissement était présent chez 6 de nos patients , soit 54,54%, 

avec un retard staturo-pondéral chez 45,45%. 

 Ces chiffres se rapprochent de ceux retrouvés dans la littérature. dans la série 

néerlandaise de SMITS, 44% des patients souffraient d’un  amaigrissement important 

L’analyse précise de la courbe de la croissance permet de dater le début de  la 

maladie(56). 
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Figure 29  : Fréquence de l’amaigrissement dans la littérature 

2.5 Les troubles respiratoires  

Le mégaœsophage    chez l’enfant se complique très fréquemment de troubles 

respiratoires 

Ces derniers peuvent survenir par inhalation lors des régurgitations, surtout chez le 

nourrisson. Chez l’enfant, les troubles respiratoires se manifestent le plus souvent sous forme 

d’une toux chroniques. 

Du fait de la méconnaissance parfois de la dysphagie, les signes respiratoires occupent le 

1er plan (59).    

Les anciennes études concernant le mégaœsophage 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 à 51% (60). 

ROCKIES et al. rapportent les cas de 2 garçons atteints de megaoesophage, révélé par 

une dyspnée d’effort chez 

Le premier et une fièvre à 39 C et une toux nocturne chez le deuxième (61). 

Chez le nourrisson, ils réalisent un état de pneumopathie aigue ou chronique, 

qui risque comme un reflux gastro-oesophagien de ne pas être rattaché à sa cause, si on ne 

pense pas à faire une exploration radiologique du tube digestif. 

L’achalasie chez l’enfant est une cause fréquente des pneumopathies à répétition (62). 

Dans la série de SMITS et al. , 22 des 87 patients étudiés souffraient d’une toux 

chronique. 
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Tableau X : Fréquence des troubles respiratoires dans la littérature 

Les Auteurs Nombre de cas Pourcentage de 
troubles respiratoires 

HALLAL et al. (2012) 13 46,1% 
SMITS et al. (2016) 87 16% de PNI 

25% de Toux 
SINGH et al. (2012) 40 73,9% de PNI 

41% de Toux 
VIOLA et al. (2004) 20 80% 

BOUALAOUI(2016) 13 30,7% 
Notre Etude (2022) 11 10% 

 

2.6 Les douleurs thoraciques ou  thoracoabdominales : 

Les formes douloureuses sont généralement inhabituelles chez l’enfant. 

Ces douleurs se manifestent plus spécialement à la période initiale de la maladie et 

s’atténuent ensuite lorsque la dilatation de l’œsophage augmente. 

Il s’agit typiquement d’une douleur retro-sternale, qui peut également être épigastrique. 

Dans certains cas, elle prend la forme d’une crise pseudo angineuse. 

La notion des epigastralgies avec des douleurs thoraciques ont été absent pour tous les 

patients de notre serie  

2.7 Les troubles neuropsychiques 

     L’anxiété domine les troubles neuropsychiques 

 
Dans la série de VIOLA, 3 enfants parmi les 20 patients étudiés, ont été suivis en 

pédopsychiatrie avant la confirmation diagnostique (49). 

La dysphagie peut être interprétée à tort comme une anorexie mentale. SMITS et al. , 

rapportent que qu’une patiente parmi les 87 étudiés a été diagnostiquée comme porteuse d’une 

anorexie mentale, et un autre patient, comme atteint de troubles mentaux non spécifiques (30). 
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A. Evaluation de la sévérité de l’achalasie(63) : 
Pour apprécier la sévérité de la maladie, le score d’ECKARDT est le plus utilisé. Ce score a 

été conçu pour l’adulte puis a subi une adaptation pédiatrique. Le score d’ECKARDT permet de 

bien évaluer les patients, et de suivre, de façon systématique, leur évolution après traitement. 

Tableau XI  classification clinique de l’achalasie selon le score d’Eckardt (63) 

 
 

Ce score a été adapté à l’enfant en minorant les critères douloureux et en majorant le 

critère pondéral. Ce dernier prenant une importance toute particulière chez un enfant en pleine 

croissance (64) 

Tableau XII  Adaptation pédiatrique du score d’ECKARDT. 

Score Perte de poids Dysphagie Douleurs Retrosternales 
(enfant de plus 
de 2ans) 

Régurgitations 
Vomissements 

0 Croissance 
normale 

Aucune Aucune Aucune 

1 Perte de 0,5 
à 1DS 

<1épisode/j <1épisode/j <1épisode/j 

2 Perte de 1 à 
2 DS 

Quotidienne  Quotidienne 

3 Perte de poids 
sup à 
2 DS 

A chaque repas  A chaque repas 

 
Ce score est donc coté à 10 pour les enfants de plus de 2 ans et à 9 pour les enfants de 

moins de 2ans. 

 

Score Perte de 
poids 

Dysphagie Douleurs 
Retrosternales 

Régurgitations 

0 Aucune Aucune Aucune Aucune 

1 <5kg <1épisode/j <1épisode/j <1épisode/j 

2 5-10kg Quotidienne Quotidienne Quotidienne 

3 >10 kg A chaque repas A chaque repas A chaque repas 
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Dans la série de SMITS et al. , La médiane du score d’ECKARDT était à 3, et 32 des 87 

patients étudiés avaient des valeurs supérieures à 3, en faveur de la sévérité de la maladie. 

Dans notre série, aucun score n’a été utilisé pour l’évaluation des malades, ceci peut être 

explique par les dossiers incomplets pour la collecte des informations. 

B. Les Formes Associées : 
a)  Les syndromes génétiques : 

• Le syndrome d’ALLGROVE : 
Le syndrome Triple-A est une maladie complexe, multisystémique et dont l’origine est 

génétique. 

Le gène responsable de ce syndrome se trouve au niveau du bras long du chromosome 

12 (65). 

Il est engendré par une ou plusieurs mutations autosomiques récessives qui conduisent à 

un tableau caractéristique composé par une alacrymie (absence de production de larme), une 

achalasie et une insuffisance cortico-surrénalienne ne répondant pas à l’hormone 

adrénocorticotrope (ACTH) (66). 

Cette triade symptomatologique caractérise les patients atteints de ce syndrome et 

permet d’expliciter le sigle « AAA » issu de l’anglais : Alacrimia, Achalasia et Adrenal 

insufficiency. 

A ce tableau typique « AAA », se greffent des perturbations neurologiques sévères, 

parfois très invalidantes, touchant le système nerveux central, autonome et périphérique. 

Ces atteintes ne sont pas contemporaines de la triade triple A, arrivant plus tardivement, 

mais sont invalidantes et responsables d’une diminution majeure de la qualité de vie des 

patients. C’est pourquoi, on qualifie parfois le syndrome de quadruple A (Alacrimia, Achalasia, 

Adrenal insufficiency et Autonomic dysfunction). 

De fait, le syndrome Triple A apparait comme étant un syndrome neuroendocrinien 

engendrant une symptomatologie atypique, complexe et variée (67).  

L’alacrymie est l’un des trois symptômes cardinaux constituant le tableau de base du 



La prise en charge du mégaoesophage idiopathique chez l'enfant :expérience du service de chirurgie 
pédiatrique générale CHU Mohammed VI. 
 

 

 

 

- 63 - 

syndrome Triple A. 

Ce symptôme apparait comme étant le plus précoce, et il est généralement constaté par 

les parents des patients atteints dans leur première année de vie. 

C’est également le symptôme qui présente la plus grande prévalence au sein de la triade 

triple A avec environ 90% de sujets atteints. 

La maladie d’Allgrove étant bien documentée dans la littérature scientifique, en présence 

d’une alacrymie, le diagnostique de maladie d’Allgrove est rapidement évoqué si le tableau se 

complète d’une insuffisance cortico-surrénalienne et/ou d’une dysphagie. 

Les caractéristiques anatomo-pathologiques de l’achalasie dans le cadre du syndrome 

d’allgrove diffèrent de celles de l’achalasie primitive. Les études histologiques réalisées sur des 

fragments biopsiques objectivent, dans les formes primitives, une dégénérescence des cellules 

ganglionnaires des plexus mésentériques, ainsi qu’une invasion lymphocytaire faisant évoquer 

l’étiologie autoimmune, virale ou neurodégénerative (68), 

alors que dans les formes liées au syndrome d’allgrove, l’examen anatomopathologique 

objective une fibrose de la plaque intermusculaire et un déficit en oxyde nitrate synthétase 

neuronale, sans atteinte des ganglions mésentériques (69,70). 

Sur les 87 patients étudiés par SMITS et al. ,4 enfants avaient un syndrome d’allgrove soit 

5%. HALLAL et al. n’ont retrouvé qu’un seul patient atteint du syndrome d’ALLGROVE parmi les 

13 patients inclus dans leur série. 

Dans notre série, 2 patients souffraient d’alacrymie ont développés au cours de leurs 

suivis une insuffisance corticosurrenalienne. 
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Figure 30: Syndrome d’ALLGROVE selon les séries 

• Le syndrome de DOWN ou Trisomie 21 : 
L’association du mégaœsophage à une trisomie 21 a été rapportée dans plusieurs 

sources de la littérature. 

Dans la série brésilienne de HALLAL et al., un patient parmi 13 était atteint d’une trisomie 

21. Cependant un substratum génétique expliquant cette association n’est pas encore élucidé. 

• Le syndrome de BERNARDINELLI-SEIP : 
Appelé également Lipodystrophie congenitale de Bernardinelli-Seip (71). 

Il s’agit d’une maladie à transmission autosomique récessive caractérisée par un déficit 

en adipocyte fonctionnel aboutissant à un stockage des lipides dans différents tissus surtout 

hépatiques et musculaires aboutissant à une hypertrophie musculaire. 

L’association de ce syndrome au mégaœsophage a été étudiée chez un patient par VAN 

DER POL et al. , évoquant une origine physiopathologique commune (72). 

• Encéphalopathie sévère avec syndrome dysmorphique : 
 

(achalasie et microcéphalie) (49). 

b) Le reflux gastro-oesophagien : 

Le RGO peut survenir avec ou sans hernie hiatal. 



La prise en charge du mégaoesophage idiopathique chez l'enfant :expérience du service de chirurgie 
pédiatrique générale CHU Mohammed VI. 
 

 

 

 

- 65 - 

Le mégaœsophage chez l’enfant peut être pris à tors pour RG (22, 73,74). 

BAULIEUX (75) rapporte dans sa série de 103 patients, la présence de 6 cas de 

mégaœsophage associé à une hernie hiatale avec reflux (5,8%). 

c)  La Maladie d’ HIRSCHPRUNG : 

KELLY et al. rapportent le cas de deux frères qui ont développé l’achalasie de l’œsophage 

quelques mois après leur naissance, et pour laquelle ils ont été traité chirurgicalement .Mais la 

persistance de symptômes a conduit plus tard au diagnostic de maladie de HIRSCHPRUNG (76). 

d)  Le deficit en GH : 

Le mégaœsophage peut survenir après un traitement par l’hormone de croissance. 

DJEDDI et al. rapportent le cas d’une patient de 9ans, suivi, depuis l’âge de 2ans, pour un déficit 

en GH isolé, avec une sécrétion normale des autres hormones, et traitée par l’hormone de 

croissance recombinée. Après plusieurs mois de traitement, sa croissance reprend. 

Cependant, à l’âge de 9ans, la patiente revient avec une dysphagie qui dure depuis 

2mois. Un TOGD réalisé confirme le diagnostic de mégaœsophage (77) . 

Avant la publication de ce cas, seuls 2 autres cas pareils ont été rapportés (78,79). 

III. LES DONNEES PARACLINQIUES 

1. La Radiographie du Thorax: 
La radio du thorax n’est parlante que si le mégaoesophage est volumineux, de ce fait, 

elle n’est pas d’un grand apport dans le diagnostic. 

Dans la série holandaise de SMITS et al. , la radiographie du thorax ne figurait pas parmi 

les examens complémentaires nécessaires pour établir le diagnostic de mégaoesophage. 

Dans la série de VIOLA et al. (49) , La radiographie thoracique était anormale chez 11 

enfants. Chez six d’entre eux, elle montrait une image caractéristique de niveau hydroaérique 

médiastinal. Trois autres enfants avaient un élargissement isolé du médiastin et chez deux 

enfants des opacités alvéolaires non systématisées étaient observées, probablement en rapport 

avec des fausses routes répétées. 
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Figure 31 : Radiographie thoracique de face. Présence d’un niveau hydroaérique médiastinal 
caractéristique (flèche) (29). 

 

La radio du thorax peut montrer : 

L’ombre de la dilatation œsophagienne. 

Le niveau de liquide horizontal médiastinal correspond à la stase œsophagienne. 

La petite taille ou la disparition de la poche à air gastrique sont des signes indirects 

classiques mais inconstants (56). 

   Dans notre série, La radio du thorax est réalisée systématiquement chez tous nos 

patients, elle était sans anomalies. 
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2. Le transit œsogastroduodénal: 

L’opacification œsophagienne permet l’étude cinétique et morphologique, et est donc 

d’un grand apport pour le diagnostic. 

Le TOGD peut objectiver plusieurs anomalies : 

– Une dilatation du corps de l’œsophage. Mais il n’est pas certain que l’importance 

de la dilatation soit en rapport avec la longueur d’évolution clinique de la 

maladie. 

– Un aspect effilé, bien centré en queue de radis du cardia. 

– Un retard d’évacuation de produit de contraste. 

 

Figure 32 Transit Oesophagien chez un enfant de 4ans ( 4) 

Le TOGD permet également le contrôle après le geste thérapeutique. 

HALLAL et al. , montrent l’amélioration des images radiologiques sur transit œsophagien 

chez une patiente de 14 ans après la réalisation de la séromyotomie de HELLER. 
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Figure 33 : Transit œsophagien avant ( C ) et après (D) une séromyotomie de 

heller chez un garçon de 14ans. (29) 

 
On décrit plusieurs stades radiologiques : 
 

 Stade de début : anomalie dynamique : les ondes péristaltiques sont normales au tiers 

supérieur et deviennent plus intense au tiers inferieur ; la baryte passe difficilement dans 

l’estomac, corps œsophagien n’est pas dilaté. 

 Stade modéré : Apparait une légère augmentation du corps œsophagien ne dépassant 

pas 4 cm. 

 Stade évolué : les anomalies morphologiques sont franches: 

 La dilatation est globale et régulière, intéressant tout l’œsophage 

thoracique dont le diamètre atteint 4 à 7 cm. 

 L’œsophage terminal est filiforme=aspect en queue de radis. 

 Stade tardif : le diamètre du corps œsophagien est supérieur à 7cm : c’est l’aspect 

de « dolicho-mégaœsophage en chaussette ». Les signes de stase sont manifestes. 
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La stase alimentaire et liquidienne est alors considérable. Si le liquide de stase de 

l’œsophage n’est pas évacué, on observe une floculation neigeuse de la baryte et 

l’étude de la muqueuse œsophagienne est impossible. 

 La radioscopie œsophagienne sous amplificateur de brillance montre des 

contractions anarchiques et inefficaces de l’œsophage : 

 A la phase initiale de la maladie : contractions intenses et non 

péristaltiques des 2/3 inférieurs de l’œsophage alors que l’œsophage n’est pas 

dilaté. 

 A la phase évoluée : dilatation œsophagienne majeure sur un 

œsophage atone. 

Dans la série de VIOLA et al. , l’opacification de l’œsophage montrait chez 14 enfants des 

anomalies caractéristiques associant une dilatation du corps de l’œsophage, un aspect effilé, 

bien centré, en queue de radis du cardia et un retard d’évacuation du produit de contraste. Mais 

cet examen était normal chez deux enfants et ne montrait chez quatre d’entre eux qu’un retard 

d’évacuation du produit de contraste, ou une dilatation isolée de l’œsophage. 
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Figure 34 :  Opacification œsophagienne. L’œsophage est dilaté au-dessus d’un cardia effilé, en 

queue de radis (29) 

 

Dans l’étude brésilienne de HALLAL et al. (29), 12 des 13 patients de la série ont bénéficié 

du transit œsophagien qui a objectivé une dilatation du corps de l’œsophage avec absence de 

péristaltisme et un rétrécissement au niveau de la jonction œsogastrique : aspect en bec 

d’oiseau. 

Dans notre série le TOGD a été réalisé chez 10 patients: 

L image typique de sténose de la portion terminale de l oesophage avec  dilatation 

d’amont a été retrouvée chez 8 de nos patients . 

Un aspect effilé et centré en queue de radis a été retrouvé chez patients . 

La lumière est hétérogène renfermant des résidus alimentaires au niveau de la jonction 

œsogastrique a été retrouvée chez 2 patients . 

Rétrécissement serré et filiforme du bas œsophage a été retrouvé chez 2 patients. 

Œsophage sinueux et dilaté traduisant un trouble de motricité a été retrouvé chez 1 
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patient  . 

Une hernie hiatale avec un RGO atteint le haut de l oesophage a été retrouvé chez 1 

patient. 

Une ectasie œsophagienne et vidange tres lent a été retrouvée chez 1 patient  

3. FOGD 
Elle est moins utile que la radiologie et la manométrie pour établir le diagnostic positif. Elle 

permet cependant, d’exclure une atteinte organique notamment d’origine néoplasique et permet 

également de retrouver les pathologies associées en l’occurrence les œsophagites (43). 

     La fibroscopie permet la pratique de biopsies afin d’éliminer une œsophagite peptique 

ou une dysplasie chez l’adolescent et recherche également un facteur de risque de complications 

ou une contre indications à la dilatation pneumatique (diverticule épiphrénique). 

Elle retrouve un aspect typique : un œsophage dilaté avec un orifice terminal 

régulier, franchi facilement par endoscopie (46,80). 

 

La muqueuse œsophagienne est le plus souvent normale. A un stade évolué, on peut 

retrouver des altérations blanchâtres ou anormalement rouges témoignant d’une œsophagite de 

stase. 

Dans les formes évoluées, l’endoscopie est gênée par la stase alimentaire, et doit être 

précédée d’un lavage. 

La FOGD avec biopsies a été réalisée chez 12 des 13 patients de HALLAL et al. (29), et a 

objectivé une dilatation œsophagienne avec un œsophage de stase dans 66% des cas et une 

œsophagite confirmée dans 75% des  cas. 

FRANCOIS (184) rapporte un cas d’inhalation massive sévère lors d’une FOGD diagnostique 

chez une adolescente de 13 ans. Alors le diagnostic d’achalasie du cardia a été fait après 9 mois 

d’évolution de la dysphagie, des vomissements non améliorés par des inhibiteurs de la pompe à 

protons (IPP). 
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Au stade avancé la muqueuse présente parfois quelques altérations blanchâtres ou 

anormalement rouges par l’œsophagite de stase, mais ces lésions sont toujours superficielles 

que celle de l’œsophagite peptique (34). 

Dans la série de VIOLA et al (81), la fibroscopie digestive haute était anormale chez tous les 

malades montrant chez huit enfants un spasme du cardia, infranchissable dans deux cas, et chez 

12 enfants une dilatation de l’œsophage avec stase alimentaire 

Dans l’étude de rabat 2012 l’endoscopie haute a été réalisée chez 14 patients, et la 

dilatation œsophagienne associée à la réduction du calibre de l’extrémité inférieure de 

l’œsophage a été retrouvée dans tous ces cas. La biopsie per- endoscopique a été réalisée Chez 

4 patients objectivant des signes en faveur d’un mégaoesophage, associé dans 3 cas à une 

gastrite interstitielle antrale avec de nombreux Helicobacter-pylori 

Dans notre série: 

- Elle a été réalisée chez tous les patients, et a révélée : une dilatation de l’œsophage 

avec réduction du calibre du cardia chez tous les malades sauf 1 (n’ montrée 

aucune anomalie observation ). 

- la sténose était difficilement franchissable après plusieurs tentatives chez 3 

patients et infranchissable chez 1 patient  . 

- un œsophagite mycotique chez 1 patient. 

- une pangastrite chronique folliculaire avec HP+, duodénite subaigüe et chronique 

sans signe de malignité a était révélé chez 1 patient . 

- une hernie hiatale mineure et irréductible a été révélée chez 1 . 

- patient. 

- un cardia spasmé chez un patient. 

- un malade a bénéficié de deux séances de dilatations endoscopiques sans resultats 
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4. La manométrie : 
C’est l’étude des différentes pressions de l’œsophage (les 3 segments œsophagiens) au 

repos et lors de la déglutition. 

Une manométrie œsophagienne s'effectue chez un malade à jeun depuis au moins 6 

heures, en décubitus dorsal ou latéral gauche pour assurer une position horizontale de 

l'œsophage, sans prémédication autre qu'une anesthésie nasale. 

Les modalités de réalisation de la manométrie œsophagienne font l'objet de pratiques 

assez homogènes. 

Après introduction de la sonde, de préférence par voie nasale, les orifices de perfusion 

sont tous placés dans la cavité gastrique. Ceci est vérifié par une inspiration profonde qui se 

traduit alors par une ascension de toutes les courbes de pression. Il est exceptionnel qu'une 

mise en place sous contrôle radioscopique ou endoscopique soit nécessaire. Le SIO, le corps de 

l'œsophage et le SSO sont ensuite explorés successivement. 

• Le sphincter inférieur de l’œsophage : 

La technique du retrait rapide ne permettant pas l'étude des relaxations et nécessitant un 

appareillage spécifique n'est plus utilisée. L'étude du SIO s'effectue donc par le retrait lent de la 

sonde (paliers de 1 ou 1/2 cm). Elle peut être aussi effectuée avec des cathéters dont les orifices 

sont disposés de façon radiaire dans le même plan (ou à 1cm les uns des autres). Bien que plus 

rapide, cette modalité nécessite une plus grande expérience de l'examinateur. En tout cas, la 

technique de recueil des données doit être similaire à celle utilisée pour définir les normes 

(82).Au moins 4 déglutitions effectuées avec un bolus d'eau de 5 ml (déglutitions humides) 

sont nécessaires pour étudier la relaxation du 

SIO. Le passage de l'abdomen à la région thoracique est défini par le point d'inversion de 

pression. 

• Le corps de l’œsophage : 

Les modalités de l'étude du corps de l'œsophage sont fonction du type de sonde utilisée, 
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et plus précisément, du nombre d'orifices perfusés, mais une exploration de l'ensemble du corps 

de l'œsophage est toujours nécessaire (84). 

Kahrilas et al. préconisent l'utilisation exclusive de déglutitions humides (les déglutitions 

sèches donnent des résultats peu reproductibles et les bolus solides fournissent des résultats 

difficiles à interpréter) (82). L'étude de l'œsophage distal (orifices de perfusion habituellement 

placés à 3, 8 et 13 cm du SIO) doit comporter, au minimum, 10 déglutitions espacées d'au moins 

20 secondes et précédées de 5 déglutitions «d'entraînement » non analysées. Un nombre plus 

élevé de déglutitions est nécessaire en cas de doute sur la normalité du tracé (82). Une analyse 

plus sommaire de l'œsophage proximal est effectuée par retrait progressif de la sonde. 

• Le sphincter supérieur de l’œsophage : 

Une manœuvre de retrait lent avec déglutitions humides est habituellement effectuée pour 

l'étude de la région pharyngo-œsophagienne et du SSO. 

Sur le plan manométrique, une motricité œsophagienne normale se traduit par : 

 Un segment initial : court supérieur à pression élevée. 

 Un segment intermédiaire : long où règne une pression parallèle à la 

pression intra thoracique. 

 Un segment inférieur : court où règne une hyperpression permanente qui définit 

le sphincter inférieur de l’œsophage. 

 Œsophage abdominal : où règne une pression basale qui correspond à la 

pression intra-abdominale. 

Au cours de la déglutition, la pression dans le segment initial se négative, permettant un 

passage, puis retrouve son hypertension de repos. L’onde péristaltique parcourt le segment 

moyen. Avant l’arrivée de cette onde, la pression s’inverse au niveau du segment terminal afin 

que le bol alimentaire puisse passer sans difficulté. La pression de repos se rétablit 

secondairement (46). 

La spécificité de la manométrie pour le diagnostic d'achalasie est de 100 



La prise en charge du mégaoesophage idiopathique chez l'enfant :expérience du service de chirurgie 
pédiatrique générale CHU Mohammed VI. 
 

 

 

 

- 75 - 

% puisque les critères manométriques de cette affection ne sont jamais retrouvés chez des 

volontaires sains (38,84). 

En l'absence d'autre examen de référence, sa sensibilité est plus difficile à établir. 

Dans l’achalasie, c’est au cours de la déglutition que surviennent les principales anomalies : 

• Elévation de la pression du sphincter inférieur de l’œsophage. 

• Absence de relaxation ou relaxation incomplète du segment œsophagien 

terminal, dans les achalasies la relaxation est de 35,3+ou- 1,8% de la pression 

de repos contre 95,4+ou-1,6% chez les sujets normaux. Mais la relaxation peut 

être complète. La durée de la relaxation pourrait être utile à considérer. 

L’obstacle à la vidange œsophagienne, en l’absence de défaut d’amplitude de 

relaxation, pourrait avoir une durée trop courte. 

• Absence de   péristaltisme   primaire   :   c’est   le   signe   constant   et 

indispensable au diagnostic .Les contractions après déglutitions sont 

synchrones et en général de faible amplitude, parfois difficiles à distinguer des 

artefacts respiratoires. Ces formes sont généralement associées à des lésions 

sévères des couches musculaires ou des plexus d’Auerbach (56). 

La Manométrie Haute résolution ou HRM ( High-Resolution Manometry) est une technique 

d’actualité(85). 

De plus en plus utilisé, elle donne plus de détails sur la motricité œsophagienne. 

La HRM offre un enregistrement détaillé de la pression qui règne du pharynx jusqu’à 

l’estomac, grâce à des cathéters comportant 36 capteurs de pression ou plus, espacés de 1cm de 

distance seulement. 

L’usage de la HRM a permis une sous classification manométrique de l’achalasie en 3 

groupes selon le niveau de contractilité du SIO (85) : 

 Type I : L’achalasie classique, pression distal inférieur à 30mmHg. 

 Type II : L’achalasie avec compression, Pression distale supérieure à 30mmHg 
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mise en évidence par au moins 2 tests de déglutition . 

 Type III : Présence d’au moins 2 contractions spastiques avec ou sans élévation 

de la pression distale. 

 

Figure 35  : Les types d’achalasie à la manométrie Haute résolution (85) 

L’achalasie vigoureuse est une forme d’achalasie plus fréquente chez les jeunes enfants, 

dans laquelle on retrouve des ondes tertiaires .Cliniquement, les douleurs thoraciques sont plus 

fréquentes et la dilatation œsophagienne moins importante. 

Quand le corps de l’œsophage est très distendu, aucune contraction ne peut être 

visualisée. 

 

On peut dire que d’authentiques achalasies peuvent être observées alors que la relaxation 

du sphincter inférieur est complète (86). 

Cliniquement, ces patients ont une dysphagie d’évolution plus courte et une perte de poids 

moindre. Il s’agit probablement d’un stade précoce de la maladie. 

L'intérêt de la manométrie œsophagienne dans le choix thérapeutique et le suivi d'une 

achalasie est très limité (87). 

Aucun critère manométrique ne permet de prévoir l'efficacité d'un traitement avant sa mise 

en œuvre. Après dilatation pneumatique, une pression basale « résiduelle » du SIO inférieure à 

10 mmHg est un facteur prédictif de son efficacité symptomatique (88) mais, en dehors de 

protocoles, l'évaluation des résultats thérapeutiques repose avant tout sur des critères cliniques 
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Figure 36  Manométrie œsophagienne objectivant une hypertonie du SIO (49) 

 

Comme le montre le tracé ci-dessus, Le retrait progressif de la sonde de manométrie 

œsophagienne munie de trois cathéters collatéraux étagés permet d’étudier tout d’abord la 

pression gastrique expiratoire (PGE) puis la pression du sphincter inférieur de l’œsophage (PSIO), 

et enfin le corps de l’œsophage (PO) de gauche à droite et de haut en bas. 

Ce tracé manométrique montre une hypertonie du SIO qui ne se relâche pas lors des 

déglutitions, des ondes primaires de petite amplitude non propagées lors de celles-ci et une 

inversion du gradient de pression œsogastrique (pression œsophagienne > pression gastrique 

expiratoire) (49). 

VIOLA et al. ont rapporté que La manométrie œsophagienne par la technique du 

retrait progressif de cathéters collatéraux étagés perfusés à débit constant a été réalisée chez 

19 enfants, permettant dans tous les cas de confirmer ou d’affirmer le diagnostic. Elle a mis en 
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évidence chez 17 enfants une hypertonie du SIO avec une inversion du gradient de pression 

œsogastrique, témoignant de la stase œsophagienne du liquide perfusé. Mais surtout, il existait 

de façon constante un défaut de relaxation du SIO lors de la déglutition associé à une dyskinésie 

du corps de l’œsophage caractérisée par des ondes primaires non propagées, parfois répétitives, 

de petit calibre, en dôme. De plus, des ondes de lutte intermittentes ont été enregistrées chez 

12 patients et deux d’entre eux présentaient des ondes primaires d’amplitude élevée. Enfin, une 

akinésie complète du corps de l’œsophage a été retrouvée dans cinq cas (49). 

Dans la série la plus récente de SMITS et al, réalisée en 2016, parmi les 87 patients de la 

série, 72 patients ont réalisés la manométrie œsophagienne, et 

11 enfants n’ont réalisé que celle-ci pour confirmer le diagnostic de mégaœsophage (30) , 

tandis que dans la série brésilienne de HALLAL et al. les 13 patients inclus dans l’étude ont 

bénéficié de la manométrie qui a objectivé chez tout ces patients une relaxation absente ou 

incomplète du SIO et un apéristaltisme du CO (29). 

  Figure 37 Tracé manométrique d’un patient (A) sans et d’un patient (B) avec achalasie  

Dans la série de VAOS (89) et de W.LEE (90), la manométrie était réalisée systématiquement 

chez tous les malades pour poser le diagnostic de l’achalasie. Elle était aussi utilisée pour 

l’évaluation postopératoire des patients dans l’étude de VAOS. 
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Dans la série de TANNURI (91) la manométrie n’a été réalisée pour le diagnostic de 

mégaoesophage que dans les cas où le transit œsophagien montrait des stades précoces de la 

maladie. 

Dans notre série, La manométrie n’a été réalisée chez aucun patient de notre série 

5.La scintigraphie œsophagienne : 

C’est l’étude de motricité œsophagienne grâce à un marqueur, le technétium 99. 

Le transit isotopique est une technique non invasive, permet le diagnostic précoce et le 

suivi de l’achalasie. C’est un examen utile, particulièrement chez l’enfant chez qui la manométrie 

œsophagienne est souvent difficile à réaliser et à interpréter(46). 

Dans le mégaœsophage, la scintigraphie est toujours positive. Elle montre typiquement un 

allongement majeur du temps de transit et une stase, aussi bien en position debout que 

couchée, au niveau d’un œsophage très dilaté (transit de type « adynamique »), une amélioration 

nette (mais incomplète) est notée après traitement, bien corrélée avec l’amélioration clinique 

(92,93). 

Le transit isotopique, en pathologie œsophagienne reste un outil peu employé, bien qu’il 

soit peu invasif et physiologique. 

La scintigraphie n’a été réalisée chez aucun patient de notre serie, 

IV. LE TRAITEMENT : 

Le but du traitement du mégaœsophage est de réduire la pression du sphincter inférieur 

de l’œsophage par action : 

• Pharmacologique 

• Instrumentale (endoscopique) 

• Chirurgicale 

Donc il a pour but de lever au moins partiellement l’obstacle cardial en sachant que le 

défaut de relaxation du SIO et surtout la dyskinésie du corps de l’œsophage persisteront dans 
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tous les cas, à des degrés variables (49). 

1.  Le traitement médical : 

Les 2 classes thérapeutiques les plus utilisés sont les dérivés nitrés et les inhibiteurs 

calciques (94, 95,96) 

o Les   dérivés    nitrés    inhibent    la    contraction    du    SIO    par 

déphosphorylation des chaînes de myosine. Dans la revue de Cochrane, WEN et al. (97) 

n’ont retrouvé que 2 études randomisées qui prouve l’efficacité clinique des DN. 

o Les inhibiteurs calciques (nifédipine, diltiazem) (95,98) inhibent 

la contraction du SIO en bloquant les canaux calciques des cellules musculaires, ce qui 

diminue la pression du SIO de 30 à 60%. La nifédipine est la plus utilisé, en sublingual, 

10 à 20mg, 15 à 60 min avant les repas (99). 

Les études manométriques montrent que la nifédipine provoque en quelques minutes 

une baisse du tonus du SIO mais elle n’agit que sur les achalasies peu évoluées (100) 

et possède de fréquents effets indésirables à type de tachycardie et d’hypotension 

artérielle qui se manifestent chez 30% des patients (94,101). De plus, un échappement 

thérapeutique est habituellement observé après quelques semaines ou mois, ce qui 

limite son utilisation au long cours (102,103). 

Le traitement médical n’est donc généralement utilisé que de façon palliative et transitoire 

pour permettre la réhabilitation nutritionnelle dans l’attente d’une technique plus radicale (104). 

Dans la série de VIOLA : Neuf enfants ont reçu initialement un traitement médical par 

antagonistes calciques (nifédipine). Ce traitement a été inefficace dans trois cas, et dans un cas il 

n’a eu qu’une efficacité transitoire suivie après trois mois d’un échappement thérapeutique. Un 

patient a été perdu de vue immédiatement après la mise sous nifédipine (49). 
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2. Le Traitement instrumental 

A. L’injection endoscopique intra cardiale de toxine botulinique : 

a. Identification de la substance : 

La toxine botulinique est un curarisant. Son mécanisme d’action principal consiste en un 

blocage de la transmission neuromusculaire, en inhibant de manière irréversible la libération 

calcium dépendante d’acétylcholine sur la plaque motrice, (85) ce qui entraine une dénervation 

fonctionnelle du muscle. 

L’injection de la toxine dans le muscle provoque une diminution temporaire de son activité ou 

une paralysie, selon la dose administrée. 

L’effet recherché dans le traitement du mégaoesophage idiopathique est l’effet curarisant 

local, et ceci par injection intra-sphinctérienne par voie endoscopique. 

b. Principe : 

Déjà utilisée dans diverses affections neuromusculaires comme le blépharospasme et les 

spasmes de l’hémiface (105,106) 

, ce poison cholinergique a été proposé dans l'achalasie en 1993. Pasricha et al. (107) l'ont 

utilisée chez l'homme, après avoir montré, chez le porc (107), qu'elle entraînait une baisse de la 

pression du SIO. Le mécanisme d'action de la toxine botulique est en accord avec les 

constatations physiopathologiques récentes montrant dans l'achalasie une dénervation 

prédominante ou exclusive 

de la voie inhibitrice (monoxyde d'azote) et la conservation de la voie excitatrice cholinergique 

responsable du maintien du tonus du SIO. 

c. Technique: 

L'injection intrasphinctérienne de toxine botulique est réalisée au cours d'une endoscopie à 

l'aide d'une aiguille à sclérose (85,108). 

L'injection est faite en 4 quadrants, 1 ml par quadrants (ou parfois 8 points de 0,5 ml (38) 
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au niveau du SIO (85). Il existe 2 présentations de toxine botulique : Botox (flacons de 100 UI, 

Allergan, USA) et Dysport (flacon de 400 UI, Ipsen, Italie) dont l'efficacité et la tolérance semblent 

comparables (38) pour 100 U de Botox (dilution à 20 U/ml) et 250 U de Dysport (dilution à 50 

U/ml). En France, la dose utilisée est de 80 U Botox avec une dilution de 20 U par ml. 

Des précautions doivent être prises : champs, casaques, lunettes pour éviter tout risque de 

contact muqueux lié aux projections accidentelles. 

d. Résultats : 

L’usage de la toxine botulique a permis une rémission des symptômes chez 77 à 88% des 

adultes atteints d’achalasie, avec une bonne réponse après 6mois chez 66 à 75% des patients 

(109,38). 

KHOSHOO et al. (110) ont utilisé l’injection de la toxine botulique chez 3 enfants atteints 

de mégaœsophage ayant un âge moyen de 11ans. Aucun de ces cas n’était atteint d’une 

pathologie associée. Un patient de la série parmi les Trois a répondu favorablement au 

traitement au-delà des 6 premiers mois. Il parait que la pression de base du SIO chez ce patient 

était inférieure aux valeurs retrouvées chez les 2 autres cas (42 vs 48 et 60 mm Hg). 

 

KIN SING et al. ont étudiés les cas de 7 enfants atteints de mégaœsophage, traités par 

injection de toxine botulique. 

Cette étude australienne confirme le caractère sure et efficace de cette injection. La 

présence d’une pathologie associée ne semble pas être un facteur prédictif de la réponse au 

traitement, cependant, il a été démontré qu’une valeur basse de la pression de base du SIO avant 

le début du traitement joue un rôle primordial dans la réponse thérapeutique. Le caractère 

couteux de l’injection du BTx impose la réalisation d’un rapport coût-efficacité en particulier en 

cas de pression de base du SIO élevé. 

Selon VIOLA et al., L’injection endoscopique intracardiale de toxine botulique bloquant la 

libération présynaptique d’acétylcholine, a fait l’objet d’une étude pédiatrique multicentrique 
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récente (111) qui conclut à une efficacité relative avec une rémission moyenne de 4,2 mois. 

Seulement 13 % des enfants restaient asymptomatiques au terme des trois ans de suivi et la 

plupart ont dû être dilatés et/ou opérés. L’effet de ces injections étant très transitoire, celles-ci 

ne sont donc conseillées qu’en cas de contre-indications des autres méthodes ou dans l’attente 

d’une intervention (49). 

Dans notre série, l’injection du BTx n’a été réalisée chez aucun patient. 

e. Complications : 

L'injection intrasphinctérienne de toxine botulique est dans l'ensemble très bien supportée, 

marquée parfois par des douleurs rétrosternales ou épigastriques transitoires (112,38) d'ailleurs 

vraisemblablement davantage liées à l'injection qu'à la toxine elle-même (72). De façon 

anecdotique, ont été rapportées un rash cutané et une pneumopathie d'inhalation (109). La 

fréquence de survenue d'un RGO est encore mal évaluée mais semble plus faible qu'après DP ou 

myotomie (109). 

B. La dilatation Pneumatique : 

a) Principe : 

La DP vise à réduire l'obstacle fonctionnel sphinctérien en dilacérant mécaniquement les 

fibres musculaires de la jonction œsogastrique, sans rompre l'ensemble des couches de la paroi 

œsophagienne. Son but n'est pas tant de diminuer l'hypertonie sphinctérienne, d'ailleurs 

inconstante, que de réduire l'obstacle fonctionnel distal lié à l'absence ou l'insuffisance de 

relaxation du SIO (110). 

b) Matériels (110): 

Initialement, les dilatations étaient réalisées avec des bougies à mercure. Puis est apparue 

la dilatation forcée du cardia au moyen de dilatateurs hydrostatiques (Plummer), pneumatiques 

(Brown-McHardy) ou métalliques (Stark) mis en place sous contrôle radiologique. Les dilatateurs 

mécaniques type “Stark” sont réputés difficile à positionner surtout dans les œsophages 
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tortueux et nécessitent des mains expérimentées pour rivaliser, en terme d'efficacité et de 

sécurité (112), avec les dilatateurs à ballonnet, mis en place au cours d'une endoscopie, dont 

l'utilisation tend à se généraliser (113, 114,115). Ceux-ci sont positionnés au niveau de la 

jonction œsogastrique à l'aide d'un fil guide sous contrôle radiologique (Rigiflex® et Grundzig®) 

ou endoscopique (Witzel®), le ballonnet étant dans ce cas directement monté sur l'endoscope et 

contrôlé en rétrovision. Les ballonnets actuels en polyéthylène comme le Rigiflex (ballon de 30, 

35 ou 40 mm gonflable jusqu'à 800 mm Hg, Microvasive, Boston scientific, Boston, MA) ou en 

polyuréthane comme le Witzel (ballon de 40 mm gonflé à 300 mm Hg) ont une faible 

compliance qui leur confère un diamètre maximal 

constant pour la pression minimale permettant d'effacer la striction élastique musculaire. 

c) Technique : 

Quelque soit le type de ballonn et utilisé ou la technique même de dilatation, deux 

principes de dilatation s'opposent : 

• la DP progressive, mise au point par l'équipe de Vantrappen à Louvain, (116,117). Elle 

consiste en la réalisation de dilatations débutées avec un ballonnet de petit diamètre (le 

plus souvent 30 mm chez la femme et 30 ou 35 mm chez l'homme) gonflé à une pression 

modérée (300 à 350 mm Hg) pendant deux minutes jusqu'à disparition de l'empreinte du 

SIO sur le ballonnet. Ces dilatations sont répétées toutes les 48 heures avec des 

ballonnets de diamètre croissant jusqu'à l'obtention d'un ou plusieurs critères d'efficacité 

objectifs appréciés sur le transit baryté ou la manométrie œsophagienne pratiqués le 

lendemain de chaque dilatation (115,117). Une à 4 dilatations successives peuvent être 

nécessaires à l'obtention de ces critères (115,117). 

• la dilatation unique réalisée avec un ballonnet de diamètre fixé (30, 35, ou 40 mm) gonflé 

pendant quelques secondes avec une forte pression d'insufflation. Une seconde dilatation 

n'est ensuite envisagée qu'en cas de récidive des symptômes. Si cette technique semble un 

peu plus agressive que la première, davantage de praticiens l'ont adopté en raison de sa 
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simplicité et du meilleur rapport coût-efficacité (réalisable en ambulatoire) (113). 

• Actuellement, le système RIGIFLEX est le plus utilisé (85). 

• Il s’agit d’un ballonnet en polyéthylène disponible en 3 diamètres 30, 35 et 40 mm, 

monté sur un cathéter flexible placé sur un fil guide à l’endoscopie. 

 

Figure 38 : Image 1 Le ballonnet RIGIFLEX 

En 2014, la technique de sa mise en place a été standardisée : 

• La DP est réalisée après un jeun de 12h de jeun. Les enfants atteints de 

mégaœsophage sévère peuvent bénéficier d’un lavage œsophagien. La procédure 

étant réalisée le matin. 

• Une Endoscopie haute est réalisée sous sédation en DLG. 

• Fil guide positionné dans l'estomac et ballonnet monté sur le fil guide. 

• 1ère DP avec un ballonnet de 30 mm (144) ; La DP suivante avec des ballonnets 

de 35 puis 40 mm. On peut commencer par un ballonnet à 35 mm chez les 

enfants qui reviennent après échec d’une première dilatation ou après une 

séromyotomie de HELLER (118). 
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• Positionnement à cheval sur la jonction œsogastrique contrôlé sous scopie ; 

• L’insufflation est ensuite réalisée jusqu’à ce qu’il atteint sa taille maximale. La pression 

nécessaire est habituellement située entre 7 et 15 PSI d’air, maintenue pendant 15 à 60s. 

• Le patient est ensuite replacé en DLG pour diminuer le risque d’inhalation après avoir 

dégonfler puis retirer le ballonnet. 

• Après la DP, les patients sont mis en observation pendant 2 à 6H pour éliminer une 

perforation et guetter la fièvre et la douleur thoracique. Les patients avec une douleur 

significative doivent bénéficier d’un transit œsophagien pour éliminer une perforation 

œsophagienne. 

• Les séances de DP sont espacées de 2 à 4 semaines d’intervalle en 

• fonction des symptômes, de la pression du SIO (119) ou de l’amélioration de la vidange 

de l’œsophage (120,121). 

Figure 39 : Schéma de la dilatation pneumatique avec le système RIGIFLEX 
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Figure 40  Contrôle Scopique de la dilatation pneumatique 

A.Empreinte du sphincter inférieur de l’œsophage sur le ballonnet Rigiflex pendant son gonflage, 

vu en radioscopie 

B.Disparition de l’empreinte du sphincter inférieur de l’œsophage, ballonnet Rigiflex gonflé . 
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d) Les Complications: La perforation Oesophagienne: 

Une étude de 260 dilatations réalisées chez des enfants pour des sténoses 

œsophagiennes résultant de plusieurs causes y compris l’achalasie de l’œsophage, le taux de 

perforations œsophagiennes était de 1,5%, similaire à celui rapporté dans la littérature chez 

l’adulte (121,122). 

Plusieurs facteurs de risque ont été suggérés : malnutrition, biopsie œsophagienne 

récente, diverticule épiphrénique, faible pression du SIO, pression d’insufflation du ballonnet 

élevée et des dilatations itératives (123). 

Donc Au réveil du patient, l’examen clinique et l’interrogatoire rechercheront un 

emphysème sous-cutané, une douleur intense, ou persistante plusieurs heures, doit alerter ; 

ainsi que l’apparition de fièvre. 

En cas de suspicion de perforation médiastinale : il devient nécessaire de réaliser des 

examens morphologiques. 

Le traitement de la perforation œsophagienne peut être médical, si diagnostiquée à un 

stade précoce : aspiration œsophagienne continue, antibiothérapie et alimentation parentérale 

peuvent conduire à la fermeture de la brèche et à une guérison complète. A un stade tardif, c’est 

le traitement chirurgical. 

 D’autres complications peuvent survenir, Le reflux gastro œsophagien, 

l’hémorragie digestive, pneumomédiastin, épanchement pleural 
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Figure 41 : Déchirure du cardia après dilatation pneumatique 

e) Les Contre-indications : 

✓ Diverticule épiphrénique de l’œsophage 

✓ Les troubles de la crase sanguines 

✓ Les varices œsophagiennes 

✓ L’anévrysme de l’aorte 

Un ulcère évolutif de l’œsophage peut différer les dilatations en attendant l’effet cicatrisant 

du traitement médical (124). 

f) Résultats : 

la dilatation pneumatique par ballonnet a été appliquée à l’enfant par plusieurs équipes 

avec des taux de succès de 60 à 90 %, comparables à ceux qui sont obtenus chez les adultes 

(22,125,126,127), cependant, son efficacité est souvent transitoire nécessitant des dilatations 

itératives (126), et des complications à type de perforation et de reflux sévère sont observées 

chez plus de 10%des malades (22,128). Les DP ne sont techniquement réalisables que chez 

les enfants de plus de cinq ans et seraient plus efficaces après l’âge de neuf ans (125,129) 
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Dans la série de C .JUNG (64) et al, comparant les deux modalités de traitement de 

l’achalasie chez l’enfant : la dilatation pneumatique à la myotomie de Heller, (DP) apparaît 

comme une méthode sûre et efficace du traitement du mégaœsophage des enfants âgés de plus 

de 6 ans ou d’un poids supérieur à 20 kg. 

Parmi les 22 malades de JUNG, pour des raisons techniques (taille du ballonnet) les 8 

enfants âgés de moins de 6ans ont été traités chirurgicalement. Ceux âgés de plus de 6 ans (14 

patients) ont été traités par DP ou séromyotomie de HELLER. 44,5 % des patients étaient en 

rémission complète dans le groupe myotomie de Heller versus 55,5 % dans le groupe DP à six 

mois du traitement et 40 % dans le groupe myotomie den Heller versus 65% dans le groupe 

dilatation pneumatique après 24 mois de suivi. Ces résultats suggèrent que la dilatation 

pneumatique peut être réalisée en première intention pour le traitement des achalasies de 

l’enfant de plus de six ans. Si nécessaire, La myotomie de Heller et la dilatation pneumatique 

peuvent être complémentaires. 

PASTOR et al. (52) rapporte l’expérience de 40 enfants atteints de mégaœsophage, 30 

patients ont bénéficié d’une dilatation pneumatique (DP), 

elle a permis un soulagement immédiat des symptômes chez tous les enfants. Parmi ces 

enfants traités par DP, 17% n’ont nécessité aucune intervention supplémentaire, 53% ont été 

géré avec succès en pratiquant des dilatations itératives. PASTOR a conclu que la DP au même 

titre que la séromyotomie de Heller est une méthode efficace de traitement de l’achalasie de 

l’enfant. 

Une étude réalisée chez les adultes avait montrée que les résultats cliniques de la DP chez 

les jeunes patients se dégradent au long-court (63). 

Dans la série de W. LEE (53) constituée de 34 patients, 18 ont bénéficié d’une DP et ont 

tous présenté une récidive des symptômes contre 8 (53%) dans le groupe de la myotomie de 

Heller. 93% des enfants ayant bénéficié de la DP ont nécessité une intervention supplémentaire 

soit sous forme de DP ou myotomie de Heller .W.LEE a conclut que la myotomie de Heller a des 
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résultats durables à long terme définis par l’absence de récidives des symptômes et du recours 

aux interventions supplémentaires, ce qui lui vaut être la méthode de choix. 

 

Toutefois W.LEE note que les résultats de son étude confirme les données de la littérature 

à propos des dilatations pneumatiques itératives, ces dernières n’affectent pas la réussite d’un 

traitement chirurgical dans le futur par myotomie de Heller. 

Dans la série de Camille Jung (64), les enfants ayant bénéficié d’une DP étaient tous des 

grands enfants (4 enfants âgés de plus de10 ans) sauf le cas d’un nourrisson de 9mois qui a eu 

une dilatation œsophagienne au ballon hydrostatique et non pas pneumatique vu son jeune âge. 

Le résultat obtenu était négatif à 6mois, ce qui a conduit à la réalisation d’une myotomie 

de Heller chez ce nourrisson. Pour les 4 enfants qui ont 

bénéficié d’une DP seule, de bons résultats fonctionnels à 6 mois et à 18 mois ont été 

noté après 1 à 2 séries de DP. 

Ainsi, d’après ces résultats, chez les nourrissons et les enfants de moins de 6ans, le 

traitement de l’achalasie de l’œsophage doit être uniquement chirurgical d’autant plus que le 

matériel de DP a été mis au point pour les adultes et ne convient pas aux petits enfants. 

Par contre chez les grands enfants (adolescents ou préadolescents) le traitement 

endoscopique par dilatation pneumatique est techniquement tout à fait réalisable. 

Cependant, nous disposons de très peu de données dans la littérature de traitement du 

mégaœsophage par DP chez l’enfant. Plusieurs publications et études récentes (déjà citées) 

rapportent des résultats encourageants de la DP surtout chez les grands enfants. Mais les 

effectifs de ces études sont petits, les durées de suivi moyen n’excédent pas 24 mois, et les 

techniques ne sont pas toujours similaires (130,131). 

.Ainsi, bien que ne permettant pas d’évaluer les résultats fonctionnels de la DP chez 

l’enfant, ces études nous suggèrent que les DP sont un traitement alternatif au traitement 

chirurgical chez l’enfant. 



La prise en charge du mégaoesophage idiopathique chez l'enfant :expérience du service de chirurgie 
pédiatrique générale CHU Mohammed VI. 
 

 

 

 

- 92 - 

Dans notre série, la DP na été realisée chez aucun patient . 

C. La myotomie endoscopique par voie orale : 

La MEVO est une technique récemment développée pour le traitement du mégaœsophage. 

L’endoscopiste créé un tunnel sous muqueux pour atteindre le SIO et disséquer les fibres 

musculaires circulaires sur une longueur de 7 cm sur l’œsophage et 2 cm sur l’estomac. 

INOUE et al. rapportent un taux de succés de 100% et une réduction de la pression du SIO 

chez 17 patients (132). D’autres études réalisées dans ce sens, avec un nombre de patients 

allant de 11 à 18, confirme un taux de succés entre 89 et 100%, même après plusieurs séances 

de DP, cependant ces études ont un temps de reculs très court avec une moyenne de 6mois 

(133,134). 

Le risque de RGO semble être très important, ce qui constitue un inconvénient majeur de 

cette procédure (plus de 46% dans une étude (135) puisque celle-ci ne s’accompagne pas d’un 

geste antireflux comme cela est le cas dans la MH. 

Un recul plus important et des études randomisées sont donc nécessaires avant de 

pouvoir considérer la MEVO comme option thérapeutique pour le Traitement du méga œsophage. 

Dans notre série une seule patiente âgée de 2 ans a réalisée une myotomie endoscopique  

a base de 2 séances mais l échec de ce traitement a conduit a la réalisation de la myotomie de 

HELLER.  
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Figure 42 Représentation schématique d’une MEVO (85) 

3. Le Traitement Chirurgical : 

La myotomie extramuqueuse chirurgicale est le traitement de référence du 

mégaœsophage (85). 

Depuis la description de la technique par ERNST HELLER en1913 (136), quelques 

modifications ont été apportées, notamment le fait de sectionner les fibres musculaires du 

cardia uniquement sur la partie antérieure (137) et l’association à une fundoplicature pour 

diminuer le risque de RGO (138). 

D. Evaluation du malade : 

L’évaluation préopératoire a surtout pour but d’apprécier le retentissement de la 

pathologie digestive sur les grandes fonctions vitales, respiratoires et cardiovasculaires, 

l’équilibre hydro-électrolytique et la fonction rénale. L’objectif principal est la correction précoce 

des désordres hémodynamiques, afin de réaliser l’induction anesthésique dans les meilleures 
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conditions sans retarder le geste chirurgical. Le remplacement de ce volume est assuré par la 

perfusion de Ringer lactate ou de sérum physiologique sur la base de 20 ml·kg-1 à renouveler 

éventuellement, de façon à restaurer une fréquence cardiaque. 

Tout en s’assurant de cette prise en charge symptomatique, l’interrogatoire des parents 

et l’étude du dossier permet l’évaluation préopératoire habituelle. En particulier, il faut s’assurer 

de l’absence de contre- indication à l’utilisation de la succinylcholine (antécédent familial de 

myopathie), de cardiopathie congénitale, de pathologie de l’hémostase et de dysmorphie faciale. 

La notion d’une prématurité et d’un âge post-conceptionnel < 60 semaines doit faire 

craindre un risque accru d’apnée postopératoire, envisager un monitorage cardiorespiratoire 

prolongé et l’injection de 10 mg·kg-1 de citrate de caféine à l’induction. 

L’accueil dans les structures pédiatriques d’un enfant candidat a un geste chirurgicale, 

doit comporter un protocole de perfusion et de prélèvement du bilan biologique 

(hémostase, numération sanguine, ionogramme, fonction rénale, groupe sanguin). 

La cure de mégaœsophage s’accompagne génialement d’un déficit nutritionnel marqué 

qui peut s’accompagner d’un déficit en facteurs vitamino- dépendants, en particulier si 

l’allaitement est maternel. La préparation doit alors comporter l’administration intraveineuse de 

vitamine K1 (5 mg). 

Les deux risques associés à l’induction anesthésique sont le retentissement 

hémodynamique associé à l’hypovolémie et l’inhalation 3 fois supérieure à celle de l’adulte. 

Cette particularité pourrait être attribuée à l’immaturité du sphincter inférieur, qui n’atteint une 

compétence comparable à celle de l’adulte que vers l’âge de 3 ans. La vidange gastrique 

préalable ne met pas totalement à l’abri d’une inhalation. L’induction intraveineuse en séquence 

rapide avec intubation et ventilation contrôlée est donc la règle. 

 

 

 



La prise en charge du mégaoesophage idiopathique chez l'enfant :expérience du service de chirurgie 
pédiatrique générale CHU Mohammed VI. 
 

 

 

 

- 95 - 

E. Technique chirurgicale : (139) 

a) Voie ouverte ou laparoscopie ? 

Le Recours à la laparoscopie s’est généralisé depuis la première description de la 

myotomie de HELLER laparoscopique par l’équipe de CUSCHIERI (140). 

De nombreuse études montrent, outre la faisabilité du geste, l’équivalence des résultats 

de la laparoscopie avec ceux de la laparotomie (140,142). 

La voie laparoscopique est donc la technique de référence, nous allons donc la décrire en 

premier. 

ESPOSITO et al ont traités les 31 patients de leur série par une myotomie de HELLER 

laparoscopique avec procédé anti reflux de DOR. 2 types de complications ont été rapportées 

dans cette série, une plaie muqueuse chez 3 patients, et une dysphagie persistante en 

postopératoire chez 5 patients. (143). 

Dans notre série, tous les patients ont bénéficiés d’une myotomie de HELLER par 

laparotomie. 

Tableau XIII La voie d’abord dans la myotomie de Heller dans la littérature 

Auteurs Nombre de patients 
opérés 
(MH) 

Laparotomie Laparoscopie 

TANNURI (2009) 15 0 15 
UPADHYAYA 

(2008) 
9 8 1 

SINGH (2012) 24 16 7 
( 1 thoracoscopie) 

VIOLA (2004) 20 19 1 
CALDARO 

(2015) 
9 0 9 

SMITS (2016) 48 0 48 
Notre étude 

(2022) 
11 11 0 
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b) Quelle doit être la longueur de la myotomie ? 

Parmi les facteurs prédictifs de l’amélioration de la dysphagie en post- opératoire , la 

longeur de la myotomie semble être la plus important 26 27. Plus la myotomie est étendue vers 

le bas, meilleur est le résultat, mais plus le risque de reflux est important. 

La plupart des études sont en faveur d’une myotomie d’environ 8 à 10 cm, 6 sur 

l’œsophage, 2 sur le cardia et 2 sur l’estomac. Certaines équipes sont en faveur de myotomie 

courte (144,145), d’environ 1,5cm ou moins sur le versant gastrique, préservant le système anti 

reflux, alors que d’autres auteurs proposent des myotomie allant jusqu’à plus de 3cm 30. 

Enfin il faut noter l’intérêt de l’endoscopie peropératoire afin de visualiser correctement la 

zone de sténose qui n’a pas de traduction anatomique évidente pour l’opérateur, ce qui permet 

de guider à la fois le trajet et la longueur de la myotomie (142, 144, 146,147). 

c) Faut-il disséquer l’œsophage abdominal complètement ou a minima ? 

La dissection complète du cardia n’est pas indispensable à la myotomie elle-même, mais 

devient une nécessité si l’on envisage de réaliser un montage antireflux faisant appel à une valve 

postérieure (Toupet ou Nissen). Dans le cas contraire, une dissection strictement antérieure est 

suffisante, épargnant donc les faces latérale et postérieure de l’œsophage diaphragmatique, 

abdominal, et du cardia (144, 148,149). 

Cette dissection « conservatrice » s’intègre dans une procédure ménageant en principe 

l’intégrité du dispositif antireflux naturel, rendant donc inutile toute confection de valve. La 

question de la dissection de l’œsophage est donc indissociable de celle développée dans le 

paragraphe suivant. 

d) Faut-il terminer l’intervention par la confection d’un dispositif antireflux ? 

L’indication et la technique du montage antireflux sont en fait les deux sujets le plus 

souvent débattus dans une littérature abondante. 

Certaines situations imposent logiquement la confection d’une valve antireflux, comme 

une hernie hiatale associée, ou la survenue d’une plaie muqueuse. 
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Dans tous les autres cas, les avis sont partagés. Pour certains, le geste antireflux 

compromet l’efficacité de l’opération, n’est pas toujours efficace, prend du temps, ou est 

simplement inutile (149,150). Pour d’autres, il est indispensable à la bonne qualité des résultats. 

Il faut également souligner que le reflux consécutif à une myotomie demeure la complication la 

plus fréquente de cette intervention, et que son traitement est difficile. Une méta-analyse anglo- 

saxonne n’a pas permis de conclure en faveur de la nécessité d’un geste antireflux (151), alors 

que deux séries prospectives randomisées (152,153) comparant la myotomie seule à la 

myotomie associée à une hémivalve antérieure de type Dor concluent en faveur de cette 

dernière. 

Fait remarquable, l’une des deux équipes à l’origine de ces travaux (144) abandonne par 

la suite la promotion du traitement minimaliste et prône la nécessité de l’adjonction d’une 

hémivalve antérieure (153). Une étude souligne la fréquence du reflux même après une 

dissection a minima (154), ce qui semble donc démontrer l’intérêt, dans tous les cas, d’un 

montage préventif. Enfin, la méta-analyse de Campos (155) conclut clairement en faveur de la 

prévention du reflux, chiffrant l’incidence de celui-ci à 31,5 % en cas de myotomie seule, à 

8,8 % en cas de dispositif antireflux associé. Le type de geste lui-même est très discuté. 

Les partisans d’une fundoplicature de Nissen sont peu nombreux et justifient leur 

attitude par son meilleur résultat sur le reflux (156). Toutefois, ce montage entraîne plus de 

dysphagies, risque ainsi de faire perdre le bénéfice de l’intervention, et doit donc être 

déconseillé (157,158). 

L’hémivalve postérieure de type Toupet est réputée efficace contre le reflux et 

maintiendrait béante la myotomie. En revanche, elle présente l’inconvénient de nécessiter une 

dissection postérieure du cardia et, de plus, elle ne couvre pas la myotomie. 

L’hémivalve antérieure de type Dor ne présente pas ces inconvénients. On peut se 

contenter d’une dissection a minima du cardia, et la valve couvre la myotomie qu’elle sépare en 

outre du foie, rendant ainsi plus facile une possible réintervention. 
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De nombreuses études non randomisées comparent les deux procédés : si certaines 

concluent en faveur de l’hémivalve postérieure de Toupet (159,160,161), la majorité accorde la 

préférence à l’hémivalve antérieure de Dor (162,163,164). 

MATTIOLI et al. ont rapportés le cas de 20 enfant, atteints de mégaoesophage, qui ont 

tous bénéficié d’un traitement chirurgical selon le procédé de HELLER-DOR. Dans cette série le 

système anti reflux de DOR a été réalisé sur 180° ce qui diminue considérablement le risque de 

dysphagie postopératoire. Les enfants traités dans cette série avaient tous des résultats cliniques 

et manométrique favorable en postopératoire (165). 

Dans notre série, tous les patients ont bénéficié d’un système anti-reflux, 5 procédé de 

DOR, 4 de THAL, 2 de NISSEN.  

Tableau XIV : Mise en place du système antireflux dans la littérature 

Auteurs Nombre de patints 
opérés 

MH avec SAR MH sans SAR 

PAIDAS (2007) 14 14 
14 DOR 

0 

SINGH (2012) 24 23 
14 DOR 
5 NISSEN 

3BOIX-OCHOA 
1 TOUPET 

1 

LEE (2008) 10 6 
4 DOR 

2 NISSEN 

4 

VIOLA (2004) 20 20 
20 DOR 

0 

SMITS (2016) 48 33 15 
Notre étude (2022) 11 11 

5 DOR 
4 THAL 

2 NISSEN 

0 
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e) Intervention de Heller par voie cœlioscopique avec dispositif antireflux : 

Matériel : 

Voici, énuméré, le matériel non spécifique et indispensable à toute intervention sur 

l’hiatus par voie cœlioscopique. 

• une colonne vidéo avec insufflateur à haut débit ; 

• une optique à 0 ou 30° ; 

• une aiguille de Veres ou de Palmer en cas de pneumopéritoine par 

ponction directe ; 

• un trocart de 10 mm et quatre de 5 mm ; 

• un écarteur à foie ; 

• éventuellement un bras de maintien autostatique pour l’écarteur à foie ; 

• des pinces à préhension atraumatiques ; 

• un porte-aiguille ; 

• des ciseaux froids ou coagulants ; 

• une pince à coagulation bipolaire et/ou un bistouri harmonique; 

• une boîte de laparotomie en cas de conversion. 

Il est plus intéressant de donner ici quelques précisions sur le matériel servant à réaliser 

la myotomie. Son évolution, ces dernières années, est liée à l’avènement de la cœliochirurgie. Il 

doit permettre d’atteindre l’objectif de l’opération, une myotomie complète, tout en évitant sa 

complication majeure, la plaie muqueuse. Pour cela, il faut éliminer tout risque de blessure 

directe, ou de brûlure électrique ou thermique. 

La myotomie peut être faite à l’aide du crochet coagulant monopolaire. Son utilisation 

permet une progression rapide et facile en début de procédure, mais nécessite plus de prudence 

lors de la section des fibres musculaires circulaires, à mesure que l’on se rapproche de la 

muqueuse. Le générateur doit être réglé en mode section ou section-coagulation à faible 
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puissance afin d’éviter une diffusion du courant ou un arc électrique. 

Le bistouri harmonique (Ultracision®) offre l’avantage d’une excellente hémostase (166), 

mais l’élévation de la température de la lame active pourrait faire courir un risque de plaie 

muqueuse par brûlure. 

D’autres procédés peuvent être utilisés : ciseaux froids, avec tamponnement d’un éventuel 

saignement ou recours à la coagulation bipolaire. 

 

Installation du patient : 

Le patient, sous anesthésie générale, est installé en décubitus dorsal, jambes écartées et 

cuisses légèrement fléchies. La position proclive permet d’abaisser la masse viscérale et ainsi de 

mieux exposer le cardia. Le chirurgien se positionne entre les jambes du patient, avec deux 

aides, un de chaque côté. Un bras articulé, fixé sur la table d’opération, peut tenir l’optique ou 

l’écarteur à foie et libérer ainsi un aide. Le moniteur est placé à proximité de la tête du patient 

afin d’être dans l’axe de vision de l’opérateur. Une sonde d’aspiration est placée dans l’estomac 

mais peut permettre, lors de son passage œsophagien, d’évacuer salive et restes alimentaires. En 

cas de stase importante, sa mise en place la veille de l’intervention est recommandée, afin 

d’éviter régurgitation et inhalation bronchique lors de l’induction. 

 

Début de la cœlioscopie et positionnement des trocarts : 

Cinq trocarts sont habituellement nécessaires, un de 10 mm, quatre de 5 mm, ou deux 

de 10 mm et trois de 5 mm, en fonction de la technique employée pour la réalisation des 

noeuds. Dans la série de CALDARO, 9 enfants parmi 18 ont été traités par myotomie de HELLER 

laparoscopique, en utilisant 4 trocarts, un trocart de 10 mm et 3 trocarts de 5mm (67). La 

position des trocarts doit permettre une intervention simple sur le plan ergonomique. 

Le trocart optique (T1) de 10 mm est placé à mi-chemin entre la xiphoïde et l’ombilic, 

sur la ligne médiane ou un peu à gauche de celle-ci afin de ne pas se perdre dans le ligament 
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suspenseur, et assez incliné vers la gauche pour éviter 

le lobe hépatique gauche. On peut se servir d’une optique à 0° ou 30°, selon ses 

préférences. Un trocart (T2) de 5 ou 10 mm est placé en sous-costal gauche, pour la main droite 

de l’opérateur. Son emplacement est important pour offrir une bonne incidence, nécessaire à la 

réalisation de la myotomie. 

Un trocart (T3) de 5 mm, pour la main gauche de l’opérateur, est placé à droite et assez 

près de la ligne médiane, sur la même hauteur que le trocart T2. Il ne doit pas être trop à droite 

de la ligne médiane, car sa mobilité pourrait être entravée par le ligament suspenseur et le lobe 

hépatique gauche, qui risque même d’être lésé durant l’opération. 

Le trocart T4 de 5 mm est placé en dessous et à gauche de l’ombilic. Il permet 

essentiellement de tracter soit l’estomac, soit le lacs passé autour de l’œsophage afin de 

présenter le cardia. 

Le trocart T5 permet de placer l’écarteur à foie. Il peut être positionné de préférence en 

sous-xiphoïdien. 

Remarque : classiquement, le trocart optique est placé sur la ligne médiane, les trocarts 

opérateurs de part et d’autre. Un léger décalage de l’ensemble des trocarts vers la gauche peut 

avoir l’avantage de contourner les problèmes liés au ligament suspenseur du foie et surtout à un 

volumineux lobe hépatique gauche. 

Exposition du cardia : 

Comme dans les cures de hernie hiatale ou de reflux gastro-œsophagien, ce temps doit 

permettre de bien exposer l’hiatus et l’angle de His. Mais la réalisation de la myotomie impose 

de plus une bonne visualisation de la face antérieure de l’œsophage et de la jonction 

œsogastrique, ce qui nécessite la résection de la graisse précardiale. L’écarteur hépatique, 

placé en T5, soulève le lobe hépatique gauche. 

Une pince à préhension placée en T4 tracte l’estomac vers le bas et la gauche. On incise 

la pars flaccida du petit épiploon, puis la pars condensa et la membrane phréno-œsophagienne 
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de Bertelli-Laimer jusqu’au pilier gauche. Il est rarement indispensable de sectionner une 

éventuelle artère hépatique gauche. Le péritoine est incisé en regard du pilier droit qui est 

disséqué vers le bas. On dissocie l’espace entre le bord gauche du pilier droit et l’œsophage, de 

haut en bas, jusqu’à ce que l’on voit le pilier gauche. On peut poursuivre ensuite la dissection en 

remontant le long du bord gauche du pilier gauche, tout en repoussant l’œsophage vers l’avant. 

Pour résumer, on descend le long du pilier droit et l’on remonte le long du pilier gauche dans 

une trajectoire en V (Fig. 43). 

La dissection, ou plutôt la dissociation atraumatique ainsi menée permet de contourner  

tissu cellulograisseux contient en effet des vaisseaux qui peuvent être à l’origine d’un 

saignement. Il peut en outre masquer le pneumogastrique antérieur, et pour l’éviter, il vaut 

mieux mener cette dissection de la gauche vers la droite. 

 

 
 
Figure 43 : Dissection des piliers et réalisation de la fenêtrerétrooesophagienne (A, B). Dissection 

de haut en bas du pilier 
droit puis de bas en haut du pilier gauche, tandis que l’oesophage est refoulé vers l’avant. 
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Figure 44 Résection de la graisse précardiale menée de la gauche vers la droite, avec hémostase 

et respect du pneumogastrique. 
 

Figure 45  Exposition du cardia (A, B). L’oesophage abdominal est mis sur lacs. 
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La myotomie : 

La longueur de la myotomie est un sujet encore débattu. Trop courte, elle expose à la 

récidive. Trop étendue, elle peut être à l’origine d’un reflux gastro- œsophagien. 

On amorce la myotomie à la partie basse de l’œsophage abdominal, juste au-dessus du 

cardia, après hémostase et section préventive des vaisseaux cardiotubérositaires antérieurs. 

L’instrument le plus pratique à ce stade est le crochet coagulant monopolaire. Cette 

myotomie est verticale et sectionne les fibres longitudinales en premier, puis les fibres 

circulaires avant d’atteindre la sous-muqueuse. 

Plus que jamais, il faut insister sur la grande prudence que l’on doit observer au fur et à 

mesure que l’on se rapproche de la muqueuse. La myotomie est ensuite poursuivie de bas en 

haut, soit en conservant le crochet, soit à l’aide de ciseaux coagulants ou non, soit encore à 

l’aide du bistouri harmonique. 

La pince en T3 soulève la berge gauche ou droite de la myotomie, alors que celle placée 

en T4 tracte le lacs et attire ainsi le cardia vers le bas en présentant au mieux la zone opératoire. 

Un mouvement de dissociation par ouverture horizontale de la pince permet d’avancer dans le 

bon plan de décollement entre muqueuse et musculeuse. La lame active se trouve du côté 

opposé à la muqueuse lors de la section. 

Par la suite, les berges de la myotomie sont doucement écartées à l’aide de deux pinces à 

préhension atraumatiques. Ceci permet : 

• de vérifier qu’il ne reste plus de fibres musculaires circulaires ;d’exposer environ un tiers 

de la circonférence antérieure de la muqueuse œsophagienne, gage d’une bonne 

myotomie. Certains sont allés jusqu’à proposer une myotomie en bande (Lortat-Jacob), 

procédé actuellement peu utilisé. 
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Figure 46 Début de la myotomie sur l’œsophage abdominal juste au-dessus du cardia 
 

La section est poursuivie vers le haut sur environ 6 cm et concerne donc tout l’œsophage 

abdominal et quelques centimètres d’œsophage diaphragmatique . 

Une endoscopie peropératoire, en début de procédure, permet de repérer avec la plus 

grande précision la zone de sténose. Il est alors certain que la myotomie est assez étendue de 

part et d’autre de cette sténose, une réglette stérile introduite dans la cavité abdominale pouvant 

permettre, si besoin, de quantifier précisément sa longueur. Autre critère de qualité : la sonde 

gastrique est vue en transparence à travers la muqueuse. 

Il est important de ménager le pneumogastrique tout au long de l’intervention. S’il est 

tronculaire, il peut être récliné vers la droite du patient. 

Dans le cas contraire, la myotomie est faite un peu à gauche de la partie médiane de 

l’œsophage, ou le risque de blessure nerveuse est moins élevé, et la musculeuse plus épaisse 

(157). 
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Figure 47 : Myotomie œsophagienne poursuivie vers le haut sur 6 cm environ. 

Il faut ensuite poursuivre la myotomie vers le bas, sur le versant gastrique, là où elle est 

la plus risquée pour la muqueuse. 

Deux variantes techniques sont envisageables : 

• abord de haut en bas, en prolongeant simplement la myotomie œsophagienne dans un 

axe qui s’incline vers le bas et la gauche en raison de l’anatomie du cardia. On reste 

ainsi à distance du nerf de Latarjet et des vaisseaux de la petite courbure gastrique. Sur 

le plan ergonomique, l’instrument le plus pratique à ce stade est le crochet monopolaire 

(Fig. 48). 

• abord de bas en haut : on repère l’extrémité inférieure prévue pour la myotomie qui est 

amorcée au crochet, comme précédemment. On rejoint ensuite la myotomie 

œsophagienne, avec l’instrument de son choix. 
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Figure 48 :  Myotomie sur le versant gastrique réalisée de haut en bas. 
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Figure 49 : Myotomie sur le versant gastrique réalisée de bas en haut. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 
 

Figure 50 Hémivalve antérieure de Dor 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Figure 51  Réfection de l’angle de HIS par adossement de la grosse tubérosité au bord gauche 

de la myotomie. 
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f) Hémivalve postérieure de type Toupet : 

La face postérieure de la grosse tubérosité est attirée vers la droite à travers la fenêtre 

rétro-œsophagienne, à l’aide de la pince à préhension en T3. Elle est ensuite suturée au bord 

droit de la myotomie selon les mêmes principes que précédemment. 

Une deuxième ligne de suture reconstruit l’angle de His en adossant la grosse tubérosité 

au bord gauche de la myotomie, comme nous l’avons décrit dans le paragraphe précédent. 

Quelques points fixent l’hémivalve postérieure au pilier droit. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Figure 52  Hémivalve postérieure de Toupet. 

o Fin de l’intervention : 

Le rapprochement postérieur des piliers du diaphragme n’est pas indispensable s’il n’y a 

pas eu de dissection trop importante du cardia, ou de hernie hiatale associée. Dans le cas 

contraire, un ou deux points de fil non résorbable de calibre 0 peuvent rapprocher les piliers, en 
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veillant surtout à laisser un calibre suffisant au passage de l’œsophage. Un rapprochement 

excessif est en effet une source classique de dysphagie, et irait bien évidemment à l’encontre de 

l’objectif de l’intervention. Le lacs est ensuite retiré. 

Le drainage de principe n’est pas indispensable. 

o Suites opératoires : 

Les suites opératoires sont, en règle générale, très simples. La sonde gastrique est 

enlevée soit en fin d’intervention, soit le lendemain. Le patient est réalimenté après l’ablation de 

la sonde, et la sortie rapidement autorisée. Enfin, on peut vérifier par un transit oeso-gastro-

duodénal le bon résultat anatomique de l’intervention. 

o les complications : 

La plaie muqueuse est la complication la plus redoutée de cette opération. Elle est 

habituellement sans grande conséquence si elle est reconnue en peropératoire (199), et 

n’impose pas de conversion de principe en laparotomie. La brèche est suturée en bourse ou à 

points séparés de fil résorbable calibre 5/0, et l’intervention s’achève par une hémivalve 

antérieure de Dor qui couvre la myotomie (Fig. 16). L’étanchéité de la suture est vérifiée par 

insufflation d’air dans l’œsophage, la cavité abdominale ayant été préalablement remplie de 

sérum. Dans cette situation particulière, il est préférable de mettre en place un drain de Redon. 

Si la plaie muqueuse n’est pas vue en peropératoire, les complications qui en découlent 

nécessitent une réintervention en urgence. Le pronostic vital peut même être engagé, et ce 

d’autant plus que la reprise chirurgicale serait tardive. 

Un saignement peut survenir lors de la myotomie si l’on n’utilise pas de bistouri 

harmonique. Une coagulation bipolaire est possible sur les berges. Un simple tamponnement est 

conseillé en cas de saignement de la sous-muqueuse car une coagulation à ce niveau, même 

bipolaire, entraîne un trop grand risque de perforation. 

Un pneumothorax dû à une brèche pleurale gauche peut nécessiter une exsufflation, 

voire un drainage pleural. 
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Figure 53 :  Suture d’une plaie muqueuse en bourse ou à points séparés et couverture par une 
hémivalve antérieure. 

g) Intervention de HELLER par laparotomie : 

L’opération de Heller par laparoscopie est actuellement la technique de référence, 

toutefois, elle peut ne pas être envisageable en raison de contre- indication ou d’impossibilité 

technique de la cœlioscopie. Il faut donc, dans ces cas, recourir à une intervention par 

laparotomie. 

o Installation du patient 

Le patient est couché en décubitus dorsal, placé sur un coussin de Hautefeuille qui permet 

de faire saillir la région œsogastrique et qui est préférable à la mise en place d’un billot. Des 

piquets de Toupet sont fixés sur la table opératoire et positionnés au-dessus des épaules. 

L’opérateur se place à droite du patient, l’aide en face. 

o Voie d’abord 
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Il s’agit en règle d’une médiane sus- et para-ombilicale prolongée le plus haut possible 

mais sans résection de l’appendice xiphoïde. 

La voie d’abord bi-sous-costale n’est pas recommandée pour cette intervention. 

o Exposition du champ opératoire 

Une valve de Rochard est positionnée vers le haut et mise en traction, cependant que le 

patient est placé en procubitus. 

L’incision est écartée latéralement par un écarteur de Ricard. 

Le lobe gauche du foie est récliné soit par une valve malléable, soit par une valve vaginale 

tenue par une pince longuette fixée sur la valve de Rochard. 

o Abord de la région hiatale 

Celle-ci s’effectue par section du petit épiploon, puis incision du péritoine le long du 

pilier droit du diaphragme et sur la face antérieure de l’œsophage de façon à libérer la jonction 

œsogastrique et à passer, sous l’œsophage, un lacs dont les deux brins sont mis chacun sur une 

pince de façon à obtenir une présentation optimale de la jonction œsogastrique . 

 

Figure 54  Mise sur lacs de la jonction œsogastrique. 
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o Déroulement de l’intervention 

La myotomie débute après section des vaisseaux cardio-tubérositaires antérieurs dont les 

ligatures sont mises en traction sur deux petites pinces, ce qui va permettre de faire saillir la 

musculeuse. 

L’opérateur passe son index gauche en arrière de l’œsophage (Fig. 41), ce dernier est alors 

légèrement surélevé permettant à la main droite d’inciser au bistouri les plans musculeux jusqu’à 

faire saillir la muqueuse (Fig. 56) ; puis on insinue latéralement les ciseaux de Metzenbaum pour 

libérer au maximum en largeur la face antérieure de la muqueuse œsophagienne. 

Cette myotomie est poussée aussi haut que le permet l’exposition mais jamais plus loin 

pour permettre de suturer, dans de bonnes conditions, une éventuelle plaie muqueuse. Vers le 

bas, il est préférable de réaliser la myotomie sur le bord gauche de l’œsophage à distance des 

branches du pneumogastrique antérieur (Fig. 57). 

La myotomie est poursuivie sur le versant gastrique à gauche de la jonction œsogastrique 

où la musculeuse est plus épaisse. 

Elle est effectuée aux ciseaux en s’aidant de petites coagulations. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 Figure 55 : Exposition de l’oesophage par l’inex gauche de l’opérateur. 
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Figure 56  Myotomie au bistouri. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Figure 57 : Prolongement de la myotomie sur le versant gastrique au niveau de la partie gauche 

du cardia et de l’estomac. 
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On peut enfin rapprocher les piliers par un point de Nylon® 0 et réaliser, comme cela a été 

décrit, une valve antireflux type Toupet ou Dor selon les préférences de chacun. 

Lorsqu’un montage type Toupet est réalisé, certains mettent en place entre le lobe gauche 

du foie et la myotomie un film antiadhérences. Il n’est pas habituel de drainer cette intervention 

; la laparotomie est fermée classiquement. 

En plus des 2 procédés anti-reflux déjà détaillé (DOR et TOUPET), 3 autres procédés sont 

largement utilisés : NISSEN, TALL et HILL. 

 
o Procédé de HILL (159): 

Le principe de cette intervention décrite par Hill en 1967 (170) est de fixer la jonction 

cardiotubérositaire au ligament arqué du diaphragme. Cette fixation peut être adaptée aux 

données de la manométrie peropératoire en augmentant la tension jusqu’à obtention d’une 

pression du sphincter inférieur de l’œsophage autour de 30 cm d’eau. La membrane phréno-

œsophagienne est sectionnée au niveau de son insertion diaphragmatique et à distance de 

l’œsophage pour servir de point d’appui à la cardioplastie. La pars flaccida et la pars condensa 

du petit épiploon sont ensuite sectionnées en préservant les branches gauches du nerf 

pneumogastrique, et le pilier droit du diaphragme est disséqué en arrière. La libération du 

ligament arqué se fait par une incision du surtout fibreux préaortique entre les piliers du 

diaphragme au contact de l’aorte, en restant au- dessus de l’origine du tronc coeliaque. Un 

dissecteur placé au contact de l’aorte permet, par une manoeuvre de soulèvement, d’isoler le 

ligament arqué, et d’éviter une blessure vasculaire aortique lors de la réparation. L’estomac est 

alors tourné dans le sens horaire pour exposer les feuillets antérieurs et postérieurs de la 

membrane phréno-œsophagienne. Quelques fils non résorbables sont placés successivement 

dans les feuillets antérieurs et postérieurs de cette membrane puis dans le ligament arqué. Cette 

cardiopexie ferme l’angle de His, favorisant le rétablissement d’une valve gastro- œsophagienne 

de 1,5 à 4 cm de longueur. L’hiatus œsophagien est ensuite fermé par deux à trois points de fils 
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non résorbables. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Figure 58 :  Procédé de Hill (169). 

A. Passage des points entre les bords antérieur et postérieur de la petite courbure 
gastrique et le ligament arqué du diaphragme. 

B. Aspect final. Points serrés entre la petite courbure gastrique et le ligament arqué 
 

o Procédé de Nissen (169): 

Comme toutes les interventions antireflux, elle commence par voie abdominale par une 

dissection de l’œsophage abdominal, mis sur lacs et libéré sur 5 à 8 cm, et un rapprochement 

des piliers du diaphragme en arrière de l’œsophage. La dissection de l’œsophage et de la petite 

courbure doit être suffisante pour autoriser sans difficulté le passage de la grosse tubérosité 
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gastrique en arrière de l’œsophage. 

Les faces antérieure et postérieure de la grosse tubérosité sont mobilisées, et il est souvent 

nécessaire de lier plusieurs vaisseaux courts gastro- spléniques. L’œsophage étant mis en 

traction à l’aide du lacs vers le bas, la main droite de l’opérateur repousse la face postérieure 

droite de la grosse tubérosité en arrière de l’œsophage et en avant du pneumogastrique droit. 

Celle-ci est récupérée sur le bord droit de l’œsophage à l’aide d’une pince de Babcock, puis 

ramenée en avant de l’œsophage. La valve de 360° est fixée autour de l’œsophage abdominal à 

l’aide de points séparés d’un fil non résorbable. 

Dans la technique initialement décrite par NISSEN, la suture solidarise la face antérieure de 

la grosse tubérosité, l’œsophage abdominal puis à nouveau la grosse tubérosité sur le bord droit 

de l’œsophage. Quatre à cinq points distants de 1 à 1,5 cm sont passés, manchonnant 

l’œsophage sur 4 à 6 cm. Ces points prennent appui sur la musculeuse œsophagienne et doivent 

ménager le pneumogastrique gauche. La valve rétro-œsophagienne peut passer en avant ou en 

arrière du pneumogastrique droit sans entraîner de conséquences sur la vidange gastrique 

postopératoire ou la qualité des résultats (171). 
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Figure 59 :  Procédé de Nissen. 
A. Nissen classique : après ligature des vaisseaux courts, les deux parties de la valve 

sont présentées par les pinces de Babcock. Les fils sont passés dans les deux valves et 
dans la paroi antérieure de l’oesophage. 

B. Procédé de Nissen-Rossetti : fundoplicature totale aux dépens de la face antérieure, 
sans ligature des vaisseaux courts. 

C. Procédé de floppy Nissen : Après ligature des vaisseaux courts, adossement des 
deux parties de la valve sur 2 cm avec bougie de calibration empêchant la compression de 

l’oesophage. 
Floppy Nissen : avec calibrage intra-oesophagien et ligature des vaisseaux courts 
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o Technique de Thal : 

Il s’agit d’une fundoplicature antérieure, qui consiste à fixer le bas œsophage en suturant 

la grosse courbure de l’estomac à la moitié antérieure de l’œsophage inférieur. Elle garde la 

possibilité d’éructations et de vomissements . 

F. Les Résultats 

a. Mortalité : 

L’intervention de Heller est d’une grande bénignité : la mortalité opératoire est très faible. 

Depuis 1960, parmi les résultats publiés de myotomie de Heller chez l’enfant, aucun décès n’est 

signalé(43). 

b. Morbidité : 

Les suites opératoires précoces sont en règle générale très simples. La sonde gastrique est 

enlevée soit en fin d’intervention soit le lendemain. Le patient est réalimenté après ablation de la 

sonde, et la sortie est rapidement autorisée. 

ESPOSITO(172) rapporte dans sa série, l’expérience d’une complication post-opératoire 

48h après une intervention de Heller. C’était une déchirure muqueuse méconnue à gauche des 

2points de sutures inférieurs de la valve de Toupet. 

Dans notre série, les suites immédiates ont été simples, et la symptomatologie 

fonctionnelle a disparu chez tous les patients (100%). Le séjour post-opératoire moyen est de 

1O jours avec des extrêmes de 7 à 13 jours 

c. Les résultats fonctionnels : 

En général, les résultats fonctionnels immédiats sont bons. Chez la très grande majorité 

des enfants, la dysphagie disparaît immédiatement, comme ce fut le cas dans notre série. 

Les critères d’évaluation du succès de Heller sont (51,64) : 
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 Critères cliniques : 

 Disparition des signes fonctionnels (dysphagie, régurgitations, vomissements) 

 Reprise pondérale 

Pour un suivi codifié, le score d’Edckardt (Voir plus haut) a été utilisé par plusieurs équipes 

(51,64) avec des modifications pour qu’ils soient adaptés à la population pédiatrique ; 

Ainsi, on peut classer les résultats en : 
 excellents (patient asymptomatique, gain pondéral et activité normale), 

 bons (légère dysphagie occasionnelle au cours de l’alimentation rapide ou 

stress, gain pondéral) 

 mauvais (aggravation des signes cliniques, 

 RGO invalident). Critères radiologiques : 

 Diminution du calibre, de la longueur et du volume de l’œsophage 

 Disparition de la stase œsophagienne 

 Réapparition de la poche à air gastrique 

 Absence de reflux gastro-œsophagien 

Dans notre série, 2 patients on réalisée un TOGD postopératoire, qui a objectivé chez le 

premier   un aspect dilate de l’œsophage avec un bon passage du produit de contraste vers les 

anses jéjunales avec un deuxième contrôle radiologique qui a montré la persistance de la 

dilatation de l’œsophage, chez le deuxième , cet examen a objectivé  une réduction du calibre 

œsophagien avec un bon passage oesocardial . 

 l’évolution était très bonne à 3mois selon le score d’Edckardt 

 Critères manométriques : 

La manométrie montre une diminution ou une normalisation de la pression du sphincter 

inférieur de l’œsophage tout en conservant un gradient œsogastrique garant de l’efficacité du 

système anti reflux. Parfois, il y a une réapparition d’un péristaltisme de l’œsophage proximal. 
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Cependant, la myotomie de Heller ne modifie pas le caractère incomplet de la relaxation 

sphinctérienne. 

 PHmétrie de 24 heures : 

Le RGO est secondaire à une myotomie excessive sur l’estomac, à un rétablissement 

insuffisant de l’angle de His. Le système anti-reflux ne met pas complètement le patient à l’abri 

de cette complication. 

Ce RGO doit être systématiquement recherché, car il est le plus souvent infra-clinique, 

d’où l’importance d’une PH-métrie de 24h pour son diagnostic. 

La fréquence du reflux gastro-œsophagien après chirurgie du mégaœsophage est estimée entre 3 

et 50%. 

 L’endoscopie digestive haute : 

Elle est utile pour le diagnostic et le suivi de lésions d’œsophagites peptiques ou d’autres 

complications du RGO (dysplasies, œsophage de Barett, adénocarcinome). Elle permet également 

de chercher une cancérisation après plusieurs années d’évolution. 

Ainsi, les résultats de l’opération de Heller sont considérés comme bons ou excellents 

dans 90% des cas à un an. Seuls 3% des patients sont réopérés pour persistance ou 

réapparition de la dysphagie, même s’il peut exister une détérioration des résultats avec le 

temps : ainsi 75% des patients seraient satisfaits du résultat pour un suivi d’au moins 15 

ans(173,174). 

Dans la littérature pédiatrique, La récurrence des symptômes particulièrement la 

dysphagie est estimée entre 0 et 20% (43,175, 172,176, 177). 

d. Les résultats éloignés : 

Boulez et collaborateurs l’argumentent en supposant leurs constatations ou les 

résultats restent stables et ne se dégradent plus à partir de trois ans, ainsi, ils ont pu classer les 

résultats éloignés de l’intervention de Heller en quatre groupes(178). 
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Tableau XV  Les différents groupes de patients selon les résultats obtenus 

 

La grande majorité des succès immédiats sont durables. 

Dans notre série, 8 patients ont été revue, avec un recul allant de 2 à 12 mois, avec un 

recul moyen à 7  mois, 3 patients ont été perdus de vue. 

Les 8 patients ont tous eu une bonne évolution avec disparition de la dysphagie, une 

reprise pondérale et amélioration du rendement scolaire. 
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Tableau XVI L’évolution postopératoire selon les séries pédiatriques (179, 180, 181,182) 

 

G. Les voies throraciques: 

a) Par thoracotomie: technique d’ELLIS : 

Le malade est placé en décubitus latéral droit (thoracotomie gauche), billot sous la pointe 

des omoplates. 

C’est une thoracotomie postérolatérale dans le huitième espace intercostal qui donne 

exposition satisfaisante. Le ligament pulmonaire inférieur gauche est divisé et le lobe inférieur 

gauche est rétracté vers le haut. La plèvre au dessus de la surface antérieure de l’œsophage est 

ouverte longitudinalement à partir du hiatus jusqu’à près de l’arcade aortique. 

L’œsophage est libéré et contrôlé sur un lacs. Les nerfs vagues et toutes leurs branches 

sont identifiés et soigneusement préservés. 

Les marges du hiatus œsophagien sont soigneusement libérés par dissection pour que 

la jonction gastro-œsophagienne puisse être tirée vers la cage thoracique, tout en épargnant 

la partie postérieure attachée à l’hiatus par le ligament phréno-œsophagien. 

Ceci aidera à maintenir le cardia au dessous du diaphragme. 

b) Par thoracoscopie : 

Elle est plus facile que la voie cœlioscopique et entraîne peu de reflux gastro-

œsophagien. 

Auteurs Nombre de 
patients opérés 

Résultats 
(taux de succés) 

Reculs (mois) 

ZHANG 9 88,9% 15,2 
HUSSEIN 29 70% 56,4 

JAFRI 11 63,3% 49,2 
TANNURI 15 80% 32,3 

VIOLA 20 75% 45 
CORDA 20 75% 60 

Notre étude 11 72% 7 mois 
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Une œsophagoscopie est faite simultanément, elle facilite l’identification de l’œsophage 

par transillumination, aide à effectuer une section exacte et complète des fibres musculaires et 

elle peut être utilisée pour apprécier exactement l’extension gastrique de la myotomie. 

Le chirurgien utilise des crochets bipolaires qui permettent une section rapide, peu 

sanglante, des fibres musculaires. 
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Le mégaœsophage est un désordre fonctionnel de l’œsophage, caractérisé par un trouble 

moteur primitif du corps œsophagien et d’une relaxation incomplète voire absente de son 

sphincter inférieur durant la déglutition. 

   L etude de notre serie de 11 cas associée a une revue de la littérature confirme: 

• Son étiopathogénie, encore inconnue, est le sujet de plusieurs travaux   

scientifiques 

• Actuellement et grâce a l’apport des nouvelles techniques de recherche en biologie 

moléculaire, on peut discuter plusieurs théories. 

• Le diagnostic est confirmé par la manométrie œsophagienne à côté du transit 

baryté et l’endoscopie. 

• Le diagnostic reste tardif dans les pays en voie de développement ceci peut être lié 

à la méconnaissance de la pathologie par les médecins, la sous médicalisation, 

l’inaccessibilité aux moyens de diagnostic (endoscopie, manométrie, radiologie), 

l’adaptation des patients aux symptômes et le retard de consultation de la famille, 

Ce qui retentit sur l’état général de l’enfant. D’où la nécessité de développer les 

moyens diagnostiques, la prise en charge correcte des malades et rendre plus 

performant les méthodes de traitement. 

• Les traitements proposés, qu’ils soient chirurgicaux, médicaux ou endoscopiques 

sont symptomatiques. Ils visent à réduire la pression du SIO et ne traitent pas le 

corps de l’œsophage. Il paraît donc important de mieux comprendre la 

physiopathologie de cette affection pour progresser dans la prise en charge 

thérapeutiques des patients. 

• Le traitement chirurgical de la maladie donne des meilleurs resultats. 
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RESUME 
Le mégaœsophage primitif ou Achalasie est un trouble primitif de la motricité 

œsophagienne, caractérisé par une anomalie du péristaltisme ainsi qu’une incapacité ou 

insuffisance de relaxation du SIO. Il s’agit d’une affection rare chez l’enfant. 

Nous rapportons une étude rétrospective descriptive portant sur 11 cas d’enfants atteints 

du Megaœsophage, hospitalisés au service de chirurgie pédiatrique B à l’hôpital mère et enfant 

CHU Mohammed VI de MARRAKECH entre janvier 2012 et décembre 2021. 

L’âge Moyen des patients inclus dans cette étude était de 6 ans et 4mois, 

 La tranche d âge inferieur a 1 an était la plus prédominante. Notre étude comportait 6 

patients de sexe féminin   et 5 de sexe masculin. Le délai moyen entre les premiers symptômes 

et le diagnostic était de 2 mois à 7 ans avec une prédominance des patients qui présentaient 

des vomissements évoluant depuis la naissance. Le maitre symptôme était les vomissements, 

présent chez  tous les patients. Ces vomissements étaient associée a une dysphagie aux 

liquides chez 3 patients, solides chez 2 patients et mixte chez un seul patient. 

Le TOGD a été réalisé chez 10 patients.une dilatation de l œsophage avec réduction du 

calibre du cardia a été retrouvée chez 9 de nos patients. 

Le traitement chirurgical du mégaœsophage avait consisté en une cardiomyotomie extra-

muqueuse de Heller par voie abdominale dans tous les cas. Le SAR a été réalisé chez tous  nos 

patients. 

Dans notre série, 8 patients ont été revue avec un recul moyen à 7 mois. Les résultats 

cliniques étaient considérés satisfaisants, avec disparition de la dysphagie, l’absence de RGO et 

un bon passage oeso-cardial au TOGD 
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ABSTRACT 

Primary megaesophagus or Achalasia is a primary esophageal motor disorder, 

characterised by abnormal peristalsis and an inability or insufficiency of LES relaxation. It is a 

rare condition in children. 

We report a retrospective descriptive study of 11 cases of children with megaesophagus, 

hospitalized in the department of pediatric surgery B at the hospital mother and child CHU 

Mohammed VI of MARRAKECH between January 2012 and December 2021. 

The average age of the patients included in this study was 6 years and 4 months, 

The age group below 1 year was the most predominant. Our study included 6 female and 5 

male patients. The average time between the first symptoms and the diagnosis was between 2 

months and 7 years, with a predominance of patients who presented with vomiting since birth. 

The main symptom was vomiting, present in all patients. Vomiting was associated with fluid 

dysphagia in 3 patients, solid dysphagia in 2 patients and mixed dysphagia in one patient.  

TOGD was performed in 10 patients. Dilatation of the oesophagus with reduction of the 

cardia calibre was found in 9 of our patients. 

The surgical treatment of the megaesophagus consisted of an abdominal Heller extra-

mucosal cardiomyotomy in all cases. RAS was performed in all our patients. 

In our series, 8 patients were reviewed with a mean follow-up of 7 months. The clinical 

results were considered satisfactory, with disappearance of dysphagia, absence of GERD and a 

good oesocardial transition to TOGD 
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 ملخص
 

ضخامة  المَريء هو اضطراب بدائي في محرك المريء، يتميز بخلل في التمعج بالإضافة إلى عدم القدرة أو عدم 

 .هذه الحالة نادرة عند الأطفال. كفاية استرخاء المصرة السفلية للمريء

لأطفال مصابين بضخامة  المريء التي تم جمعها في مصلحة  حالة 11هده الدراسة الاستعادية الوصفية شملت   

 .2021ودجنبر  2012الجراحة العامة للأطفال ، بمستشفى محمد السادس بمراكش ما بين  يناير 

 أشهر، 4سنوات و  6كان متوسط عمر المرضى المشمولين في هذه الدراسة  

كان . ذكور 5مرضى من الإناث و  6شملت دراستنا . هي الأكثر حظورا  1وكانت الفئة العمرية الأقل من سنة  

سنوات مع هيمنة مرضى القيء الذي كان حاضرا منذ  7متوسط الوقت بين ظهور الأعراض والتشخيص من شهرين  إلى 

 3هذا القيء كان مصاحب بعسر بلع السوائل عند   . كان العرض الرئيسي هو القيء الموجود عند جميع المرضى. الولادة

 .مرضى ، و صلب عند مريضين ومختلط عند مريض واحد

 9مرضى ، وقد مكن من مشاهدة تمدد المريء مع إنخفاض عيار فؤاد المعدة عند  10تم انجاز العبور المرئي ل 

تم انجاز عملية هيلر عن طريق فتح البطن عند جميع المرضى، كانت العملية مقترنة بنظام مضاد للجزر عند جميع  مريضا

 .المرضى

اعتبرت النتائج مرضية مع اختفاء  أشهر 7مرضى بصفة منتظمة مع معدل تراجع يقدر ب  8في هده الدراسة توبع 

 عسر البلع و الجزر وكذلك انعدام أو نقصان التضيق أثناء العبور المرئي
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 العَظِيم اِلل أقْسِم
 .مِهْنَتِي في الله أراقبَ  أن

 الظروف كل في أطوَارهَل كآفّةِ  في الإنسلن حيلة أصُونَ  وأن
 والمرَضِ  الهَلاكِ  مِن قلذهلنا في وسْعِي لاالذ والأحَوال 

 .والقَلَق والألَم

هُمْ  وأكتمَ  عَوْرَتهُم، وأسْتر كرَامَتهُم، للِنَلسِ  أحفَظَ  وأن  .سِرَّ

 والاعيد، للقريب الطاية رِعَليَتي لاالله، الذ رحمة وسلئِل من الدوَام عَلى أكونَ  وأن

 .والعدو والصديق ،طللحوال للصللح

رَه العلم، طلب على أثلار وأن  .لأذَاه لا الإنِْسَلن لنَِفْعِ  وأسَخِّ

يَة المِهنَةِ  في زَميلٍ  لكُِلِّ  اأخ وأكون يَصْغرَني، مَن وأعَُلّمَ  عَلَّمَني، مَن أوَُقّرَ  وأن اِّ  الطِّ

 .والتقوى الارِّ  عَلى مُتعَلونِينَ 

 وَعَلانيَتي، سِرّي في إيمَلني مِصْدَاق حيلتي تكون وأن

 .وَالمؤمِنين وَرَسُولهِِ  الله تجَلهَ  يُشينهَل مِمّل نَقِيَّة 

 شهيد أقول مل على والله

 قسم الطبيب
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