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La rupture spontanée de ’cesophage; un diagnostic rare et difficile, avec des enjeux vitaux
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Consultation d’urgence

Un patient de 77 ans, diabétique de type 2 non-
insulinorequérant, arrive avec sa femme, de
nuit, aux urgences d’'un hopital de périphérie,
se plaignant de douleurs thoraciques aigués, en
particulier d'une douleur sévere, oppressive
constante au centre du thorax, irradiant en épi-
gastrique et péjorée a la respiration. Lanam-
nese est difficile, le patient est algique et agité.
Lhétéro-anamnese avec Iépouse révele que la
douleur thoracique a réveillé le patient et qu’il
a présenté un épisode unique de vomissement
au réveil.

A Texamen clinique initial, le patient est
hémodynamiquement stable et afébrile. La
tension est symétrique aux 2 bras a environ
140/80 mmHg, la fréquence cardiaque a 80/
min. La saturation en oxygéne est a 85% a air
ambiant puis 96% sous 2 L doxygene. Il réagit
a la douleur malgré de hautes doses dopia-
cés IV. Le status cardio-vasculaire révele la pré-
sence dextrémités froides. Le murmure respi-
ratoire est symétrique sans bruits surajoutés. Il
est tachypnéique. A lexamen abdominal, les
bruits sont diminués en fréquence, mais de

Commentaire

L’anamnese et I’examen clinique initial
sont inquiétants. Sans nous orienter sur
une piste claire, ils montrent I'urgence
d’un diagnostic différentiel large et de
I’exclusion de plusieurs étiologies pos-
sibles. L’épisode unique de vomissement
est important, ainsi que le timing. Le vo-
missement est survenu au réveil apres la
sensation de douleurs, mais ne doit pas
étre négligé et s’avérera un élément clé.
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Les symptébmes a prédominance thora-
cique avec désaturation, mais associés a
une défense épigastrique et un vomisse-
ment ne permettent pas de restreindre le
diagnostic différentiel a un seul systéme.

tonalité normale. La palpation abdominale est
diffusément douloureuse, surtout en épigas-
trique avec une défense.

Examens complémentaires

LECG montre un rythme sinusal régulier a 90/
min sans anomalie et sans signe d’ischémie ai-
gué. Le bilan biologique révele une leucocytose
a 16,4 G/L sans élévation de la CRP. Les élec-
trolytes et les tests hépatiques et pancréatiques
sont normaux. Les troponines sont inférieures
au seuil et sans cinétique. Les D-dimeéres sont
inférieurs au seuil. La radiographie du thorax
est mal inspirée au vu des douleurs. On note de
minimes épanchements pleuraux bilatéraux
avec troubles ventilatoires de contact et une
clarté para-trachéale plus marquée a droite. La
gazométrie artérielle initiale montre une insuf-
fisance respiratoire hypoxémique avec un rap-
port pO,/FiO, <200. La lactatémie est a
5,7 mmol/l sans acidose associée.

Ces examens primaires ne permettant au-
cun diagnostic précis, le diagnostic différentiel
est élargi et un scanner thoraco-abdomino-
pelvien réalisé pour exclure un processus aor-
tique ou une perforation dorgane. Ce dernier
réveéle un pneumo-médiastin (fig. 1) et (fig. 2)
avec emphyséme sous-cutané cervico-thora-
cique (fig. 3) et perforation du bas cesophage a
gauche, associés a des épanchements pleuraux
bilatéraux (fig. 1), évoquant un syndrome de
Boerhaave.

Boerhaave

Commentaire

Les examens complémentaires initiaux de
routine permettent d’exclure une grande
partie des étiologies classiques de dou-
leurs thoraciques aigués sauf un proces-
sus aortique. L’hyperlactatémie indique la
présence d’un processus d’hypoperfu-
sion tissulaire sans plus de spécificité.
Ces examens paracliniques ne conduisent
a aucun diagnostic précis, mais sont in-
quiétants et motivent des examens plus
approfondis en urgence qui permettront
d’arriver au diagnostic final. L'ultrason de-
venant de plus en plus important dans les
démarches diagnostiques aux urgences,
un examen POCUS (point-of-care ultra-
sound) peut étre réalisé avant la demande
du scanner si I’examinateur en a les com-
pétences, afin de rechercher du liquide
libre intra-abdominal ou un syndrome aor-
tique aigu.

Le syndrome de Boerhaave, ou rupture
spontanée de I'cesophage est une entité
rare avec une mortalité élevée. L’inci-
dence est estimée a 3/1000000 [1, 2]. La
rupture spontanée est liée a un barotrau-
matisme d{ a une augmentation soudaine
de la pression intra-cesophagienne provo-
quée par une hyperpression intraluminale
a glotte fermée [2, 3]. Les hommes d’age
moyen sont majoritairement touchés.
Comme étiologie, les efforts de vomisse-
ments importants sont souvent retrouveés.
D’autres étiologies possibles sont: efforts
de toux ou éternuements, accouchement
prolongé, port de charges lourdes, crise
d’asthme ou d’épilepsie [1, 2]. Quelques
facteurs prédisposants sont décrits, sans
étre forcément omniprésents: consom-
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mation d’alcool importante, exces d’in-
gestion de nourriture, pouvant tous deux
mener a des vomissements soudains et
intenses, étiologie la plus fréquemment
retrouvée. Une pathologie sous-jacente
de I';esophage peut aussi étre un facteur
de risque (reflux, cesophagite ou patholo-
gie oncologique) [1-3].

La douleur est en général décrite
comme constante, intense et peu soula-
gée par une antalgie, de localisation
thoracique avec irradiation dorsale ou
abdominale (épigastrique). Le patient peut
aussi se plaindre de dyspnée, douleur
cervicale, dysphagie, odynophagie et/ou
changement de voix. La triade de Mackler
(apparition dans I'ordre chronologique de
vomissements importants, douleurs tho-
raciques et emphyséme sous-cutané) est
classiquement décrite, mais retrouvée
dans seulement un quart des cas [2-5].

Chez notre patient, la chronologie des
douleurs thoraciques et du vomissement
n’était pas typique. L'anamnese ne retrou-
vait pas de facteur prédisposant évident.

Evolution

La clinique se péjore rapidement avec un pa-
tient présentant des signes cliniques de dé-
tresse respiratoire moins de 2 heures apres sa
présentation initiale, avec apparition d'un em-
physéme sous-cutané largement palpable au
niveau du cou (fig. 3), cyanose centrale, dys-
phonie nouvelle et désaturation a <85% malgré
de loxygene a haute concentration au masque.
Le patient est intubé sur site avant détre héli-
porté en centre universitaire pour suite de
prise en charge. Une antibiothérapie a large
spectre est initiée.

La prise en charge immédiate a consisté en
une gastroscopie, confirmant une perforation
cesophagienne longitudinale sur 3 cm au ni-
veau de la partie distale, avec mise en place
d’un stent. Cette derniere est associée a un
drainage du médiastin et la pose de drains tho-
raciques.

Sen suit une longue prise en charge avec de
multiples complications. Une OGD de controle
montre une persistance de perforation malgré
le stent, nécessitant, au vu de échec de traite-
ment endoscopique, une reprise chirurgicale
avec suture de la breche. Cette derniere savere
infructueuse, avec une bréche récidivante trai-
tée par mise en place d’'un clip, se compliquant
par des épisodes de saignement nécessitant
une hémostase. Malgré ces interventions
[évolution est défavorable. Le patient reste
septique, la paroi cesophagienne pariétale se
nécrose au niveau du bas cesophage avec appa-
rition d’'une nouvelle bréche pour laquelle, au
vu de la sévérité des lésions, une prise en
charge chirurgicale avec cesophagectomie et
cesophagostome cervical est nécessaire. La
continuité cesogastrique pourra étre rétablie
par la suite.

Commentaire

Malgré un diagnostic précoce et des mé-
decins expérimentés dans un centre uni-
versitaire, I'évolution initiale est défavo-
rable. Le patient a d subir de multiples
interventions avec des semaines d’hospi-
talisation, illustrant la complexité et la gra-
vité de la pathologie.

La rupture de I'cesophage apparait
la plupart du temps au niveau du mur
postérolatéral gauche du tiers distal de

I’cesophage en lien avec une fragilité ana-
tomique en ce point [6]. La rupture ceso-
phagienne intrathoracique (fistule ceso-
médiastinale) favorisera la survenue d’une
médiastinite, d’emphyséme ou de né-
crose liée au contact avec le contenu gas-
trique [1, 4]. Ceci explique la fréquence
d’une détérioration rapide tant sur le plan
respiratoire qu’hémodynamique, au vu de
la haute probabilité de sepsis associé a
une défaillance multiorganique.

Sans traitement, la survie est clairement
impactée. Lorsqu’un traitement adéquat
est réalisé dans les 12-24 h post-rupture,
le taux de survie atteint environ 70% [1, 2].
En cas de délai plus long, ce taux chute
avec un risque d’issue fatale nettement
plus élevé en cas de diagnostic aprés 24 h.
La gestion de cette pathologie repose
donc sur un diagnostic rapide et une inter-
vention immédiate [1, 2, 5, 7].

Il existe de nombreuses modalités de
traitement allant de la prise en charge
conservatrice a la chirurgie invasive en
passant par la prise en charge endosco-
pique. Le traitement chirurgical reste de-
puis de nombreuses années la référence.
Dans ce cas, la lésion doit étre suturée
ou recouverte d’un lambeau musculaire
diaphragmatique, selon I’état de la paroi.
En cas de rupture étendue, une résection
cesophagienne doit étre envisagée [6, 8].
Le succés du traitement chirurgical re-
pose sur I’'expérience de I'opérateur, mais
surtout sur une intervention précoce. En
effet, le taux de survie se rapprocherait de
100% chez les patients pris en charge
dans les premieres 24 h [9]. La morbidité
et mortalité augmenteraient nettement
au-dela.

Figure 1: Acquisition axiale sur le thorax en
fenétre pulmonaire, présence d’air médiastinal
antérieur, et en péri-cesophage. Fine lame de
pneumothorax droit. Epanchement pleural bila-
téral.
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Figure 2: Epaississement circonférentiel des
parois de I'cesophage et présence d’air en son
pourtour ainsi qu’en avant de 'aorte.

Figure 3: Emphyséme sous-cutané visible sur
cette coupe axiale au niveau cervical sous
forme de densités aériques présentes en sous-
cutané et dans les différents espaces profonds
du cou.
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Le traitement endoscopique est, de
par son aspect minimal invasif, une alter-
native intéressante a la chirurgie, avec de
récents progrés importants. Il s’agit de la
pose d’endoprothéses cesophagiennes
temporaires permettant de couvrir la
breche et de limiter les contaminations
médiastinales. || semble que le taux de
mortalité aprés stenting initial versus trai-
tement chirurgical standard soit similaire,
en particulier en cas de Iésions de petite
taille [1, 8, 10]. Les échecs sont toutefois
fréquents (hotamment pour cause de dé-
placement du stent) et des mesures de ré-
intervention (re-stenting, chirurgie) sont
trés souvent nécessaires [7, 10]. De plus,
ce traitement peut étre intéressant pour
réparer la Iésion, mais il ne permet pas
d’évacuer le liquide et/ou le pneumo mé-
diastin potentiellement associé [8, 10, 11].

Bien gu’insuffisantes comme unique
traitement [9], les mesures non invasives
ne doivent pas étre négligées: elles sont
essentielles a une prise en charge fruc-
tueuse. Parmi elles, une antibiothérapie a
large spectre doit étre initiée le plus rapi-
dement possible, vu le haut risque infec-
tieux inhérent a la pathologie. Une analgé-
sie et des IPP doivent aussi étre instaurés.
Le jeline avec pose d’une sonde gastrique
en aspiration sous contréle visuel et une
substitution liquidienne, nutritionnelle et
électrolytique suffisante font aussi partie
de la prise en charge. Ces mesures sont
partie intégrante du traitement et sont pri-
mordiales, indépendamment du traite-
ment endoscopique ou chirurgical paral-
lele [8, 9, 11].

Conclusion

Ce cas rare et atypique montre l'importance de
Iélargissement du diagnostic différentiel d’'une
douleur thoracique aigué lorsque cette der-
niére ne peut étre expliquée par les pathologies
les plus classiques. Lorsque les examens de
routine ne permettent pas dapporter des ré-
ponses a nos questions, en particulier lorsque
la clinique est en inadéquation avec les résul-
tats dexamens, des investigations plus pous-
sées et plus ciblées, incluant notamment I'ima-
gerie, sont précieuses afin dexclure des
pathologies plus rares, mais pouvant avoir des
conséquences dramatiques.

Dans ce contexte, il est important de pen-
ser a la rupture spontanée de Ioesophage (syn-
drome de Boerhaave): une pathologie rare,
mais grave avec un haut taux de mortalité et
morbidité. Elle nécessite une reconnaissance et
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une prise en charge rapide par des médecins
expérimentés dans un hopital a large plateau
technique afin de garantir le meilleur pronos-
tic possible. Le gold standard du traitement
reste la prise en charge chirurgicale, avec des
mesures curatives non invasives essentielles a
une bonne évolution, notamment une antibio-
thérapie a large spectre a instaurer des la re-
connaissance de la pathologie.

Take-Home Message

e En cas de symptoémes aspécifiques (dou-
leurs thoraciques, douleurs épigastriques,
vomissements, dyspnée), élargir le diagnos-
tic différentiel et inclure des pathologies
rares, mais graves.

¢ e syndrome de Boerhaave est une patholo-
gie rare de pronostic potentiellement grave
pouvant évoluer vers une détresse respira-
toire sévére et de nombreuses complica-
tions, notamment sur le plan infectieux.

e Le taux de mortalité d’une rupture spontanée
de I';esophage est élevé si elle n’est pas re-
connue rapidement, car elle nécessite une
prise en charge rapide par des médecins ex-
périmentés. La difficulté diagnostique réside
en une symptomatologie peu spécifique et
une faible incidence rendant cette pathologie
peu connue des médecins de premiers re-
cours.

«Trust your guts»! Lorsque la clinique d’un

patient est inquiétante, si les premiers exa-

mens de routine ne permettent pas d’expli-
quer la situation, il convient de réaliser des
examens plus poussés.
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