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                                  I.  INTRODUCTION

 



           La pneumatose kystique intestinale (PKI) est une affection rare, connue
depuis le XVIII ème siècle, définie par la présence de kystes à contenu gazeux
dans la paroi du tube digestif, en position sous-muqueuse ou sous-séreuse.

           La découverte de cette affection est souvent fortuite et l’expression
clinique rapportée à la pneumatose kystique intestinale (PKI) est pauvre et peu
spécifique, de telle manière que le diagnostic repose essentiellement sur les
examens complémentaires.

           Les mécanismes physiopathologiques à l’origine de cette affection
demeurent inconnus, mais diverses hypothèses ont vu le jour et restent débattues
au regard des nombreuses publications rapportées.

           Rarement isolées, primitives, les lésions de PKI sont généralement
associées à diverses affections le plus souvent digestives ou pulmonaires, pour
les formes secondaires.

           L’évolution de la PKI est bénigne et régresse totalement dans la grande
majorité des cas.

           Le traitement n’est pas encore codifié mais demeure principalement
médical et symptomatique en dehors de quelques indications chirurgicales
réservées aux rares formes compliquées.

           Nous rapportons au moyen de notre observation une forme primitive de
pneumatose kystique intestinale qui nous permet de faire le point sur les
caractéristiques de cette affection, et de reprendre les hypothèses
étiopathogéniques à l’origine de son histoire naturelle, à l’aide d’une revue de la
littérature.



                                   II.   HISTORIQUE



           La première description de La pneumatose kystique intestinale (PKI) est
due à DUVERNOY [36] qui en 1754 rapporte une découverte d’autopsie. Puis
MAYER [73] décrit chez l’animal, en 1853, une affection qui se distingue par la
présence de kystes aériques localisés dans la paroi de l’intestin et le péritoine.
MAYE [73] donne à cette caractéristique le nom de « Pneumatosis cystoïdes
intestinorum ».

           Les premières observations effectuées sur le vivant sont rapportées par
deux auteurs, BANG [3] en 1876 et HAHN [101] en 1899 et concernaient des
lésions de pneumatose kystique découvertes sur l’intestin grêle au cours
d’interventions chirurgicales sur des ulcères gastriques.

           Le premier cas de PKI rapporté chez l’enfant est du à MASS [35] en
1904.

           Deux revues d’observations durant la deuxème partie du XXème ont
permis d’aborder les premiers aspects épidémiologiques, cliniques,
histologiques et évolutifs de la PKI. La première série est rapportée par KOSS
[79] en 1952 et mentionne 213 cas de PKI ; cette étude  sera reprise quelques
années plus tard en 1963 par DOMINI [32]. La deuxième série est dûe à
JAMART [60] qui réunit 919 cas.

           HUGHES [59] rapporte pour la première fois en 1966 l’association d’une
PKI à une maladie systémique chez un homme de 54 ans atteint de sclérodermie.



                                   III.  OBSERVATION



           Madame C.Hélène est une femme de 70 ans qui présente des diarrhées
sanglantes peu abondantes apparues au mois de Décembre 2001, dont elle ne
s’inquiète que tardivement, puisque le médecin traitant est consulté à ce sujet à
la fin du mois de Février  2002.

           Les antécédents de Mme C. sont représentés par une
hypercholestérolémie de type 2A modérée, une hypertension artérielle bien
équilibrée depuis sept ans, une dépression depuis de nombreuses années. Aucun
antécédent chirurgical ni familial n’est retrouvé à l’interrogatoire. Il n’existe pas
d’intoxication alcoolo-tabagique, pas de terrain atopique ni de contexte
d’immunodépression.

           Mme C. n’a pas fait de voyages depuis plusieurs années, et aucune notion
de contage n’est décelée.

           Le traitement habituellement ordonné à Mme C. comporte l’association
losartan-hydrochlorothiazide (Hyzaar®: 1 comprimé par jour (cp/j)), de la
pravastatine (Elisor® 20 mg : 1 cp/j), l’association colécalciférol-calcium
(Calciprat D3

®: 2 cp/j), du sulfate ferreux (Tardyféron® 80 mg : 1cp/j), de la
venlafaxine (Effexor® 37,5 mg : 2cp/j), du zolpidem (Stilnox® 10 mg : 1cp/j).

           L’examen clinique retrouve une femme en bon état général, pesant
71 Kg pour 1m68. Mme C. se plaint de douleurs abdominales diffuses,
survenant par intermittence au cours de la journée, non rythmées par les repas, et
accompagnées de diarrhées moyennement abondantes associées à des traces de
sang. L’observation somatique ne met en évidence aucune anomalie et la
température est normale.

            Les examens biologiques ne mettent en évidence qu’une légère anémie
normochrome    normocytaire    à   10,5 g/dl,    sans  atteinte  des  autres  lignées



sanguines.Les fonctions hépatique et rénale sont normales de même que le
ionogramme sanguin. La C-Réactive Proteine (CRP) et la Vitesse de
Sédimentation (VS) sont respectivement de 1,6 mg/l et de 11mm pour la
première heure et 32 mm pour la deuxième heure.

           Une radiographie de l’abdomen sans préparation (ASP) élimine la
présence de niveaux hydro-aériques et de pneumopéritoine et ne retrouve que la
présence d’une distension colique importante.

           Devant l’aspect chronique de la diarrhée, Mme C. est adressée auprès
d’un médecin hépato-gastroentérologue pour avis et d’éventuels examens
complémentaires.

           Une coloscopie réalisée sous anesthésie générale note au niveau du recto-
sigmoïde la présence d’un aspect évoquant une pneumatose kystique avec des
zones érythémateuses sur laquelle sont pratiquées des biopsies. Le reste du côlon
au delà du sigmoïde est strictement normal jusqu’au bas-fond caecal.

           Mme C. est alors orientée en milieu hospitalier le 15 Mars 2003, dans le
service de médecine interne du Centre Hospitalier de Briis Sous Forge, pour la
prise en charge du traitement d’une pneumatose kystique intestinale (PKI).

           La biopsie confirmera histologiquement la pneumatose kystique. Le
prélèvement correspond à une muqueuse colique dont les glandes
normosécrétantes sont situées dans un chorion oedémateux. Sous la musculaire
muqueuse, une languette de sous-muqueuse contient quelques cellules géantes
multinucléées, disposées en périphérie de petites cavités optiquement vides.

           Le traitement instauré dès l’admission comporte :
                        1/ le repos,



                        2/ un régime sans résidus, sans lactose,
                        3/ une oxygénothérapie à 6 litres par minute aux lunettes
                            24H/24H,
                        4/ un traitement médicamenteux par métronidazole (Flagyl®) à
                            la posologie d’un comprimé de 500mg trois fois par jour.

           Une rectosigmoïdoscopie réalisée 5 jours après le début du traitement
retrouve les éléments suivants :

 rectum : présence de traînée de rectite hémorragique ;
 haut rectum et sigmoïde : sont le siège de multiples
lésions en voie de cicatrisation, hémorragiques,
circulaires, témoignant de la rupture de bulles ;

 un peu plus haut sur le sigmoïde : on retrouve encore
certaines de ces bulles hémorragiques ;

 les lésions sont limitées sur une vingtaine de centimètres.

           Malgré la disparition des symptômes représentés par la diarrhée et les
douleurs abdominales, il est décidé de poursuivre le métronidazole pour une
durée de quinze jours supplémentaires, associé aux mesures diététiques, dans le
but de faire disparaître l’ensemble des lésions visibles à l’endoscopie.
Madame C. ressort du service après dix jours d’hospitalisation.

           Le suivi en consultation externe confirmera l’absence de toute
symptomatologie et l’amélioration puis la cicatrisation des lésions de
pneumatose kystique intestinale lors de deux rectosigmoïdoscopies de contrôle
effectuées respectivement quinze jours puis deux mois après la sortie du service.



                  IV. REVUE DE LA LITTERATURE



4.1.  EPIDEMIOLOGIE

           Il existe peu de données épidémiologiques fournies par la littérature car
la pneumatose kystique intestinale (PKI) est généralement asymptomatique.

           La première grande série de cas fut collationnée par KOSS [79] en 1952
qui sur une revue de 213 observations retrouvèrent une prépondérance
masculine avec un sex ratio hommes-femmes de 3,5. JAMART [60] en 1979
retrouvèrent un ratio de 1,9 sur une série de 919 observations.

           GRASLAND et al. [50] ont recensé entre 1966 et 1997 l’ensemble des
observations de pneumatose kystique intestinale associées à des maladies
systémiques : l’âge moyen était de 45 ans et 75 % étaient des femmes.

           L’âge au moment du diagnostic concorde entre ces publications et permet
de dire qu’il se situe entre 41 et 50 ans, bien que la pneumatose kystique
intestinale puisse survenir à tout âge.

           La prévalence a été évalué à 3 cas pour 100000 habitants par HOLT et
al. [56] à la suite d’une série de 6553 autopsies qui retrouvèrent seulement deux
cas de pneumatose kystique intestinale.

           De rares cas familiaux ont été décrits [53].



4.2.  ANATOMOPATHOLOGIE

4.2.1.  LOCALISATIONS

           Les lésions de pneumatose kystique intestinale (PKI) peuvent siéger de
l’œsophage au rectum sur l’ensemble du tractus digestif.

           La topographie semble cependant avoir évolué au cours du temps. Dans
les séries de KOSS (1952) [79] et JAMART (1979) [60], les localisations
coliques représentent respectivement 22% et 36% ; la série de SHALLAL et al.
(1974) [114] ne retrouve que 2% d’atteintes grêliques sur 21 observations.

           Au niveau du côlon, le sigmoïde serait privilégié dans 70 % des cas, puis
le côlon descendant dans 40 % des cas suivi des autres segments dans 15 % à
25 % des cas dont 10 % pour le caecum [49, 60].

           La nette prédominance des atteintes coliques semble être le fait de
l’utilisation plus large de la coloscopie de dépistage aux dépens de la
laparotomie exploratrice, associée à une diffusion plus large de la
tomodensitométrie [44, 107].

           Les autres localisations ont été plus rarement rapportées, à savoir les
localisations oesophagiennes, gastriques, épiploïques ou diaphragmatiques
[82, 83, 88].

4.2.2.  STRUCTURE

           L’entité anatomopathologique est représentée par le kyste gazeux,
constituant la lésion caractéristique de la PKI. Ces kystes peuvent être organisés



en amas ou en grappes dont l’étendue peut varier de quelques centimètres (cm) à
quelques mètres (m).

           Les kystes ont des tailles très variables. Microscopiquement, les plus
petits d’entre eux correspondent à des microvésicules de 10 micromètres (µm)
à 100 µm ; les plus grands sont des kystes macroscopiquement visibles dont la
taille varie de quelques millimètres à plusieurs centimètres, pour un record de
23 cm [82].

           Ces kystes peuvent siéger dans la sous-muqueuse avec une nette
prédominance au niveau du côlon où ils prennent volontiers un aspect polypoïde
sessile, ou bien ils peuvent avoir une localisation sous-séreuse prédominant au
niveau de l’intestin grêle où leur forme est celle de bulles en « grappes de
raisin ».

4.2.3.  HISTOLOGIE

           Les kystes ne communiquent pas avec la lumière intestinale. Leur paroi
est mince, faite d’une couche de cellules endothéliales bordée d’histiocytes, de
cellules géantes multinuclées parfois regroupées en granulomes, de plasmocytes,
de lymphocytes. En périphérie, les kystes sont limités par un tissu fibreux
anarchique.

           En réalité, la structure histologique des kystes varie selon leur ancienneté.
Initialement, la lésion est constituée d’une couche mince de cellules
endothéliales bordant une cavité optiquement vide. Ultérieurement, la paroi
s’épaissit par la présence d’un infiltrat inflammatoire, avant d’être bordée en
périphérie par un tissu fibreux.



           Il semble désormais admis que les kystes prennent leur origine de
vaisseaux lymphatiques ayant subi des modifications locales par la distension
des gaz [82, 83, 116].

4.2.4.  CONTENU GAZEUX DES KYSTES

4.2.4.1. Rappels sur la composition des gaz intestinaux  [96]  (Figure 1 p.15)

           Les gaz présents au niveau du tube digestif sont représentés par cinq gaz
comptant pour plus de 99 % des gaz émis : l’azote (N2), l’oxygène (O2), le
dioxyde de carbone (CO2), l’hydrogène (H2), et le méthane (CH4) [9].

           Ils peuvent avoir trois origines : l’air dégluti, la production intraluminale,
et la diffusion à partir du sang et leur composition subit de fortes variations
suivant les individus.

♦ Air dégluti

 La composition du gaz intragastrique est très proche de celle de l’air
atmosphérique puisque les compositions  de N2, O2, CO2 sont respectivement de
79 %, 17 %, 4 % et la production intraluminale à ce niveau joue certainement un
rôle très mineur. En effet une partie de l’air dégluti et apporté par les aliments
est éructé tandis qu’une autre partie est évacuée par le duodénum.

♦  Production intraluminale

  Trois gaz sont produits en quantité significative dans la lumière
intestinale.



 Le dioxyde de carbone (CO2)

           Le CO2 est produit dans le tractus digestif supérieur au cours de la
neutralisation des ions H+ par les bicarbonates (HCO3

) selon l’équation :

                                  H+ + HCO3
- → H2CO3 → H2O + CO2

           En réalité la production intraluminale de CO2 au niveau du tractus
digestif supérieur contribue peu au volume des gaz intestinaux, d’une part en
raison d’une décomposition lente de H2CO3 en CO2 et H2O liée à l’absence de
l’anhydrase carbonique et d’autre part parce que le CO2 est rapidement absorbé
au niveau duodénojéjunal.

 L’hydrogène (H2)

           La production absolue d’hydrogène dépend de trois facteurs : des
bactéries productrices de H2, la présence de substrats fermentescibles, et le pH
fécal.

           Les substrats fermentescibles sont essentiellement représentés par les
hydrates de carbone et les protéines dégradés par un mécanisme de fermentation
sous l’effet de bactéries se trouvant au niveau du colon, dites bactéries
fermentescibles. La totalité de l’H2 produit n’est pas excrété au niveau anal
puisque sur une fermentation de 40 grammes d’hydrates de carbone produisant
12 000 ml d’H2, seulement quelques centaines de mililitres (ml) d’H2 sont
retrouvés au rectum. Une partie de la production de H2 passe en effet dans le
sang avant d’être éliminée par les poumons, le reste étant consommé par
d’autres bactéries coliques par l’intermédiaire de réactions d’oxydation faisant
intervenir soit des sulfates transformés en sulfites (bactéries sulforéductrices),



Figure 1 : Physiologie des gaz digestifs [d’après PATENOTTE]

L’air dégluti (1) contient de l’oxygène qui diffuse dans le sang (2) ; une partie
de cet air est éructé (3). La neutralisation de l’acide chlorhydrique par les
bicarbonates (4) produit du CO2 réabsorbé en partie au niveau du duodénum (5).
La fermentation des hydrates de carbone et des protéines dans le côlon droit
donne naissance à de l’H2, et à du CO2 et des gaz odorants (6). Une partie de
l’H2 est réabsorbé (7) ou métabolisée par les bactéries intestinales en sulfites (8)
puis dans le côlon gauche en CH4 (9) chez les sujets méthanoproducteurs. Les
gaz émis au rectum (10) contiennent principalement du N2, du CO2, de l’H2, du
CH4 chez les méthanoproducteurs, une très faible quantité d’O2 ainsi que moins
de 1% de gaz odorants.



soit du CO2 réduit en CH4 (bactéries dites méthanogènes ou
méthanoproductrices) ou en acétates.

           La production d’H2 est également modifiée par l’acidité du pH fécal, un
pH acide inhibant dans le colon la production de H2.

 Le méthane (CH4)

           Certaines bactéries consommatrices d’H2 sont à l’origine de la production
de méthane, au niveau du colon. Elles sont nommées bactéries méthanogènes.
Deux d’entre elles ont été isolées : Methanobrevibacter Smithii réduisant le CO2

en CH4 selon l’équation :4H2 + CO2 → CH4 + 2H2O et Methanosphaera
Stadtmaniae  réduisant le méthanol selon l’équation :
H2 + CH3OH → CH4 + H2O.

           Ainsi l’activité de ces bactéries dites méthanogènes dépend donc de
l’activité de d’autres bactéries, les bactéries fermentatives.

           Le pourcentage de sujets dits méthanoproducteurs est variable  comme
l’ont montré Bond et al.[ ]., et probablement multifactoriel avec un facteur
génétique modulé par le sexe (caractère plus fréquent chez la femme), l’ethnie et
l’environnement de l’enfance.

♦  La diffusion sanguine

           Les gaz diffusent passivement depuis la lumière intestinale en direction
du sang de la muqueuse digestive suivant un gradient de pression partielle et
avec des capacités différentes. le dioxyde de carbone a par exemple une capacité



de diffusion 20 fois supérieure à celle de l’hydrogène et 40 fois supérieure à
celle du méthane. L’azote est le gaz le moins diffusible.

4.2.4.2.  Le contenu gazeux des kystes

          Les études retrouvent de manière constante de l’hydrogène (H2), de
l’azote (N2), du dioxyde de carbone (CO2), de l’oxygène (O2) mais aussi du
méthane (CH4), des traces de butane, d’isobutane, de propane, d’éthane et
d’argon.

          Les proportions de ces différents gaz peuvent varier. Ainsi en est il des
variations de l’H2 en fonction de l’alimentation et de la flore bactérienne qui
représentent les principaux facteurs de sa production.

          La composition gazeuse des kystes se rapproche davantage de la
composition gazeuse de la lumière intestinale que de celle du sang artériel ou de
l’air expiré.

4.3.  MANIFESTATIONS CLINIQUES

           La pneumatose kystique intestinale (PKI) peut être asymptomatique,
passer inaperçue, ou être découverte fortuitement au cours d’examens
complémentaires ou de gestes chirurgicaux.

           Lorsqu’elle existe, la symptomatologie est en rapport avec la taille, la
localisation et l’étendue des kystes.



           JAMART [60], sur une étude de 919 cas, cite par ordre de fréquence
décroissante les symptômes suivants :

 Diarrhées (47%),
 Météorisme abdominal et flatulence (38%),
 Douleurs abdominales (38%),
 Rectorragies (33%),
 Perte de poids (29%),
 Selles glaireuses (26%),
 Vomissements (24%),
 Constipation (21%),
 Ténesme (19%).

           Les formes sous-muqueuses, de topographie préférentiellement colique,
sont plus particulièrement symptomatiques que les formes sous-séreuses de
localisation plutôt jéjuno-iléale, sans que les signes cliniques ne présentent pour
autant de spécificité.

           L’état général reste conservé dans la majorité des atteintes de PKI.
Parfois il peut être marqué par un amaigrissement significatif lorsque la diarrhée
évolue sur un mode chronique ou récidivant.

           L’examen clinique contribue peu, voire rarement au diagnostic. Il ne
montre souvent qu’une distension abdominale non spécifique avec tympanisme
parfois responsable d’une disparition de la matité pré-hépatique. De manière
exceptionnelle un kyste très volumineux peut être perçu à la palpation, de même
que des kystes rectaux peuvent être retrouvés au toucher rectal, simulant une
tumeur villeuse [60, 53].



           Les complications restent rares et sont étroitement liées à leur taille, leur
taux s’élèverait à 3% de l’ensemble des pneumatoses kystiques intestinales
(PKI). Ainsi peut-on retrouver un volvulus, un péristaltisme anormal, un
pneumopéritoine, un rétropneumopéritoine, une occlusion dûe au volume des
kystes ou à des adhérences, une invagination intestinale, une hémorragie, une
perforation… [6, 21, 43, 103].

4.4.  EXAMENS COMPLEMENTAIRES

           Le diagnostic de PKI repose essentiellement sur les examens
complémentaires en raison de la pauvreté de l’examen physique et du caractère
peu spécifique des manifestations cliniques.

4.3.1.  RADIOLOGIE

           L’examen radiologique peut permettre à lui seul d’affirmer le diagnostic
de PKI.

           L’aspect radiologique de l’image élémentaire se calque sur
l’anatomopathologie : Il s’agit d’un kyste à contenu gazeux de localisation
intrapariétale mettant en évidence une image arrondie ou ovalaire, bien limitée,
finement circonscrite et comparable à une bulle. Ces images élémentaires ne
s’observent jamais isolées, elles se groupent et donne lieu à des images
complexes [73].



4.3.1.1.  L’abdomen sans préparation           PHOTO N°1 (p.21)

           Les images radiologiques mettent en évidence des images aériques, de
clarté bulleuse, de toute portion du tube digestif, accolées  et superposées aux
images aériques normales. Ainsi peut-on retrouver des kystes gazeux groupés en
« grappes de raisin », en « nid d’abeille », en chapelet, en projection du segment
digestif atteint.

           L’aspect radiologique de pneumopéritoine ou de rétropneumopéritoine
est parfois retrouvé [60, 103]. La localisation de ces pneumopéritoines se ferait
préférentiellement au niveau de l’intestin grêle [45], et bien qu’il puissent avoir
un caractère récidivant voire chronique [71], ils n’en demeurent pas moins
bénins.
En effet, la pneumatose kystique intestinale (PKI) représente la principale
étiologie des vrais pneumopéritoines, sans perforation digestive, d’origine
abdominale [52]. Ces images témoignent d’une des complications de la PKI,
représentée par la rupture de kystes gazeux sous séreux présent dans 15% des
atteintes de l’intestin grêle et 3% des atteintes coliques [60].

           Ces images peuvent être source d’erreurs et d’interventions non justifiées,
mais le contraste entre l’importance des signes radiologiques  et la discrétion des
signes cliniques est évocateur de diagnostic de PKI [77].

4.3.1.2.  Le lavement baryté          PHOTO N°2  (p.23)

           L’image élémentaire précédemment décrite se retrouve sous la forme
d’une hyperclarté circonscrite, arrondie ou ovalaire qui encoche l’opacité
barytée en dedans et la deborde plus ou moins en dehors, associée à une image
de tonalité au niveau de cette encoche car la baryte s’insinue de part et d’autre.



PHOTO N° 1 :      ABDOMEN SANS PREPARATION

Nombreuses images de clarté bulleuse, aériques, groupées en
« grappes de raisin » en projection du tube digestif et
fortement évocatrices de PKI.



 Clichés de face : aspect de lacunes multiples, ovalaires, arrondies,
enchevêtrées, de taille variable rappelant l’aspect d’une « tranche de
gruyère », de « mie de pain de campagne »[73] ;

 Clichés de profil : l’image est celle d’un manchon gazeux hyperclair
à contours festonnés, irréguliers, contenu entre l’opacité barytée et la
tonalité hydrique des parties molles abdominales, rappelant l’image
d’un « pédalier de bicyclette »[5], ou réalisant une image de « rayon
de miel », de « fragments de puzzle » [106]. Le manchon est
discontinu, comme cloisonné [73].

           Ces caractéristiques radiologiques permettent ainsi de différencier une
PKI :

 de la polypose : par la radiotransparence des kystes, par la
modification de leur forme lorsque l’on distend le côlon (ronds,
ils deviennent ovalaires, aplatis), par leur localisation intra-
murale (la lacune déborde les contours normaux de la colonne
barytée en dehors), par leur base d’implantation plus large [6,
21, 104, 114] ;

 des diverticules qui peuvent montrer également des images de
clartés bulleuses sur un cliché d’abdomen sans préparation,
mais qui s’opacifient au cours du lavement baryté [73].

 
 des tumeurs : les images complexes de kystes gazeux peuvent

évoquer une tumeur sténosante, mais dans la pneumatose le
manchon est gazeux donc transparent ;

 d’un emphysème pariétal par l’aspect discontinu, festonné et
cloisonné du manchon gazeux de la pneumatose kystique.



PHOTO N°2 :                 LAVEMENT BARYTE

                        Manchon hyperclair, à contours festonnés, irréguliers, entre
                        entre l’opacité barytée et la grisaille des parties molles de
                        l’abdomen.



4.3.2.  ECHOGRAPHIE

           L’échographie ne retrouve pas d’image spécifique de la pneumatose
kystique intestinale (PKI), mais peut toutefois aider au diagnostic par la
reconnaissance du « signe de l’aurore » [80], traduisant la réflexion des ultra-
sons par les images gazeuses, associée à un cône d’ombre postérieur [7, 129], et
par la mise en évidence d’un épaississement de la paroi digestive en regard de
ces images de réflexion arciformes des  ultra-sons.

4.3.3. EXAMEN TOMODENSITOMETRIQUE

           Le scanner abdominal est un examen sensible pour le diagnostic de
PKI. Il met en évidence les pneumokystes en visualisant leur contenu gazeux,
leur disposition linéaire ou curviligne le long de la paroi digestive, autour de la
lumière intestinale, sans niveau hydroaérique. Le scanner permet de préciser leur
localisation, leur situation par rapport au structures environnantes, de même que
l’extension de la PKI [7, 21, 27, 40, 113].

           La situation intrapariétale des lacunes gazeuses peut au mieux être
objectivée par l’acquisition de fenêtres parenchymateuses pulmonaires [17, 111]
pour les formes sous-muqueuses de l’intestin grêle.[7, 27].

           PAVIC et al. [97] illustre cependant les limites de la tomodensitométrie
abdominale dans le diagnostic de PKI en rapportant une observation ou les
images scannographiques ne retrouvent aucune image aérique, alors que de
volumieuses formations kystiques sont dévoilées par l’endoscopie [97].



 
PHOTO N° 3 : Aspect tomodensitométrique de pneumokystes à contenu
                          gazeux en situation intrapariétale, à disposition linéaire.

         PHOTO N° 4  : Lacunes gazeuses intrapariétales ayant une disposition
                                   linéaire le long de la paroi du tube digestif.



           La sensibilité du scanner devant des images aériques peut être à l’origine
d’erreurs par excès, l’air de diverticules sigmoïdiens ou d’ulcérations profondes
pouvant donner un aspect trompeur de pneumatose kystique intestinale [58, 77].

           Pour deux auteurs, JAMART [60] et ROGY et al. [107], l’association
d’images de collections de densité gazeuse de localisation intra-pariétale au
scanner à un pneumopéritoine asymptomatique, observée dans 15% des atteintes
de l’intestin grêle contre 2% des atteintes coliques, est quasi pathognomonique
de la PKI.

4.3.4.  ENDOSCOPIE DIGESTIVE              PHOTO N° 5  p. 25

           L’endoscopie digestive par colonoscopie peut montrer le soulèvement de
la muqueuse, inflammatoire et hypervascularisée [52, 106], présentant un aspect
bosselé par les multiples surélévations provoquées par les kystes. Ceux-ci
prennent volontiers un aspect polypoïde, apparaissant comme de petites
formations arrondies, fines, de taille variable allant de quelques milimètres à
quelques centimètres de diamètre [49, 75].

           Des kystes d’une taille parfois volumineuse peuvent être à l’origine d’une
obstruction partielle, voire complète, de la lumière intestinale [114].

           L’aspect parfois polypoïde de ces formations kystiques molles et
saillantes dans la lumière digestive, ressemblant à des polypes sessiles, a été à
l’origine de quelques erreurs diagnostiques par excès [19, 120].

           Les formations kystiques sous-muqueuses de la PKI, peuvent être le siège
d’une hémorragie intra-muqueuse à leur sommet [8], visible à l’endoscopie sous
la forme d’une petite flaque hémorragique [31].



PHOTO N° 5 :      ASPECT ENDOSCOPIQUE DE PKI

                     Aspect pseudo-polypoïde de surélévation de la muqueuse digestive
                    Par des formations kystiques saiilantes dans la lumière digestive.



           La confirmation de la nature gazeuse des kystes est mise en évidence par
leur éclatement lors des tentatives de biopsies [17, 38, 42, 106]. Le petit bruit
caractéristique accompagnant l’éclatement des kystes, traduit le « pop » [17, 53,
106, 114] ou « popping effect » [46] des anglosaxons.

4.4. EVOLUTION

           L’évolution de la majorité des cas de pneumatose kystique intestinale
[PKI] est bénigne et se dirige vers une guérison totale accompagnée d’une
disparition complète des symptômes et d’un affaissement des kystes à
l’endoscopie faisant place à des petites cicatrices fibreuses en étoile.

           Certaines formes de PKI tendent à récidiver après traitement ou à évoluer
vers la chronicité, les périodes de rémission étant entrecoupées de rechutes plus
ou moins fréquentes [6, 8, 21, 51, 53, 88, 98, 104].

           L’évolution des formes secondaires est bien entendu en partie contingente
des affections associées à la PKI.

           Les complications retrouvées en présence de PKI demeurent
exceptionnelles et s’élèveraient à 3 %. Elles sont représentées essentiellement
par un volvulus [43 ], une occlusion par invagination ou compression
extrinsèque [69, 77], un pneumopéritoine ou un rétropneumopéritoine provoqué
par la rupture d’un pneumokyste [57 ], des rectorragies rarement abondantes
dans les formes recto-sigmoïdiennes sous-muqueuses [6, 21, 104].



4.6.  ASSOCIATIONS PATHOLOGIQUES            Annexe I

           La pathogénie de la pneumatose kystique intestinale (PKI) reste pour le
moment hypothétique [45, 49, 60], malgré le nombre de publications retrouvées.
La littérature décrit de nombreuses affections associées à la pneumatose
kystique intestinale, sans pour autant retrouver à l’heure actuelle de lien de
causalité ni d’étiologie(s) précise(s).

           Le répertoire des circonstances pathologiques associées à la PKI est à
l’origine des différentes théories physiopathologiques élaborées au cours du
temps, qui tentent de fournir une explication définitive de l’étiopathogenie de la
PKI.

4.6.1.  CIRCONSTANCES PATHOLOGIQUES ASSOCIEES

           Depuis KNECHTLE et al. [77] en 1990, se distinguent les formes
primitives de PKI des formes secondaires.

           Les formes primitives de PKI, au cours desquelles aucune affection ne
peut être retrouvée, représentent 15% des cas répertoriés et touchent
préférentiellement le côlon dans sa partie gauche [6, 8, 21, 45, 53, 79].

           Ces formes primitives, idiopathiques, de localisation colique, s’opposent
aux formes secondaires, associées le plus souvent à des affections digestives ou
extra-digestives principalement bronchopulmonaires, et qui représentent 85%
des PKI.



4.6.2.  PHYSIOLOGIE DE LA PATHOLOGIE

           Le nombre d’observations rapportées a cependant permis d’élaborer
différentes théories qui permettent de fournir une approche physiopathologique
de la pneumatose kystique intestinale [PKI] et de mieux appréhender les
mécanismes étiopathogéniques à l’origine de la formation des kystes intestinaux.

           Certaines affections peuvent être associées à la PKI par différents
mécanismes [49, 50, 96].

4.6.2.1.  Théorie mécanique

           La théorie mécanique suggère la pénétration de gaz au sein de la
muqueuse intestinale soit d’origine digestive, soit d’origine pulmonaire.

 Théorie mécanique digestive

           Le passage des gaz s’effectuerait par l’intermédiaire d’une brèche par
laquelle l’air s’ « engouffrerait » dans la paroi digestive en la disséquant [52, 73,
96, 107]. Cette brèche se réaliserait lors de lésions muqueuses minimes dûes à
une ulcération ( ulcère gastroduodénal, cancer gastrique, cancer colique,
maladie coeliaque, maladies inflammatoires de l’intestin, appendicite, colite
pseudomembraneuse, sprue réfractaire, corticoïdes, traitements
immunusuppresseurs, anti-inflammatoires non stéroïdiens, connectivites) à une
ischémie intestinale (entérocolite), une manipulation instrumentale digestive
(endoscopie, cathéters jéjunaux, lavement baryté) et faciliterait ainsi le passage
de gaz par une sténose digestive (sténose oesophagienne, sténose pylorique,



diverticulite colique, mégacôlon toxique, dolichocôlon ) et l’hyperpression
(cancer, occlusion intestinale, volvulus coliques, strangulation, maladies
systémiques par baisse de la mobilité intestinale ) qu’elle engendre.

           Pour STIENNON [121], le gaz progresserait ensuite par diffusion depuis
le mésentère jusqu’à la paroi intestinale en suivant les grosses branches de
l’aorte abdominale, avant de pénétrer avec les artères dans la sous-séreuse puis
dans la sous-muqueuse pour former une poche gazeuse.

           Ainsi pourrait-on expliquer qu’un ulcère gastro-duodénal puisse être à
l’origine d’une PKI de la partie terminale de l’intestin grêle, du caecum ou du
côlon sigmoïde tout en laissant intactes les portions intestinales sus-jacentes [60,
73].

 Théorie mécanique pulmonaire

           La théorie mécanique pulmonaire suit le même raisonnement. Au cours
d’affections pulmonaires (asthme, broncho-pneumopathie chronique
obstructive,fibrose pulmonaire, atteinte respiratoire souvent fibrosante des
maladies systémiques), c’est l’impulsion donnée par la toux [44], sur des lésions
alvéolaires sous-jacentes, qui entraîne un emphysème interstitiel provoquant le
passage de gaz le long des vaisseaux vers le médiastin, puis vers le mésentère à
travers le diaphragme par l’orifice aortique [73], enfin vers l’intestin.

           KAASSIS et al. [69] considère comme un argument en faveur de cette
théorie, la fréquence accrue de la PKI chez les patients atteints d’affections
pulmonaires, de même que DOUB et al. [33], ELLIOT et al. [37] et
KEYTINGS et al. [74] dont les constatations furent à l’origine de cette théorie
dès le début des années soixantes.



           Bien qu’en 1961, KEYTINGS [74] ait reproduit expérimentalement une
pneumatose kystique intestinale [PKI] sur un cadavre, par injection d’air dans
les tuniques pariétales de l’artère mésentérique inférieure, plusieurs auteurs [8,
21, 45, 48, 51, 53, 100] remarquent que la composition des kystes gazeux est
différente de celle de l’air atmosphérique.

4.6.2.2.  Théorie bactérienne

          La théorie bactérienne propose qu’une production locale de gaz par des
bactéries peut expliquer la formation de pneumokystes.

           Le support de la théorie bactérienne trouve son origine en 1974 par la
démonstration expérimentale de YALE et al. [132] qui reproduit le
développement de lésions gazeuses intra-pariétales similaires à la PKI, par
injection sous-muqueuse de Clostridium perfringens.

           En 1992, YALE et al. [132] reproduisent chez le rat l’apparition de
kystes gazeux péritonéaux, mais également sous-séreux et sous-muqueux dans la
paroi du tube digestif, par inoculation du péritoine des animaux par Clostridium
perfringens.

           L’hypothèse de l’origine bactérienne est également soutenue et ainsi
suggérée par la présence de fortes proportions d’hydrogène dans la composition
gazeuse des kystes pouvant ainsi représenter 50% à 75% du contenu gazeux [24,
42, 47, 68], ce qui a été mis en évidence et mesuré à l’aide de tests repiratoires
(breath test) après la prise de produits fermentescibles [24, 68], nécessaires au
bactéries productrices d’hydrogène.



           Ainsi différents germes sont-ils suspectés : Clostridium perfringens [53,
131], les Cryptosporidies [26, 53, 117], le Cytomégalovirus (CMV) [10, 86], ou
les Rotavirus [70].

           L’hypothèse de l’origine bactérienne pourrait aussi faire discuter la
formation des pneumokystes chez les patients immunodéprimés : les
transplantés d’organes sous immunosuppresseurs [2, 29, 44, 86, 125]
corticoïdes [18], ou après chimiothérapie [10, 44, 84, 86], les sidéens [44].

           De nombreuses autres pathologies cautionnent ce facteur bactérien. C’est
le cas de pathologies entraînant une colonisation bactérienne chronique de
l’intestin grêle avec un syndrome de malabsorption : les courts-circuits jéjunaux-
iléaux dans le traitement chirurgical de l’obésité [34, 39], les diverticuloses de
l’intestin grêle [53, 81], les sténoses partielles de l’intestin grêle d’origine
inflammatoire comme la maladie de Crohn [64], ou d’origine infectieuse comme
la tuberculose [44], l’hypomobilité globale de l’intestin grêle au cours de la
sclérodermie [49, 50] ou des pseudo-obstructions intestinales chroniques [53,
124], les anastomoses intestinales [44], les infections biliaires secondaires à une
obstruction incomplète des voies biliaires [44]. Une association avec une PKI a
également été décrite au cours d’une maladie de Whipple [38], de même qu’au
cours d’une maladie coeliaque [38, 53, 108].

           La théorie bactérienne reste cependant discutable par le fait qu’il n’a pas
été retrouvé de micro-organismes à l’intérieur des kystes, y compris la culture
des rats sacrifiés de YALE et al. [132], et que l’on ne retrouve pas de réaction
inflammatoire aux abords des kystes [8, 34, 53, 66, 102], pas plus que de
péritonite à la rupture des kystes.



4.6.2.3.  Théorie physico-chimique

           La théorie physico-chimique avance l’hypothèse que la formation des
kystes serait liée à une production intraluminale de gaz, en particulier de
l’hydrogène (H2), sans qu’une lésion muqueuse soit nécessaire selon certains
auteurs.

           Des auteurs [47, 105, 127] ont constaté, par l’analyse de gaz expirés, que
les patients atteins de PKI présentaient une production d’hydrogène 10 à 15 fois
supérieure à des sujets témoins, bien que dans la série de GILLON et al. [47]
cette constatation ne fut observée que chez  6  patients sur 12.

           Les facteurs limitants de la production d’hydrogène sont représentés par
des bactéries coliques productries de H2, des substrats fermentescibles [99, 122]
par ces bactéries, le pH fécal [99], et d’autres bactéries  coliques
consommatrices d’H2.

           C’est ainsi qu’une modification de régime alimentaire par une
alimentation pauvre en hydrates de carbone, protéines, lactulose et graisse peut
être suivie d’une réduction de l’excrétion expiratoire d’H2 [127].

           CHRISTENSEN et al. [23] et LEVITT et al. [83] ont eux observé que
l’absence de bactéries méthanogènes, de bactéries réductrices de sulfates en
sulfites, entraînait une production accrue d’H2 par absence de consommation de
ce gaz.

           CHRISTL et al. [24] ont montré qu’après la prise de lactulose, les fortes
concentrations d’hydrogène expiré observées chez les patients atteints de
pneumatose kystique intestinale colique étaient liées à un déficit de l’activité
bactérienne méthanoproductrice et sulforéductrice.



           Le déséquilibre entre la production et l’accumulation d’hydrogène dans la
lumière intestinale serait ainsi rendue responsable d’une forte concentration d’H2

dans la lumière intestinale, ce qui maintiendrait une pression partielle en H2

dans le kyste [42, 47, 83], suffisante et nécessaire pour limiter la diffusion des
autres gaz, notamment l’azote.
Ce mécanisme à l’origine de la diffusion puis de l’accumulation de gaz
intrapariétal aboutirait à un état d’équilibre des gaz entre le sang veineux et la
lumière intestinale, assurant finalement la pérennité des kystes [83].

4.7.  TRAITEMENT

           Il n’existe pas de consensus concernant le traitement de la pneumatose
kystique intestinale (PKI) puisqu’il n’existe pas d’études contrôlées concernant
cette affection.

           Le traitement de la PKI est orienté au regard d’une éventuelle affection
associée et des mécanismes physiopathologiques dès lors suspectés.

           La prise en charge doit également tenir compte du nombre non
négligeable de formes asymptomatiques, ou pauci-symptomatiques, mais aussi
du caractère spontanément régressif de la majeure partie des pneumokystes.

4.7.1.  TRAITEMENT MEDICAL

           Le traitement de la PKI reste avant tout médical et conservateur en raison
du caractère bénin de la PKI et de la rareté des complications relevant davantage
d’un traitement chirurgical.



4.7.1.1.  Mesures diététiques

           L’objectif des mesures diététiques est de diminuer la teneur en substrats
fermentescibles, de manière à diminuer la production d’hydrogène par certaines
bactéries de la flore colique.
           CHRISTL et al. [24] ont étudié l’excrétion d’hydrogène sur des régimes
alimentaires variés durant des périodes de 36 heures et ainsi remarqué que
l’excrétion totale d’hydrogène (H2) variait de 35 ± 6,1 ml / 24 heures avec un
régime sans fibres et sans amidon à 321 ± 79 ml / 24 heures avec un régime
contenant 22,5 grammes de lactulose.

           L’adaptation de ces connaissances à la PKI a permis à VAN DER
LINDEN et al. [127] et JOHNSTON et al. [65] de constater une diminution du
nombre de pneumokystes corrélée à une diminution de la concentration en H2 de
l’air expiré, sur des durées de deux semaines pour l’un et de neuf à dix huit mois
pour le second.
Ces deux attitudes furent efficaces à cours termes mais furent suivies de rechutes
dans les quatre à six mois.

           Ainsi les mesures hygiéno-diététiques peuvent-elles être l’un des facteurs
permettant de diminuer l’apparition des pneumokystes sans pour autant y
parvenir isolément. JOHNSTON et al. [65] propose de réserver ces mesures à la
phase d’attaque de la prise en charge de la PKI.

           Les aliments subissant un fermentation de la part des bactéries coliques,
par défaut de dégradation de la part des enzymes de l’intestin grêle sont
représentés essentiellement par les glucides alimentaires :

 Fibres alimentaires (Annexe II) ;
 Oligosaccharides non digestibles contenus dans les légumes secs



comme les fèves, les haricots, les pois, les lentilles, le soja [13]
 Amidons résistants dont les principales sources se trouvent dans

les céréales, les tubercules, les légumineuses, la châtaigne, la banane
[13].

 Lactose

4.7.1.2.  Antibiothérapie

           L’objectif visé par les antibiotiques est la flore microbienne productrice
d’hydrogène ou une pullulation bactérienne éventuelle, en vue de les éradiquer.

           Les antibiotiques les plus utilisés, le plus souvent retrouvés sont : 
 Le métronidazole [49, 113] ;
 Les cyclines [49, 89, 94, 113] ;
 L’ ampicilline [65, 68, 127] ;
 Les fluoroquinolones ;
 La vacomycine [49].

           Les modalités de la prise en charge de la pneumatose kystique intestinale
(PKI) par des antibiotiques n’ont pas encore été établis [96] : ni la molécule, ni
la posologie, ni la durée optimale du traitement n’ont pour le moment été
codifiés.

4.7.1.3.  Oxygénothérapie

            L’oxygénothérapie, hyperbare ou plus souvent normobare, a pour
objectif d’élever la pression partielle en oxygène dans le sang de telle manière
que se crée un gradient de pression en diminuant la pression partielle artérielle



 en azote [42] responsable de la diffusion des gaz hors des kystes [42], et leur
élimination par voie sanguine et pulmonaire [42, 56, 83].
En effet, lors de l’inhalation d’oxygène pur, la quantité d’azote dans l’air
alvéolaire diminue rapidement et il s’établit un gradient de pression d’azote du
sang vers l’air alvéolaire qui favorise l’élimination de ce gaz.
De la même manière, l’azote dissout dans les différents tissus de l’organisme ( le
tissu digestif dans le cas de la PKI) est relargué dans le sang. Ce mécanisme est
connu sous le terme d’ « effet dénitrogénation » [67].

           Un autre effet mécanique mis à profit dans le traitement de la pneumatose
kystique intestinale au cours de l’oxygénothérapie hyperbare est la compression
des bulles et leur disparition par l’augmentation de la pression de l’oxygène,
selon la loi de Boyle-Mariotte qui établit la relation entre la pression et le
volume d’un gaz d’après la formule :

                                       Pression P x Volume V = Constante.

           L’effet sur les processus infectieux (bactéricide et bactériostatique,
potentialisation de l’action d’agents antimicrobiens, amélioration du pouvoir
phagocytaire des polynucléaires) de l’oxygénothérapie hyperbare ne semble pas
être retenu par les différents auteurs qui s’accordent à penser que cette action ne
joue pas un rôle prédominant [51, 56, 83] au cours de l’élimination des
pneumokystes.

           Le précurseur de la prise en charge de la PKI par oxygénothérapie est
FORGACS [42] en 1973. Chez un patient porteur d’une PKI idiopathique, il
utilisa une concentration de 75% d’oxygène en air inspiré avec des pressions
partielles en O2 augmentées de 210 mmHg à 380 mmHg. Il obtint en quelques
jours une efficacité clinique durable pendant 6 mois, bien que des pneumokystes
semblèrent persister au lavement baryté.



           Les acteurs de l’oxygénothérapie hyperbare (Figure 2) observèrent
également de nombreuses rechutes symptomatiques ou radiologiques malgré
diverses modalités d’administration de l’oxygène [51, 88, 98, 126].
L’oxygénothérapie fut utilisée soit selon un programme discontinu avec de
mêmes concentrations et de mêmes durées d’administration [88], soit selon un
programme dégressif par diminution de la durée d’administration de l’oxygène
[51, 98].
L’intention de ces auteurs était non seulement la disparition des pneumokystes
mais aussi la réduction de la durée de traitement [51, 88] et des toxicités
pulmonaires (effet Lorrain-Smith) et neurologiques (effet Paul Bert) de
l’oxygénothérapie à fortes concentrations.

           Au regard de ces publications, les modalités optimales d’administration
de l’oxygénothérapie demeurent inconnues :

 La concentration minimale efficace
 Le mode séquentiel ou continu
 La durée d’administration
 Le mode d’administration : lunettes, masque, tente, pression

positive

4.7.1.4.  Sclérothérapie

           Le traitement consiste en des injections répétées, par voie endoscopique,
de produit sclérosant, l’éthoxysclérol, au cours de plusieurs séances. L’essai
réalisé par JOHANSSON et al. [63] sur des pneumokystes sténosants, au cours
de trois séances espacées de cinq semaines, obtint un effet durable sur plus de 24
mois.



 MASTERSON
      1977   [88]

      GRIEVE
        1991   [51]

         PAW
        1996   [98]

  Nb de séances  1 séance par jour
pendant 2 à 3 jours

 2 séances par jour
  pendant 6 à 21
  jours

5 séances par sem
pendant 2 sem
2 séances par sem
pendant 3 sem
1 séance par sem
pendant 4 sem

 Durée de séance
       (min)           150        70 à 135             60

       Durée (jours)       2 à 3 jours      6 à 21 jours        64 jours

  Pression (ATA)            2,5        1,9 à 2,8             2,0

      Evolution   7 rechutes sur 26   6 rechutes sur 8  Favorable (1 cas)

Figure 2  :  Résumé de différentes études de prise en charge de la PKI par OHB.



Le traitement par voie endoscopique ne permet cependant pas d’éviter les
récidives lorsqu’il est tenté.

4.7.2.  TRAITEMENT CHIRURGICAL

            La place de la chirurgie reste limitée dans la prise en charge de la
pneumatose kystique intestinale (PKI), bien que jusqu’en 1979, le diagnostic
préopératoire n’était porté que dans un cas sur trois globalement [60].

           Depuis, la connaissance de l’affection et le développement des examens
d’imagerie, en l’occurrence la tomodensitométrie, ont permis de fortement
diminuer les actes chirurgicaux pour pneumopéritoine, la PKI étant la principale
étiologie des vrais pneumopéritoines d’origine abdominale sans perforation
digestive [52]. La pneumatose kystique intestinale est effectivement responsable
de pneumopéritoines vrais par ruptures de bulles sous-séreuses, mais ils sont
rarement symptomatiques [71] et le plus souvent de découverte fortuite.

           En réalité, moins de 5 % des cas de PKI nécessiteraient une résection
chirurgicale [113].

           Il est actuellement admis que les indications chirurgicales demeurent
limitées au formes de pneumatoses kystiques intestinales compliquées de
malnutrition sévères, de rectorragies, d’occlusion, de volvulus, de perforation
[45, 60, 102, 104, 114].

           L’abord chirurgical par laparoscopie paraît aussi être une solution
thérapeutique de bonne indication dans les cas de PKI récidivantes et faisant
échec aux traitements médicaux [14].



           Au cours des maladies systémiques, la chirurgie aggraverait souvent le
pronostic puisque sur 16 décès rapportés, le point commun est un traitement
chirurgical [60].



                                        V.  CONCLUSION



           Nous rapportons à l’aide de notre observation une forme primitive de
pneumatose kystique intestinale chez une femme de 70 ans, sans qu’aucune
autre affection associée n’ait pu lui être rattachée.

           Le diagnostic a reposé exclusivement sur l’endoscopie, alors que
l’examen clinique n’a apporté que peu d’éléments à la découverte de l’affection,
par des symptôme abdominaux sans aucune spécificité.

           Aucun facteur étiologique n’a pu être rendu responsable de la formation
de pneumokystes dans notre observation et l’évolution, favorable sous
traitement médical, n’a jamais fait l’objet de rechutes ni de complications.

           La compréhension de cette affection n’est pas encore établie mais sa
connaissance au travers de son association à un grand nombre de maladies
répertoriées permet cependant d’en appréhender les mécanismes
physiopathologiques.

           La pneumatose kystique intestinale demeure toutefois une affection au
pronostic majoritairement bénin, dont le diagnostic repose sur les examens de
radiologie et d’endoscopie, en raison du caractère non spécifique des
symptômes.

           La prise en charge thérapeutique est principalement symptômatique, en
dehors du traitement d’une affection associée, et la chirurgie reste réservée à
d’exceptionnelles formes compliquées ou multirécidivantes.

           Même si l’oxygénothérapie apporte parfois des résultats prometteurs, les
modalités des différents traitements sont à définir plus précisément, une fois que
les mécanismes étiopathogéniques seront clairement démasqués.
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                                        VI.  ANNEXES



                                                     ANNEXE I :

              REPERTOIRE DES AFFECTIONS ASSOCIEES A LA PKI.

Affections digestives

 Sténose oesophagienne [44],
 Ulcère gastroduodénal, sténose pylorique, cancer gastrique [60, 79],
 Diverticulose jéjunale [81],
 Entérocolite nécrosante [20],
 Maladies inflammatoires cryptogénétiques de l’intestin [64],
 Pseudo-obstruction intestinale chronique [124],iléus intestinal (quadriplégie)

[44],
 Anastomoses intestinales [44], court-circuit jéjuno-iléal (pour obésité) [39],

grêle court,
 Occlusion intestinale, volvulus [43], strangulation [72, 77],
 Diverticulite colique [75, 81], appendicite, abcès péricolique,
 Dolichocôlon [44, 60, 90],
 Maladie de Hirschsprung [79], mégacolon idiopathique [44], fécalome[77],

périnée descendant [44],
 Tuberculose intestinale, mégacôlon toxique, colite pseudomembraneuse,

sprue réfractaire[16, 44],
 Maladie coeliaque [38, 44],
 Cancer du côlon, métastase du mésentère[111]
 Traumatisme abdominal [44],
 Lithiase biliaire [44],
 Hépatopathies [77],
 Sclérose de varices oesophagiennes [40],
 Thrombose veineuse mésentérique [66].



Affections bronchopulmonaires et cardiopathies

 Asthme [44, 60],
 Dilatation des bronches [60],
 Fibrose pulmonaire [25, 54, 60],
 Emphysème [76, 109],
 Ventilation artificielle [60],
 Bronchite chronique [44, 76],
 Séquelles de tuberculose [76],
 Mucoviscidose associée à un pneumothorax ou pneumomédiastin [54],
 Maladie de Steinert par l’intermédiaire d’une insuffisance respiratoire [11].

Gestes invasifs

 Endoscopie [53, 62, 112],
 Lavement baryté [53],
 Cathéters jéjunaux [44, 119],

Medicaments

 Corticothérapie [29],
 Anti-inflammatoires non stéroïdiens [51],
 Chimiothérapies : méthotrexate, daunorubicine, cytosine-arabinoside,

5-fluoro-uracile, cyclophosphamide, mercaptopurine, cyclosporine [1, 118],
 Lactulose, monoxyde d’azote, practolol [123],

Toxiques

 Trichloréthylène [28, 110, 133]



Transplantations d’organes

 Moëlle osseuse [29], rein [1, 93, 125], foie [61], cœur [2], poumon [86]
 Réaction du greffon contre l’hôte [4].

Hémodialyse au long cours  [23].

Maladies de système

 Panartérite noueuse [53],
 Sclérodermie [ 27, 50, 53, 59, 89],
 Dermatopolymyosite [15, 41],
 Lupus érythémateux disséminé [18, 53],
 Syndrôme de Gougerot-Sjögren [102],
 Polyathrite rhumatoïde [92],
 Maladie de Horton [50],
 Amylose secondaire [91],
 Syndrôme néphrotique [85].

Infections

 Clostridium perfringes [132],
 Cytomégalovirus [86], sida [26, 130],
 Cryptosporidiose [26],
  Candida albicans [53],
 Staphylocoques à coagulase négative [53],
 Lactobacillus [53],
 Klebsiella [53],



 Virus varicello-zonateux [53],
 Rotavirus [53].

Autres affections

 Désordres psychiatriques [44]



ANNEXE II :

COMPOSITION EN FIBRES ALIMENTAIRES
DE QUELQUES ALIMENTS (g/100g)

Petit déjeuner type « All Bran » 27,0
Noix de coco, séchée 23,5               
Levure alimentaire 22,0
Haricot blanc, cru, sec 21,0
Figue sèche 18,5
Germe de blé 16,8
Pruneau sec 16,0
Fruit de la passion 15,9
Farine de seigle 15,3
Amande 15,0
Noix de coco, fraîche 13,6
Lentille crue, sèche 11,7
Farine de soja 11,6
Sésame 11,0
Farine de blé complet 9,0
Datte sèche 8,7
Pain complet 8,5
Cacahuète grillée, salée 8,4
Raifort râpé 8,3
Groseille 8,2
Blé soufflé ou cassis 8,0
Haricot blanc cuit 8,0
Flocon d’avoine 7,0                    
Châtaigne 6,8
Petit pois cuit 6,1
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                           à propos d’un cas.

________________________________________________________________

                                                   RESUME

           Nous rapportons à l’aide de notre observation une forme primitive de
pneumatose kystique intestinale à partir de laquelle nous étudions les données de
la littérature.
           Volontiers asymptomatique, cette affection qui traduit la présence de gaz
dans la paroi de l’intestin peut être fortement suspectée en présence d’un
pneumopéritoine sur la radiographie de l’abdomen sans préparation. Dans
d’autres cas, une bonne approche topographique des lésions est fournie par la
coloscopie et le scanner. D’évolution généralement favorable, les modalités de
la prise en charge thérapeutique  restent à préciser même si l’oxygénothérapie
apporte des résultats prometteurs malgré de nombreuses rechutes.
           Les mécanismes physiopathologiques avancés sont multiples et
demeurent toujours débattus au regard des nombreuses affections,
principalement digestives et bronchopulmonaires, qui peuvent être associées à la
pneumatose kystique intestinale, ce qui en fait essentiellement une entité
anatomo-pathologique purement descriptive sans cause reconnue.

________________________________________________________________

                                                  MOTS-CLES

- Pneumatose kystique
- Côlon
- Oxygénothérapie
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