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Thorax en entonnoir: quand les prendre
en charge et comment?

RESUME: Le thorax en entonnoir appelé également pectus excavatum (PE) est une malformation
congénitale fréquente. Les déformations de la paroi thoracique sont liées a la croissance excessive
ou insuffisante (dysplasie ou aplasie) des structures osseuses et cartilagineuses de la cage thora-
cique.

Le thorax en entonnoir correspond a une dépression médio-thoracique, contrairement au thorax en
caréne qui entraine une protubérance sternale. Le retentissement est principalement cosmétique. Le
PE peut étre associé a d’autres anomalies orthopédiques et organiques faisant suspecter une mala-
die du tissu conjonctif (Marfan...). Le traitement proposé est habituellement chirurgical.

La technique de correction mini-invasive de Nuss représente la solution de choix depuis plusieurs

années.
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malformation thoracique congé-

nitale fréquente, décrite pour la
premiere fois en 1594 [1]. Une asymé-
trie de croissance des cartilages costaux
avec une hypertrophie de croissance de
certains d’entre eux est admise dans sa
physiopathologie. Le caracteére idiopa-
thique est retrouvé dans 50 % des cas.
Plus rarement, il peut entrer dans le
cadre d'une maladie de Marfan (5 %) ou
d’Ehlers-Danlos (1 %).

I e pectus excavatum (PE) est une

Le thorax en entonnoir représente 90 %
des déformations de la paroi thoracique.
Il s’agit d’une dépression variable de la
paroi thoracique antérieure entrainant
une déviation postérieure du sternum
et des éléments costo-cartilagineux. La
physiopathologie n’est pas encore clai-
rement expliquée. Les complications
sont variables en fonction de la sévérité
de la déformation. Le retentissement
cosmétique avec un impact socio-psy-
chologique représente 95 % des indica-
tions thérapeutiques durant la période
pubertaire.

Plusieurs techniques chirurgicales ont
été décrites, lamise en place d’une barre

rétrosternale par voie mini-invasive
(Nuss) s’est largement répandue au sein
de la population pédiatrique.

Symptomes et indications
thérapeutiques

Certains patients ne présentent aucun
symptoéme. L'excavation médiane peut
étre symétrique ou asymétrique asso-
ciée a une hypertrophie de ’auvent cos-
tal (fig. 1). Certains peuvent souffrir de
douleurs thoraciques, essoufflement,
palpitations ou difficulté a exercer des
activités sportives. Dans les cas les plus
séveres, les enfants affirment qu’ils ne

Fig. 1: Aspect clinique.
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sont pas en mesure de suivre leurs parte-
naires dans une activité sportive compé-
titive. Le symptome le plus fréquent de
pectus excavatum est le retentissement
psychologique (95 %): de nombreux
enfants développent une image corpo-
relle négative et deviennent conscients
de I’apparence de leur corps. Cela peut
les amener a éviter les activités qui
peuvent attirer ’attention sur leur corps,
comme la natation ou le changement de
vétements en présence d’autres per-
sonnes (syndrome des vestiaires). Dans
certains cas, cela peut méme conduire &
un retrait social et scolaire.

La correction parait, dans ce cas, justifiée
et recommandée afin d’éviter une mar-
ginalisation sociale de I’adolescent [2].

Le thorax en entonnoir est plus fréquent
chez le gargon avec un ratio 4/1. Il peut
étreisolé ou associé a d’autres anomalies:
cyphoscoliose, hyperlaxité articulaire,
pied plat valgus séveére, fragilité osseuse,
morphotype longiligne, arachnodactylie,
anomalies cardiaques (souffle, tachychar-
die, palpitations), infections respiratoires
arépétitions, troubles ophtalmologiques.
Plusieurs syndromes ont été décrits [3]:
syndrome de Marfan, Ehler-Danlos,
ostéogénese imparfaite, syndrome de
Noonan, de Turner, etc.

Sil’examen clinique retrouve des signes
associés, un bilan cardiaque (échogra-
phie/Doppler, IRM cardiaque, ECG), res-
piratoire (radiographie du thorax, scanner
thoracique, épreuves fonctionnelles res-
piratoires), ophtalmologique (fond d’ceil,
lampe a fente) seront réalisés systémati-
quement afin de rechercher, d'une part,
une cause secondaire et permettront,
d’autre part, d’évaluer le retentissement
cardiorespiratoire de la déformation [4].
La correction chirurgicale du thorax
entonnoir sera proposée en fonction de
la sévérité de ’atteinte cardiaque et/ou
respiratoire.

Un antécédent familial de PE estretrouvé
dans 40 % des cas. Le mode de trans-
mission est autosomique récessif [5].

osseuse.

de choix du thorax en entonnoir.

POINTS FORTS

B Le thorax en entonnoir est la malformation thoracique la plus
fréquente chez l'enfant et l'adolescent.

I Le retentissement cosmétique est la principale complication.

B Un bilan complémentaire est préconisé si la déformation est
séveére ou associée a d'autres signes cliniques.

B Le traitement est préconisé durant la période pubertaire. Lablation
du dispositif de correction doit étre réalisée en fin de croissance

B La correction chirurgicale min-invasive de Nuss est le traitement

L’excavation peut débuter trés tot dans
I’enfance, I’évolution tend vers une
déformation lentement progressive
durant la 1'® décennie puis s’aggrave
pendant la période pubertaire. Il est
recommandé de réaliser un scanner
thoracique dans les déformations rapi-
dement évolutives et séveres (fig. 2).
L’indice de Haller ou indice de gravité,
la distance sterno-vertébrale et I’angle
derotation sternale sont des parametres
radiologiques fondamentaux pour poser
I’indication opératoire. La correction
de I’excavation est recommandée entre
10 et 14 ans car la cage thoracique est
encore flexible, ce qui permet d’obtenir
une correction optimale et d’assurer
une pérennité du résultat du fait de la
capacité de remodelage costo-sternal.
La durée du traitement doit étre suffi-
samment prolongée jusqu’a maturité
osseuse (Test de Risser 4) afin d’éviter
une récidive de la déformation ou un
défaut de correction.

Fig. 2: Coupe TDM.

Comment traiter
le thorax en entonnoir?

Plusieurs traitements ont été proposés
afin de relever le corps sternal. La seule
solution non chirurgicale ambulatoire
s’appelle le “Vacuum Bell” ou cloche
aspirative qui consiste en I’application
d’une ventouse en silicone au centre
de ’excavation [6]. Le systeme permet
une translation antérieure du sternum
en appliquant une pression négative a
I’aide d’une poire. La taille appropriée
est sélectionnée en fonction de 1’dge du
patient et du morphotype. L'appareil
doit étre utilisé a la maison pendant au
moins 30 minutes (deux fois par jour) et
peut étre utilisé jusqu’a plusieurs heures
par jour. L'intensité de la pression néga-
tive appliquée peut étre évaluée avec un
manometre intégré pendant les visites
de suivi (fig. 3). Les résultats prélimi-

Fig. 3: Cloche aspirative.
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naires sont encourageants mais le faible
recul (10 ans) de ce procédé nécessite des
études supplémentaires évaluant la stabi-
lité de la correction a long terme.

Le traitement standard du PE reste la
solution chirurgicale. Les techniques les
plus utilisées sont la procédure de ster-
nochondroplastie a ciel ouvert (Ravitch),
latechnique de comblement par prothése
ensilicone et la correction mini-invasive
de Nuss sous thoracoscopie.

La procédure de sternochondroplastie
permet de traiter 'hypertrophie des car-
tilages costaux al’aide d’une grande inci-
sion sous mammaire [7]. Elle consiste a
réséquer une partie du cartilagereliantles
cotes au sternum, et mettre en place une
plaque sous le sternum afin de stabiliser la
correction. Elles ne sont pasindiquées en
période de croissance thoracique carelles
risquent de stopper le potentiel de crois-
sancerestant du thorax. Cette technique a
le mérite de corriger les principales défor-
mations chez I’adulte ou I’adolescent en
fin de puberté mais la taille et la locali-
sation de la cicatrice limitent le bénéfice
cosmétique de la correction.

Latechnique de comblement consiste en
lamise en place en sous cutanée ou sous
les muscles pectoraux d’une prothése en
silicone ferme. Elle permet d’améliorer
I’aspect cosmétique sans correction de
I’étiologie de la déformation. La durée
de vierelativement courte de la prothese
représente un inconvénient majeur a
cette technique notamment chez le jeune
patient. Une ou plusieurs interventions
seront nécessaires pour remplacer I'im-
plant. Des cas de migration de la prothese
ont été rapportés dans lalittérature. Cette
solution est peu utilisée chezles enfants.
La correction chirurgicale mini invasive
de Nuss est une alternative intéressante
et représente depuis plusieurs années
la technique de choix chez I’enfant et
I’'adolescent.

Le principe consiste a relever le sternum

par la mise en place d’une plaque en
titane précintrée sous contréle thoracos-

Fig. 4: Vue postopératoire technique de Nuss.

copique. Elle est introduite a travers une
courte incision latéro-thoracique droite et
récupérée du c6té controlatérale par une
contre incision. Par un geste de rotation
de la barre de 180°, le coté convexe de la
barre permet de translater le sternum vers
I’avant et stabiliser la correction (fig. 4).
Ce geste est réalisé sous controle throra-
coscopique, sécurisant ainsi ces étapes
opératoires et plus particuliérement lors
du passage du guide et la barre devant le
péricarde [8]. Labarre estretirée en fin de
croissance. La flexibilité de la cage thora-
cique de I’enfant et le remodelage péren-
nise l'effet de correction.

Cette technique trouve ses limites lorsque
I’enfant présente des antécédents chirur-
gicaux cardio-vasculaires, pulmonaires
et un thorax entonnoir trés sévere avec
une distance sterno-vertébrale inférieure
a 5 cm ou fortement asymétrique. Dans
ces cas, le contréle thoracoscopique est
contre indiqué et un abord médian sous
xiphoidien est réalisé afin de contréler le
passage de labarre sous le sternum.

Selon la littérature, les résultats cos-
métiques et le score de satisfaction des
patients a long terme de la technique
mini-invasive de Nuss sont trés satis-
faisants [9]. Au-dela des considérations
esthétiques, des travaux récents ont
démontré une amélioration statistique-
ment significative de la fonction cardio-
circulatoire a I’exercice chez les jeunes
patients opérés, en relation avec une
amélioration de la fonction des muscles
inspiratoires apres chirurgie [10].
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