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1. L’atrésie de I’cesophage

1.1. Généralités

Introduction

L’atrésie de I'cesophage (AO) est une pathologie congénitale malformative caractérisée

par une interruption de la continuité de I'cesophage, celui-ci pouvant communiquer avec la

trachée via une fistule ceso-trachéale (FOT). Elle survient au cours des premiéres semaines

du développement embryonnaire, par anomalie de séparation de lintestin primitif. La

position de la FOT permet de distinguer différents types d’AO pour lesquels plusieurs

classifications existent. Nous utiliserons pour ce travail la classification de Ladd, qui est la

plus communément utilisée en France (Figure 1) (1,2).

A

\E

Type | (5-7 %) Type Il (1%)

Absence de Fistule entre le
fistule cul-de-sac
cesophagien
supérieur et la
trachée

Type Il (85-90%
avec type V)
Fistule entre le
cul-de-sac
cesophagien
inférieur et la
trachée

Fistule entre le

cesophagien
supérieur et la

souche droite

g

Type V (2-6 %)
Fistule entre
les deux culs-
de-sac
cesophagiens
et la trachée

Figure 1. Classification des types d’AO selon LADD. D’aprés Mégier et al., 2020



Avec une prévalence de 2,4 naissances sur 10 000 par an, 'AO est une maladie rare
(3,4). En France, Une naissance vivante sur 2 500 est concernée, ce qui représente 150 a
250 cas par an (3). Le diagnostic anténatal n’est suspecté que dans 12 a 50% des cas selon
les séries (2,5-8), le plus souvent lors de I'échographie du dernier trimestre de grossesse
devant un hydramnios (liquide amniotique en excés), un estomac non-visualisable (4,6) ou
encore un « upper pouch sign » (extrémité supérieure de I'cesophage borgne) (9,10). A la
naissance, le diagnostic d’AO est évoqué devant la survenue de fausses routes lors de
I'alimentation, de régurgitations importantes, d’hypersialorrhée ou encore de détresse

respiratoire (11).

L’AO s’associe dans plus de la moitié des cas a d’autres malformations, au premier rang
desquelles figurent les malformations cardiaques (3,6,12—-16). Les anomalies génito-
urinaires, digestives et neuro-orthopédiques sont également fréquentes chez les enfants
atteints d’AO (5,6,13). Des associations syndromiques sont également possibles comme le
syndrome de VACTERL (0,3 a 2,1 naissances vivantes sur 10 000) et le syndrome CHARGE
(0,2 &4 1,2 naissances vivantes sur 10 000) (Figure 2) (17,18). L’AO peut étre aussi associée

a des anomalies chromosomiques comme les trisomies 18 ou 21 (13).

(Malformations du syndrome de\ ( Malformations du syndrome \

VACTERL CHARGE

¢ Malformations vertébrales e Colobome
e Malformations ano-rectales e Malformations cardiaques
e Malformations cardiaques e Malformations choanales
e Malformations trachéales e Retard de croissance
e Malformations e Malformations génito-

cesophagiennes urinaires
e Malformations rénales e Malformations auriculaires

\ e Malformations des membrey \ )

Figure 2. Malformations associées aux syndromes VACTERL et CHARGE




1.2. Prise en charge initiale de ’'AO

Les progres de la chirurgie pédiatrique (premier succes chirurgical en 1941) et de la
prise en charge en réanimation néonatale ont nettement amélioré le pronostic de I'AO : la
mortalité est passée de 95% dans les années 1930 a 5% actuellement (3,19).

La remise en continuité chirurgicale des deux culs de sacs cesophagiens (par anastomose
ceso-cesophagienne) avec fermeture de I'éventuelle FOT est nécessaire dés que possible
pour permettre I'alimentation de I'enfant (20). Si 'anastomose n’est pas réalisable d’emblée
(par exemple, si le défect cesophagien trop long), la chirurgie peut étre différée. Il est
également possible de réaliser un artifice d’allongement ou un remplacement cesophagien

(tube gastrique, transposition gastrique ou une interposition colique) (20).

1.3. Morbidité de PFAO

A plus long terme, la morbidité de 'AO est essentiellement digestive et respiratoire
(14,21-23). Le reflux gastro-cesophagien (RGO), la dysphagie, la sténose de 'anastomose,
le dumping syndrome!, le retard a l'autonomie alimentaire, les troubles alimentaires
pédiatriques sont les principales complications digestives (22,24). De plus, 'cesophagite a
eosinophiles (EOE) a une incidence plus importante dans 'AO que dans la population
pédiatrique générale (25,26). Sur le plan respiratoire, les enfants opérés d’'une AO sont plus
freiguemment suivis pour un asthme, une toux chronique et des infections respiratoires
récidivantes (27-29).

En outre, 'AO peut avoir un retentissement non négligeable sur la croissance des
enfants concernés par les hospitalisations répétées et la majoration de la dépense
énergétique associées, mais aussi par les difficultés alimentaires et le désintérét pour

I'alimentation qu’elle peut engendrer (26,29-31). A 6 ans, les patients opérés a la naissance

! Ensemble des troubles dus a la vidange trop rapide de I'estomac survenant aprés gastrectomie. Il
associe des signes locaux abdominaux : géne, impression de distension épigastrique, nausées, et des signes
généraux : malaise avec sueur, palpitations, lipothymie, tachycardie, baisse de la tension artérielle.
(Dictionnaire de I'Académie de Médecine).



d’'une AO sont plus dénutris et ont plus de retard statural que la population pédiatrique
générale (données personnelles).

A plus long terme, le RGO peut causer une métaplasie du bas cesophage, qui peut
étre responsable dans 5 a 36% des cas d'un cesophage de Barrett, qui est un état
précancéreux (32). Une méta-analyse de 2021 a reporté 13 cas de cancers cesophagiens
(4 adénocarcinomes et 9 carcinomes épidermoides), dont les plus jeunes sont survenus a

I'age de 20 ans (33).



2. La qualité de vie

2.1. Définition

Les progres de la recherche apres la Seconde Guerre mondiale ont permis une
augmentation de I'espérance de vie, notamment dans le cadre des maladies chroniques,
entrainant une augmentation potentielle de la morbidité associée (34—-36). C’est ainsi qu’a
émergé deés les années 1960 le concept de qualité de vie, dont I'importance de I'évaluation
a été reconnue jusqu’aux plus hauts niveaux politiques (34,37). Pourtant, ce concept n’a été

gue peu étudié avant les années 1990.

L’Organisation Mondiale de la Santé (OMS) définit la qualité de vie comme «la
perception qu'un individu a de sa place dans la vie, dans le contexte de la culture et du
systeme de valeurs dans lequel il vit, en relation avec ses objectifs, ses attentes, ses normes
et ses inquiétudes. C’est donc un concept trés large qui peut étre influencé de maniéere
complexe par la santé physique du sujet, son état psychologique et son niveau
d'indépendance, ses relations sociales et sa relation aux éléments essentiels de son
environnement » (38). L’évaluation de sa propre qualité de vie dans ses multiples
dimensions par un individu donné fait ainsi appel a sa subjectivité, et va au-dela de sa santé
physique ou psychique.

D’autres auteurs la définissent comme une comparaison des circonstances pergues
par un individu de sa propre vie avec un standard imposé par l'individu lui-méme ou un
ensemble de standards prétendument établis et le degré avec lequel ces conditions vont se
superposer avec ces standards (39).

Ces définitions de la qualité de vie mettent en avant la subjectivité de I'individu dans
I'évaluation de sa propre condition, ce qui rend complexe son hétéro-évaluation. De plus,

d’autres facteurs que I'état de santé entrent en compte dans cette dimension multifactorielle.



2.2. Laqualité devieliée alasanté

Il est nécessaire de faire la part des choses entre la qualité de vie, qui est un concept
global, et la qualité de vie liée a la santé?.

La qualité de vie liée a la santé a elle aussi plusieurs définitions : Karimi et Brazier
évoquent la facon dont la santé (une dimension) affecte la qualité de vie (toutes les autres
dimensions possibles) (36). Torrance et al. définissent la qualité de vie comme la qualité de
chacun des points entre la naissance et le déces, influencée par de nombreux facteurs, et
la qualité de vie liée a la santé est simplement une sous-catégorie de la qualité de vie (40).
Pour Shah Ebrahim, la qualité de vie liée a la santé regroupe les aspects du bien-étre percu
par un individu lui-méme qui sont liés ou qui sont affectés par la présence d’'une maladie ou
d’'un traitement (41). Cette derniére définition pose directement la question de l'influence de
la maladie sur la qualité de vie liée a la santé.

La santé elle-méme répond a de multiples définitions : pour 'OMS, il s’agit d’'un état
complet de bien-étre physique, mental et social, et pas seulement 'absence de maladie ou
d’infirmité (42). D’aucuns excluent I'aspect social de la définition de la santé a 'image de
Patrick et al. pour lesquels elle est comme le « niveau de fonction d’un individu » pour lequel
une « fonction optimale » est jugée en comparaison a des « standards de bien-étre
physique et mental de la société » (43).

Toutes ces définitions de la santé rendent son évaluation proche de I'évaluation de

la HRQOL (40).

2 En anglais, HRQOL pour Health-Related Quality of Life.



2.3. Influence d’'une maladie chronique sur la qualité de vie

Une maladie chronique est par définition une maladie de longue durée, évolutive,
avec un retentissement sur la vie quotidienne, un impact sur les activités d’un individu,
requérant potentiellement des hospitalisations, des soins au domicile ou des soins lourds
(44-46).

Les maladies chroniques influencent la qualité de vie de ceux qui en sont atteints,
notamment a cause du stress engendré par la maladie elle-méme ou par sa prise en charge
(47). Une étude incluant 105 enfants atteints de maladie chronique a montré que leur qualité
de vie était relativement basse (score moyen sur I'échelle générique PedsQL 4.0 de 64,59
+ 18,99 pour un score maximal de 100) (48). Cette étude a également mis en évidence que
les enfants avec une meilleure qualité de vie étaient ceux avec une meilleure acceptation
de leur maladie (48). Les adolescents ayant un niveau de connaissance bas sur la maladie
ont deux fois plus de comportements agressif ou antisocial (49). De plus, les parents ayant
une moins bonne connaissance de la maladie de leur enfant ont moins de comportements
préventifs, I'évolution médicale de I'enfant est plus fréquemment compliquée et ils
consomment deux fois plus de services de santé (49). Un milieu socio-économique familial
défavorisé a également une influence négative sur la qualité de vie des enfants souffrant

d’une maladie chronique et de leurs familles (50).

2.4. Echelles d’évaluation de la qualité de vie liée a la santé

Des centaines d’outils d’évaluation de la qualité de vie liée a la santé ont été validés.
Ces échelles peuvent étre génériques, comme le Short-Form 36 et la PedsQL 4.0 ou
spécifiques d’'une pathologie, comme [I'IBD-Disk dans les maladies inflammatoires
chroniques de l'intestin (MICI) (51-53). Comme pour la douleur, il existe des échelles

d’hétéro et d’auto-évaluation (54,55) Il existe des échelles d’évaluation de la qualité de vie



spécifiques a I'enfant, avec adaptation des questions en fonction de la catégorie d’age.
Plusieurs guestionnaires sont adaptés pour une hétéro-évaluation parentale de la qualité de
vie d’un petit enfant, en général en-dessous de 6 ans (56). Le développement depuis 2015
et la validation d’'une échelle adaptée I'age pédiatrique dans I'’'AO (EA-QOL questionnaire)
représentent une avancée sérieuse pour une évaluation spécifique de la qualité de vie dans

cette pathologie. Cette échelle n’est encore disponible en langue francaise (57-59).

3. Rationnel de I’étude

L’atrésie de I'cesophage est une maladie chronique ayant des retentissements sur la
vie quotidienne des patients a long terme (11). La qualité de vie de ces patients a fait I'objet
d’études essentiellement a I'dge adulte, et les études réalisées dans la population

pédiatrique I'ont été sur des cohortes de petite taille (60—64).

3.1. Contexte de I’étude

En France, le registre RENATO (REgistre NAtional de I'ATrésie de L’CEsophage),
collecte prospectivement depuis 2008 grace a des questionnaires dédiés les données a la
naissance et a 'adge d’un an de tous les enfants nés vivants avec une AO dans I'un des 37
centres francais de compétence pour cette pathologie (Annexes 1 et 2) (3). Le registre
RENATO est hébergé au CHU de Lille, centre de référence national des affections
congénitales et malformatives de I'cesophage (CRACMO) depuis 2006 et le premier Plan
National Maladies Rares. Cette organisation maillant 'ensemble du territoire métropolitain
et d’outre-mer permet au registre d’avoir une exhaustivité proche de 100% (Annexe 4). Au
22/09/2024, 2777 enfants sont inclus dans le registre.

Nous avons constitué une cohorte « COMAD 6 », nichée dans le registre, en

collectant prospectivement a 6 ans les données des enfants du registre nés entre le



01/01/2010 et le 31/12/2012. Cette cohorte a fait I'objet d’'un questionnaire spécifique
concernant leur évolution digestive, respiratoire, orthopédique, ORL, endoscopique,
orthophonique, nutritionnelle (Annexe 3) ainsi d’un questionnaire de qualité de vie PedsQL

4.0 (rempli par les enfants et les parents) (Annexes 5 et 6).

3.2. Objectifs de I'étude
3.2.1. But de I'étude
Le but de ce travail était d’évaluer la qualité de vie des enfants opérés d'une AO afin

d’objectiver une éventuelle différence avec la population générale du méme age.

3.2.2. Objectifs

L’objectif principal de cette étude était de décrire la qualité de vie moyenne a 6 ans
des enfants de la cohorte COMAD 6.

Les objectifs secondaires étaient de déterminer si I'évaluation de la qualité de vie par
les parents et celle réalisée par les enfants sont concordantes, de déterminer si les enfants
suivis pour une AO de type | avaient une qualité de vie plus altérée que les autres, et
d’identifier les facteurs de risque d'une altération de la qualité de vie a I'age de 6 ans ainsi

gue les facteurs associés a une altération de la qualité de vie au méme age.
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Matériel et méthodes

1. Schéma de I’étude

Il s’agit d’'une étude de cohorte prospective, longitudinale, multicentrique, en
population, a partir des données issues de la cohorte « COMADG6 » nichée dans le registre

RENATO.

2. Criteres d’inclusion

Tous les enfants nés avec une AO en France métropolitaine et d’Outre-mer dans 'un
des 37 centres de compétence entre le 1°" janvier 2010 et le 31 décembre 2012, toujours

vivants a I'age de 6 ans et non perdus de vue a cette méme date.

3. Criteres exclusion

Nous avons exclu de I'étude :
e Les patients dont les données sur la qualité de vie a 6 ans n’étaient pas disponibles ;

e Les patients agés de moins de 5 ans et de plus de 7 ans au moment de la consultation

d’évaluation.

4. Définitions
Le reflux gastro-cesophagien (RGO) était défini par une pH-métrie (x
impédancemétrie) positive et/ou une endoscopie avec biopsies positives (c’est-a-dire
retrouvant une complication du reflux comme une cesophagite peptique) et/ou la nécessité

de réaliser une chirurgie anti-reflux.

La prématurité était définie par une naissance survenant avant 37 semaines

d’aménorrhée (SA).

11



Un petit poids pour I'age gestationnel (PAG) désignait un poids de naissance inférieur

au 10°me percentile selon les courbes de croissance de Fenton (65).

5. Données recueillies

En plus des données déja disponibles dans le registre RENATO a la naissance eta 1

an (3) (Annexes 1 et 2), un recueil prospectif de données était réalisé grace a un

guestionnaire standardisé (Annexe 3) lors de la consultation systématique de suivi a 6 ans

prévue dans le PNDS (Plan National de Diagnostic et de Soins) (11).

Les informations suivantes ont été relevées :

¢ Lors de I'hospitalisation initiale :

Le diagnostic anténatal de ’AO ou non ;

Les parametres de naissance (mensurations, terme de naissance) ;

L’existence de malformations associées et/ou d’'anomalies génétiques ;

Les caractéristiques de la malformation cesophagienne classées selon Ladd (1) ;
Les modalités de prise en charge chirurgicale de la malformation cesophagienne ;
Les gestes chirurgicaux associés ;

Les complications immédiates ;

Les modalités du premier retour au domicile (date, type d’alimentation).

¢ Alan:

Le poids et la taille ;

Le nombre d’hospitalisations survenues au cours de la premiére année de vie et
leurs raisons ;

La survenue de complications (RGO, sténose de I'anastomose, trachéomalacie,

reperméabilisation de fistule...) ;

12



Les modalités d’alimentation (autonomie/support nutritionnel) ;

Les données sur I'état respiratoire et digestif.

¢ A6ans:

Le poids et la taille ;

Les modalités d’alimentation ;

La survenue d’une sténose de 'anastomose entre 1 et 6 ans et la nécessité de
dilatation(s) ;

La symptomatologie lors de l'alimentation ;

L’existence de symptdbmes de RGO (douleurs rétro-sternales, pyrosis,
vomissements, régurgitations) et les résultats des explorations complémentaires
(pH-métrie, endoscopie + biopsies) ;

La nécessité d’'une chirurgie anti-reflux (modalités et complications) ou d’autre(s)
chirurgie(s) ;

La réalisation d’'une endoscopie ceso-gastro-duodénale (EOGD) et ses résultats ;
La survenue de complications respiratoires ;

L’existence d’anomalies orthopédiques ;

La nécessité d’un suivi orthophonique ;

Les modalités de scolarisation ;

La participation a une activité sportive ;

L’évaluation de la qualité de vie.

6. Evaluation de la qualité de vie

Nous avons utilisé I'échelle de qualité de vie PedsQL 4.0, établie en 2000 par James

Varni (66). Il s’agit de I'échelle de qualité de vie générique la plus communément utilisée en

pédiatrie (67).
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Elle évalue la qualité de vie des enfants et adolescents agés de 2 a 18 ans a partir
de questionnaires remplis par I'enfant lui-méme et par son/ses parent(s). Les questionnaires
sont adaptés en fonction de I'age (de 5a 7 ans, de 8 a 12 ans, de 13 a 18 ans pour les auto-
évaluations, les questionnaires remplis par les parents vont de 2 a 4 ans, de 5 a 7 ans, de
8 a 12 ans etde 13 a 18 ans), et évaluent la perception de la qualité de vie liée a la santé.

L’échelle est constituée de 23 items scindés en 4 catégories de scores : la capacité
physique (8 items), I'état émotionnel (5 items), les relations avec les autres (5 items) et
I'école (5 items). Les enfants et les parents décrivent a quel point chaque item a représenté
un probléme au cours du dernier mois précédent le remplissage du questionnaire. Une
échelle sur 4 est utilisée (0 = ne représente jamais un probléme, 1 = ne représente presque
jamais un probléeme, 2 = peut parfois représenter un probléme, 3 = représente souvent un
probléme, 4 = représente presque toujours un probléme). Les items sont ensuite inversés
puis mis sur 100. Ainsi, un score élevé soit indicateur d’'une meilleure qualité de vie3.

Le résultat total d'une échelle de score est obtenu en divisant la somme des items
par le nombre des items auxquels I'enfant ou le parent a répondu. Si plus de 50% des items
de I'échelle sont manquants, I'échelle de score n'est pas calculable.

On obtient ainsi un score total de qualité de vie, correspondant a la prise en compte
de chacun des 23 items, un score de santé physique correspondant a I'échelle de capacité
physique, et un score de santé psychosociale correspondant a la somme des items divisés
par le nombre des items auxquels il a été répondu pour les 3 autres sous échelles.

Dans le cadre de cette étude, les questionnaires étaient remplis durant la consultation
a6 ans.

Pour I'échelle PedsQL 4.0, il n’existe de pas de seuil de qualité de vie défini a partir

duquel on considére la qualité de vie « bonne » (68). Dans la littérature s’intéressant a la

3 Les scores allant de 0 a 4 sont transformés comme suit : 0 = 100 (meilleure qualité de vie), 1 2> 75, 2 = 50,
3-2>25,4->0.
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qualité de vie évaluée par cette échelle, Bal et al. ont distingué 3 catégories de scores de
qualité de vie (score strictement inférieur a 50/100, score compris entre 50 et 85/100, score
supérieur a 85/100) (69). Lepeytre et al. ont pris les scores de la population saine de
comparaison de leur étude pour normes (70). Dans leur étude unicentrique s’intéressant a
une cohorte de 81 patients avec une AO, Legrand et ses confréres ont choisi arbitrairement
le score médian de qualité de vie de 80/100 de leur population (61). Nous avons choisi dans
notre étude de définir une qualité de vie satisfaisante par un score supérieur ou égal a

80/100 (61,68,69).

7. Analyse statistique

Les variables qualitatives ont été décrites en termes de fréquence et de pourcentage.
Les variables quantitatives ont été décrites par la moyenne et I'écart-type ou par la médiane
et lintervalle interquartile en cas de distribution non gaussienne. La normalité des
distributions a été vérifiée graphiquement et a I'aide du test de Shapiro-Wilk.

La comparaison de la qualité de vie des enfants opérés d’une atrésie de 'cesophage
de type 1 par rapport aux autres ainsi que la recherche de facteurs prédictifs et associés a
une moins bonne qualité de vie a 6 ans (score total <80) a été effectuée a 'aide d’un test
du Khi2 pour les variables qualitatives ; par un test de Mann-Whitney-Wilcoxon pour les
variables quantitatives.

La concordance entre le score de qualité de vie évalué par les enfants et celui évalué
par les parents a éte étudiée par le coefficient de corrélation intraclasse (ICC) de Fleiss (71).
Un ICC strictement inférieur a 0,45 est considéré comme une faible concordance, un ICC
compris entre 0,45 et 0,75 est considéré comme une concordance modérée a bonne, ICC

strictement supérieur a 0,75 est considéré comme une excellente concordance.
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Le niveau de significativité a été fixé a 5%. Les analyses statistiques ont été

effectuées a I'aide du logiciel SAS (SAS Institute version 9.4).

8. Ethique

Le registre RENATO a été validé par le Comité Consultatif sur le Traitement de
I'Information en matiere de Recherche dans le domaine de la Santé (CCTRIS, n° 08.297)
ainsi que par la Commission Nationale de I'Informatique et des Libertés (CNIL, n°908362).
Il a été renouvelé pour la derniére fois aprés avis favorable du Comité d’Evaluation des
Registres (CER) en 2021, pour une période de 5 ans (72). Il est déclaré sur le site
ClinicalTrials.gov sous le numéro NCT02883725.

Toutes les données ont été utilisées anonymement et les parents étaient informés de
I'existence et des objectifs du registre des la naissance de leur enfant. Les parents étaient

libres de refuser l'inscription de leur enfant au registre et de participer a la cohorte COMADG.
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Résultats

1. Diagramme de flux de I’étude

Sur les 508 patients nés dans les centres du registre avec une AO entre le 1°" janvier
2010 et le 31 décembre 2012, 369 (73%), étaient éligibles et 230 (62% de la population

éligible) étaient finalement inclus (Figure 2).

508 enfants nés vivants avec une AQ entre
2010 et 2012

D[ 37 patients décédés ]

D[ 102 patients perdus de vue ]

v

369 patients éligibles avec un questionnaire
des & ans rempli

>[ 117 enfants sans données de gqualité de vie disponible ]

D[ 22 enfants vus avant le 58me ou le 7éme anniversaire ]

W
230 patients inclus }

Figure 3. Diagramme de flux de I'étude

2. Caractéristiques générales de la population inclue

Les caractéristiques générales de la population inclue dans notre étude sont

présentées dans le Tableau 1.
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Tableau 1. Caractéristiques de la population inclue.

Sexe, n (%)

Masculin

Féminin
Poids de naissance (g), moyenne (DS)
Terme de naissance (SA), médiane (Q1 ; Q3)
Diagnostic anténatal, n (%)
Prématurité, n (%)
Niveau de prématurité, n (%)

32-36 SA

28-31 SA

24-27 SA
PAG, n (%)
Type d’AO selon LADD, n (%)

Type |

Type llI-IV

Type V
Malformations associée(s), n (%)

Associations syndromiques, n (%)
VACTERL
CHARGE
Prise en charge de I’AO a la naissance
Anastomose standard, n (%)
Anastomose retardée, n (%)
A l'age de 1 an
Modalités d’alimentation
Orale, n (%)
Enrichie, n (%)
Entérale, n (%)
Complications post-opératoires de ’'AO
Reperméabilisation de la fistule, n (%)
Sténose de I'anastomose, n (%)
Complications digestives
RGO, n (%)
Dysphagie, n (%)
Chirurgie anti-reflux, n (%)
Pose de GPE, n (%)

18

N =230

138 (60,3)
91 (39,7)
2590 (723,4)
38 (35 ; 39)
47 (21,0)

88 (39,5)

71 (79,8)
16 (18,0)
2 (2,2)

25 (11,6)

14 (6,3)
208 (93,3)
1(0,4)
112 (49,8)

35 (15,2)
34 (14,8)

193 (88,9)
6 (2,8)

139 (81,3)
34 (25,4)
19 (11,1)

4 (2,5)
40 (21,2)

25 (18,4)
23 (14,3)
20 (10,6)
33 (19,5)

DM

N N oo o N

15

13
12

59
96
59

72
41

94
69
41
61



A I’age de 6 ans

Modalités d’alimentation 3

Orale exclusive, n (%) 214 (94,3)

Orale et entérale, n (%) 12 (5,3)

Entérale exclusive, n (%) 41(0,4)
Récurrence de I’anastomose, n (%) 69 (30,9) 7
Mise en place d’une GPE entre 1 et 6 ans, n (%) 47 (21,6) 12
GPE toujours en place a 6 ans, n (%) 13 (20,3) 166
Survenue d’'un RGO :

RGO prouvé, n (%) 43 (56,6) 154

RGO opéré, n (%) 48 (55,2) 143
EOE ala EOGD, n (%) 3(6,0) 180
Dysphagie a 6 ans, n (%) 96 (42,1) 2
Existence de symptomes respiratoires, n (%) 149 (69,0) 14
Anomalies orthopédiques, n (%) 49 (23,7) 23

DM : Données Manquantes, DS : Déviation Standard, SA : Semaines d’Aménorrhée, PAG : Petit poids pour 'Age
Gestationnel, AO : Atrésie de I'CEsophage, VACTERL (anomalies vertébrales, anorectales, cardiaques, atrésie de
I'cesophage, fistule oeso-trachéale, anomalies rénales et des membres), CHARGE (colobome, malformations cardiaques,
atrésie choanale, retard de croissance et/ou de développement, hypoplasie génitale, anomalies des oreilles et/ou surdité),
GPE : Gastrostomie Per Endoscopique, RGO : Reflux Gastrocesophagien ; EOE : (Esophagite & Eosinophiles ; EOGD
Endoscopie CEso-Gastro-Duodénale

Sur les 230 patients inclus dans I'étude, il y avait 60% de gargons. Quarante
pourcents des enfants étaient nés prématurément. Douze pourcents avaient un PAG. Le
poids moyen a la naissance était de 2590 grammes.

93% des enfants avaient une AO de type Ill ou IV selon la classification de Ladd. La
moitié des enfants avaient un syndrome malformatif associé (type CHARGE ou VACTERL).
Les malformations le plus souvent associées a I’'AO étaient les malformations cardiaques
(24%) et rénales (11%).

Concernant la prise en charge en période néonatale, 89% des enfants bénéficiaient
d’'une anastomose standard. L’anastomose était retardée dans 3% des cas et 'anastomose
était sous tension dans 30% des prises en charge. A I'issue de I'hospitalisation initiale, dont
la durée médiane était de 26 jours, 18% des enfants recevaient une nutrition entérale,
exclusive ou non.

Au cours de la premiere année de vie, 21% des patients avaient bénéficié d’'une ou

plusieurs dilatations d’'une sténose de I'anastomose. Dix pourcents avaient bénéficié d’'une
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chirurgie anti-reflux. La part d’enfants ayant une nutrition entérale était de 11%. Dix-huit
pourcents des enfants présentaient des symptomes de RGO et 14% une dysphagie.

A 6 ans, 20% des patients avaient une gastrostomie toujours en place. Cinquante-
six pourcents avaient un RGO prouvé, et 42% présentaient une dysphagie. Un tiers environ
avait bénéficié d’une ou plusieurs dilatations d’une sténose de I'anastomose entre 1 et 6
ans. Une cesophagite a éosinophiles était mise en évidence au décours d’'une EOGD dans
6% des cas. Du point de vue respiratoire, deux tiers des enfants présentaient des
symptémes, la toux étant le symptéme le plus fréquent. Prés de la moitié des enfants avait
présenté un événement respiratoire sur 'année précédant la consultation des 6 ans. Sur le
plan orthopédique, 24% des enfants présentaient au moins une anomalie, parmi lesquelles

figurent les scolioses et les asymétries osseuses.

Les patients exclus de I'analyse étaient comparables a la population inclue pour les

caractéristiques de naissance (Tableau 2).

Tableau 2. Comparaison des populations inclue et exclue sur les caractéristiques
de naissance.

Patients inclus (N = 230) Patients exclus (N = 278)

Sexe, n (%) 0,78

Masculin 138 (60,3) 163 (59,1)

Féminin 91 (39,7) 113 (40,9)
Prématurité, n (%) 88 (39,5) 106 (40,5) 0,82
PAG, n (%) 25 (11,6) 44 (16,9) 0,1
AO de type | selon Ladd, n (%) 14 (6,3) 21(7,9) 0,49
Syndrome de VACTERL, n (%) 35 (15,2) 44 (15,9) 0,84
Syndrome CHARGE, n (%) 34 (14,8) 53 (19,1) 0.2
Au moins 1 malformation 112 (49,8) 155 (57,8) 0,07
associée, n (%)
Malformation cardiaque, n (%) 54 (23,8) 81 (29,9) 0,13

PAG : Petit Poids pour 'Age Gestationnel ; VACTERL (anomalies vertébrales, anorectales, cardiaques, atrésie de
I'cesophage, fistule ceso-trachéale, anomalies rénales et des membres)
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3. Qualité de vie a 6 ans et concordance enfants/parents

La qualité de vie médiane a 6 ans des enfants opérés d’'une AO est représentée dans
la Figure 3.
La médiane de la qualité de vie globale a 6 ans (score total) des enfants opérés a la

naissance d’une AO était de 80/100 (69,7-89,2), leurs parents I'estimaient a 78,4/100 (65,0-

88,3).
ICC =0,18* ICC = 0,46*
100
ICC =0,47* ], ICC=0,43* ICC =0,5* ICC =0,47*

80

60

40

20

0

TOTAL PHYSIQUE EMOTIONNEL RELATIONNEL ECOLE PSYCHOSOCIAL

Enfants M Parents

ICC : Coefficient de corrélation intraclasse  * concordance significative, p<0,05

Figure 4 : Qualité de vie médiane a 6 ans des enfants opérés d’une AO a partir des
guestionnaires PedsQL 4.0 remplis par les enfants et par les parents

En ce qui concerne I'accord enfants/parents, le coefficient de corrélation intraclasse
des scores totaux de qualité de vie était de 0,47 (IC95% [0,36 ; 0,57], p<0,05).

Pour chaque sous-score de qualité de vie (physique, émotionnel, relationnel,
scolaire, psychosocial), les coefficients de corrélation intraclasse étaient respectivement de
0,18 (IC95% [0,04 ; 0,31], p<0,05), 0,43 (IC95% [0,31 ; 0,54] p<0,05), 0,46 (IC95% [0,35 ;

0,56], p<0,05),0,5 (IC95% [0,38 ; 0,6], p<0,05), et de 0,47 (IC95% [0,35 ; 0,57], p<0,05).
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4. Comparaison des scores de qualité de vie des enfants avec une

AO de type | et des autres

Les scores de qualité de vie totaux et par sous-score des enfants opérés d’'une AO
de type | et des autres n’étaient pas significativement différents selon les enfants ou les

parents (Tableau 3).
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Tableau 3. Comparaison des scores de qualité de vie a 6 ans, type | vs les autres (enfants et parents).

Evaluation des enfants Evaluation des parents

Score médian (Q1 ; Q3) A& t:ylpf) 1 Au(tlilisz 'E)ygp)es p-value A?\I tzyff 1 Autrel:c,l :'[)2/[(3)(;5 AO p-value
Score total 83,1 (70,6 ; 90,9) 79,4 (69,7 ; 89,2) 0,52 79,4 (71,7 ; 87,5) 78,9 (65,2 ; 88,3) 0,75
Score de fonctionnement physique 81,3 (75,0 ; 93,8) 87,5(81,3;93,8) 0,2 87,5 (68,8 ; 90,6) 87,5 (71,9 ; 96,9) 0,37
Score de fonctionnement émotionnel 85,0 (70 ; 100) 80,0 (60 ; 90) 0,082 70,0 (60 ; 80) 70,0 (55; 85) 0,88
Score de fonctionnement relationnel 85,0 (70 ; 100) 80,0 (70 ; 90) 0,38 90,0 (80 ; 100) 85,0 (65 ; 100) 0,38
Score de fonctionnement scolaire 80,0 (60 ; 90) 80,0 (70 ; 90) 0,81 85,0 (72,5 ; 90) 75,0 (60 ; 90) 0,089
Score psychosocial 85,0 (71,5; 91,5) 76,3 (67 ; 90) 0,29 78,3 (71,7 ; 85) 76,7 (61,7 ; 87) 0,42




5. Facteurs de risque d’une altération de la qualité de vie a 6 ans

5.1. Selon les enfants

Selon I'évaluation des enfants, la prise d'un traitement de fond a visée respiratoire
était le seul facteur de risque significatif d’'une altération de la qualité de vie a 'age de 6 ans

(p=0,045) (Tableau 4).

Tableau 4. Facteurs de risque d'une altération de la qualité de vie a I'age de 6 ans
selon les enfants.

Score total >80 Score total <80 p-value
N =107 N =123

Sexe masculin, n (%) 64 (59,8) 74 (60,7) 0,9
Prématurité, n (%) 38 (36,2) 50 (42,4) 0,35
PAG, n (%) 12 (11,9) 13 (11,4) 0,91
AO type |, n (%) 9 (8,6) 5(4,2) 0,18
VACTERL, n (%) 15 (14) 20 (16,3) 0,64
Malformation associée, n (%) 31 (29,5) 48 (39,3) 0,12
Malformation cardiaque associée, n (%) 21 (20) 33 (27) 0,21
Anastomose standard, n (%) 90 (88,2) 103 (89,6) 0,76
Anastomose retardée, n (%) 4 (3,9) 2,7 NA : effectif < 8
Anastomose sous tension, n (%) 24 (23,5) 42 (34,4) 0,075
Durée de la premiére hospitalisation, 22,0 (14 ;52) 28,5 (16 ; 59) 0,2
médiane (Q1; Q3)
Sténose anastomotique a 1 an, n (%) 18 (20) 22 (22,2) 0,71
Réparation fistulaire a 1 an, n (%) 0 (0) 4 (4,8) NA : effectif < 8
Prise d’un traitement de fond 25 (39,7) 19 (24,1) 0,045
respiratoire a 1 an, n (%)
Dysphagie a 1 an, n (%) 13 (17,6) 10 (11,5) 0,27
RGO a1 an, n (%) 11 (17,5) 14 (19,2) 0,8
GPE alan,n (%) 11 (14,3) 22 (23,9) 0,12
Chirurgie anti-reflux a 1 an, n (%) 9 (10,3) 11 (10,8) 0,92
Dénutrition a 1 an, n (%) 7 (11,5) 14 (20,6) 0,16
Retard statural a 1 an, n (%) 9 (15) 18 (26,9) 0,1

PAG : Petit poids pour 'Age Gestationnel, AO : Atrésie de I'CEsophage, VACTERL (anomalies vertébrales,
anorectales, cardiaques, atrésie de I'cesophage, fistule ceso-trachéale, anomalies rénales et des membres),
NA : Non applicable ; RGO : Reflux Gastrocesophagien, GPE : Gastrostomie per endoscopique



5.2. Selon les parents

Selon l'évaluation des parents, aucun des facteurs potentiels étudiés n'était

significativement a risque d’altération de la qualité de vie a I'dge de 6 ans (Annexe 7).

6. Facteurs associés a une altération de la qualité de vie a 6 ans

6.1. Selon les enfants

Selon I'évaluation des enfants, la présence d’'une symptomatologie respiratoire a
'age de 6 ans et la survenue d'au moins une exacerbation respiratoire dans l'année
précédente étaient significativement associées a une altération de la qualité de vie a I'age

de 6 ans (respectivement p=0,007 et p=0,017) (Tableau 5).

6.2. Selon les parents

Selon I'évaluation des parents, la présence d'une symptomatologie respiratoire a
I'age de 6 ans, la survenue d'au moins une exacerbation respiratoire dans I'année précédant
le remplissage du questionnaire et l'existence d'une anomalie orthopédique étaient
significativement associées a une altération de la qualité de vie a l'age de 6 ans

(respectivement p=0,001 ; p=0,009 et p=0,026) (Tableau 5).
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Tableau 5. Facteurs associés a une altération de la qualité de vie a 6 ans selon les enfants et les parents.

Evaluation des enfants Evaluation des parents

Score total >80  Score total <80 p-value Score total >80 Score total <80 p-value
N =107 N =123 N =101 N =123

Sténose anastomotique a 6 ans, n (%) 31 (29,8) 38 (31,9) 0,73 30 (31,3) 39 (30,7) 0,93
Gastrostomie a 6 ans, n (%) 18 (18) 29 (24,6) 0,24 16 (16,8) 31 (25,2) 0,14
EOE a la biopsie, n (%) 2(11,1) 1(3,1) NA : effectif < 8 2 (11,8) 1(3) NA : effectif < 8
RGO prouvé, n (%) 20 (60,6) 23 (53,5) 0,53 17 (54,8) 26 (57,8) 0,8
Dysphagie, n (%) 42 (39,3) 54 (44,6) 0,41 36 (35,6) 60 (47,2) 0,078
Symptomatologie respiratoire a 6 ans, 64 (60,4) 85 (77,3) 0,007 58 (58) 91 (78,4) 0,001
n (%)
Evénement respiratoire, n (%) 39 (38,6) 57 (55,3) 0,017 35 (37,2) 61 (55,5) 0,009
Trouble de I'oralité, n (%) 7 (38,9) 13 (44,8) 0,69 4 (57,1) 16 (40) NA : effectif < 8
Anomalie orthopédique, n (%) 18 (19,4) 31 (27,2) 0,19 15 (16,3) 34 (29,6) 0,026

EOE : CEsophagite & Eosinophiles, NA : Non applicable ; RGO : Reflux Gastrocesophagien



Discussion

Il s’agit de la premiére étude prospective, en population, sur la qualité de vie a moyen
terme dans I’AO sur une cohorte de 230 patients opérés a la naissance de cette maladie
rare. Malgré un nombre non négligeable de données manquantes pour certains items, elle
reste la plus grosse population décrite a I'heure actuelle dans la littérature avec une
méthode de recueil de données rigoureuse, standardisée, multicentrique, représentative de
la population nationale.

Notre travail montre que la qualité de vie a 6 ans des enfants opérés en France d’'une
atrésie de I'cesophage est bonne. En effet, les scores médians retrouvés dans I'estimation
de la qualité de vie par les enfants et leurs parents sont respectivement de 80/100 et
78,4/100.

Ces scores sont comparables a ceux retrouves dans d’autres travaux réalisés sur la
qualité de vie dans I'AO avec I'échelle PedsQL 4.0. Dans deux précédentes études
monocentriques francaises, le score global de qualité de vie était respectivement de
76,8/100 (score parental) chez les enfants d’'une cohorte agés de 5 a 8 ans, et de 80/100
chez 57 enfants agés d’en moyenne 13 ans (61,70). Ces scores etaient comparables a celle
d'un groupe de référence d’enfants du méme age en bonne santé pour la premiere étude
mais significativement altérés par rapport aux enfants de la population pédiatrique générale
(respectivement 80/100 vs 84/100, p<0.05). Cette différence pourrait s’expliquer par des
disparités dans les caractéristiques de base des populations étudiées (plus de deux tiers de
malformations associées chez Legrand et al. qui montrent une différence significative de
qualité de vie dans I’AO par rapport a une population saine, contre a peine la moitié dans
les travaux de Lepeytre et al.).

Dans I'étude de Flieder et al. sur la qualité de vie de patients agés de 2 a 18 ans

opérés d'une AO en Suéde et en Allemagne, le score parental total de qualité de vie était



de 79,4/100, mais significativement inférieur a celui d’'une population du méme age en
bonne santé (82,7/100, p =0,02) (73). L'analyse des scores par nationalité avait permis
d’expliquer cette différence par une différence de qualité de vie entre les deux pays, aux
dépends des Allemands (73).

Dans le champ des maladies chroniques, les chiffres de qualité de vie dans I’'AO chez
'enfant sont meilleurs que pour d’autres maladies chroniques plus fréquentes comme
I'asthme par exemple. Ainsi Varni et al. ont mis en évidence un score global de qualité de
vie moyen de 74,7/100 (n=403) chez des enfants asthmatiques contre 82,8/100 dans une
population saine (n=376) (74). Besbes et al. ont rapporté un score total moyen de qualité

de vie de 74/100 dans une cohorte de 57 enfants suivis pour diabéte de type 1 (75) .

Nous avons choisi d’utiliser I'échelle de qualité de vie PedsQL 4.0, échelle générique,
potentiellement moins adaptée a I'évaluation de la qualité de vie dans 'AO qu’une échelle
spécifique. Au moment du recueil de données, pour rappel, aucune échelle spécifique

d’évaluation de la qualité de vie dans I'AO n’avait encore été validée en francgais.

Nos résultats de qualité de vie peuvent en partie s’expliquer par le phénomene de
coping?, concept développé depuis les années 1990 : avec I'évolution de leur maladie dans
le temps, les patients mettent en place des stratégies pour passer au-dela des symptdomes
engendrés par leur condition particuliere (76). Dans I'AO, ces stratégies ont déja fait I'objet
d’études, notamment sur la prévalence et leur réle dans les apports nutritionnels dés la
petite enfance (64,77,78). Diverses situations étaient concernées, comme les repas, la
communication sur l'état de santé, la perception de soi devant des symptdbmes
potentiellement génants, I'apparence corporelle, la participation aux activités physiques, le

sommeil, le temps passé a I'hdpital, la potentielle stigmatisation sociale et la prise de

4 de l'anglais « to cope with », faire face
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meédicaments (77). Neuf stratégies ont été identifiées dans un panel d’enfants atteints d’AO
agés de 2 a 17 ans et leurs parents: la résolution de problémes, I'évitement, la
reconnaissance de la responsabilité, la confrontation, la recherche d’un soutien social,
I'expression émotionnelle, la mise a distance, I'acceptation et la récompense positive (les
trois dernieres stratégies étant rarement retrouvées chez les plus jeunes). La stratégie la
plus communément retrouvée chez les adolescents est la mise a distance (77), renforcant
I'idée que les adolescents peuvent montrer une certaine fébrilité vis-a-vis de leur maladie

chronique en cette période de changements, ce qui est notamment fréquemment évoqué

pour le diabete (79), quand les plus jeunes sollicitent davantage le soutien parental (64).

Dans notre étude, la concordance globale parent/enfant est modérée (ICC 0,47

(1C95% [0,36 ; 0,57]). Pour les sous-catégories de score de capacité émotionnelle et
scolaire, elle est également modérée, et faible pour les scores de capacité physique et
emotionnelle. Cependant, la corrélation est significative, soutenant le fait que les similitudes
de score ne sont pas liées au hasard.
Une différence de score parent/enfant n’'indique cependant pas si 'un des répondants a
raison ou tort mais est en partie la conséquence des croyances de chacun sur la santé et le
bien-étre d’un individu (80). Kramer et ses confreres évoquent plusieurs raisons pour
expliquer les différences d’évaluation entre un parent et son enfant sur I'évaluation de
I'impact fonctionnel (surtout chez I'adolescent) : une interprétation différente des questions
par les parents et les enfants, un manque de conscience parentale des comportements des
enfants, des seuils différents pour chacun de ce qui pourrait étre considéré comme
problématique (81).

Ainsi, d’autres études menées dans I’AO ont mis en évidence un accord mere/enfant
pauvre a modéré mais un accord pere/enfant modéré a excellent (82). Flieder et al.

rapportent une meilleure qualité de vie liée a la santé chez les enfants par rapport a celle
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rapportée par les parents sur les versants émotionnel, psychosocial et le score total de
qualité de vie (73). Une autre étude menée par Witt et al. retrouve un meilleur score social
chez les péres que chez les meres, ce qui pourrait &tre mis sur le compte du fait que les
meres recgoivent plus souvent les confidences de leurs enfants (83). Dans le cadre de cette
étude, nous n'avons toutefois pas l'information sur l'identité du parent répondeur. Cette
donnée aurait pu étre intéressante dans la mesure ou les relations d'un enfant avec son

parent peuvent étre influencées par le sexe (80).

Les enfants opérés a la naissance d’'une AO de type | n'ont pas une qualité de vie
plus altérée que les enfants opérés d’un autre type d’AO. Cette donnée est originale car une
altération de la qualité de vie aurait pu étre attendue dans ce groupe de patients, dont
I'évolution clinique est plus souvent compliquée. Ces patients ont a court terme un risque
plus élevé d'événements post-opératoires, comme les fuites ou les sténoses
anastomotiques par exemple, et un recours plus fréquent a la nutrition entérale (84,85). A
moyen terme, la morbidité respiratoire et digestive (infections respiratoires basses, RGO...)
est également plus importante chez ces patients (85,86). Les phénomeénes de coping
peuvent expliquer en partie I'absence de différence entre ces deux groupes a I'dge de 6 ans
(77), avec par exemple, une amélioration de la perception de I'enfant et de sa famille des
difficultés rencontrées au quotidien, notamment au cours des repas.

Bairdan et ses confreres ont mis en évidence dans leur étude de cohorte
rétrospective sur 229 patients que les patients avec une AO long gap avaient moins souvent
de malformations associées que les enfants avec un autre type d’AO (87). Ceci souléve
ainsi la question de la place plus importante dans I'histoire naturelle de la maladie des autres
malformations s’associant aux troubles fonctionnels et de motricité cesophagienne observés

chez les patients suivis pour une AO.
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On peut également imaginer I'influence positive sur le devenir de ces enfants d’'un
suivi plus rapproché (dilatations itératives, par exemple) comparativement a d’autres
potentiellement moins fréquemment rassurés par une consultation médicale réguliere.

Méme si les arguments sont nombreux pour une moins bonne qualité de vie a court
terme dans 'AO de type |, il n’existe a notre connaissance aucune étude de qualité de vie
dans I'AO dans la toute petite enfance exclusivement, la plupart des études ciblant des

catégories d’age plus larges (61-63,70).

L’atteinte respiratoire était le seul facteur associé a une altération de la qualité de vie
a 6 ans. Ainsi, les enfants ayant eu un traitement de fond a visée respiratoire & 1 an étaient
plus a risque d’avoir une qualité de vie altérée a I'age de 6 ans (p=0,045). De plus, les
enfants ayant eu des symptdmes respiratoires et une exacerbation respiratoire dans I'année
précédant I'évaluation avaient plus souvent une qualité de vie altérée (respectivement
p=0,007, et p=0,017). Il n’y a pas d’influence des caractéristiques de base des patients sur
la qualité de vie a moyen terme, ce qui a déja été montré dans d’autres études.

La morbidité respiratoire dans 'AO est loin d’étre insignifiante. Plus de 50% des
réadmissions dans I’AO sont liées a une cause respiratoire (113). Selon Gischler et al, prés
de 3/4 des enfants avec une AO ont présenté au moins 5 infections respiratoires basses
avant 5 ans (114). Aux explorations fonctionnelles respiratoires (EFR), les patients peuvent
présenter aussi bien des troubles obstructifs que des troubles restrictifs avec dans moins
de la moitié des cas des atteintes de la capacité pulmonaire totale (115,116). A plus long
terme, la littérature est plutdt partagée, car si certaines études décrivent une aggravation de
la fonction respiratoire avec l'age (116—-118), d'autres ne retrouvent pas d'augmentation de
la morbidité respiratoire (113). L’application des recommandations de suivi
multidisciplinaire, notamment en pneumopédiatrie, est mise en question. Par exemple, en

2013, une étude transversale monocentrique marseillaise sur une cohorte de 44 enfants
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opéreés entre 1999 et 2009 a montré qu’avant 6 ans, deux tiers des patients n’avaient jamais
vu de pneumopédiatre, et que les endoscopies digestives itératives constituaient un temps

essentiel de rencontre avec un gastropédiatre (70).

Aucun des facteurs liés a une complication digestive que nous avons testés n’était
associé a une altération de la qualité de vie, contrairement a de précédentes études ou un
antécédent de gastrostomie, d'hospitalisation pour motif digestif ou de RGO étaient
associés a une moins bonne qualité de vie dans I'AO (70).

Chez l'adulte, I'impact de la dysphagie sur la qualité de vie est variable selon les
études et les échelles de qualité de vie utilisées, avec 8 a 36% de limitation physique selon
les séries. Des travaux ont montré une altération de la qualité de vie chez les patients qui
se plaignaient d’'une dysphagie, avec des anomalies plus fréquentes de motricité digestive
a la manométrie cesophagienne (88). Cependant, la qualité de vie globale est plut6t
considérée par les adultes comme bonne, avec une HRQOL basse (questionnaire 36-item
Health Survey Form) pour 15% (n=19) de la cohorte de 128 adultes suivis pour une AO.
Cette proportion de patients avec une qualité de vie altérée est retrouvée dans d’autres
travaux, notamment dans une cohorte internationale de 1100 patients issus de 25 pays
(89,90).

Nous pouvons imaginer dans ce cas la mise en place progressive de stratégies de
coping et l'intégration de symptédmes dans la normalité des patients. Ainsi, un dixieme des
73 enfants de la cohorte étudiée par Rozensztrauch et al. avaient besoin de plus de 30
minutes pour consommer leur repas, et pourtant, moins de la moitié des enfants rencontrant
des difficultés pour avaler le bol alimentaire les évoquaient avec leur médecin spontanément

(91).
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L’'impact des symptomes respiratoires semble plus important sur la qualité de vie que
les symptébmes digestifs qui, a la différence des symptdmes respiratoires, sont fonctionnels,
présents de facon continue des la naissance et de maniére stable dans le temps. Les
stratégies de coping sont potentiellement plus difficiles a mettre en place pour des
symptbmes respiratoires plus discontinus et pourvoyeurs de consommation
médicamenteuses. Lauby et al. se sont intéressés a la qualité de vie d’'une cohorte
multicentrique réunissant 78 enfants francais atteints de pneumopathie interstitielle diffuse,
et ont associé a un moins bon score de qualité de vie (échelle PedsQL 4.0), en plus d’une
expression extra-pulmonaire de la maladie et la nécessité d’'un support nutritionnel, la
nécessité d’'une oxygénothérapie longue durée et un nombre de traitements oraux
importants (92). Une étude hongroise sur la qualité de vie d’enfants souffrant d’asthme ou
de mucoviscidose retrouve ce dernier facteur, avec une moins bonne qualité de vie dans le
cadre de la mucoviscidose (80,2/100 vs 74,7%), ou la prise de médicaments quotidienne

peut étre conséquente (93).

Selon les parents, la présence d’anomalies orthopédiques est associée a une
altération de la qualité de vie. A notre connaissance, c’est la premiere fois que cette
complication est associée a une altération de la qualité de vie. Ces anomalies, bien que
fréquentes (25 a 65% selon les séries) (94-96), ne sont pas ou peu associés a une altération
de la qualité de vie chez I'enfant dans la littérature, pour des enfants (puis des adolescents)
qui auront au minimum besoin d’'une prise en charge en kinésithérapie. Dans une cohorte
de 45 patients suivis pour AO d’age moyen de 36 ans dans I'étude conduite par Sistonen et
al, lincidence de la scoliose clinique était de 54% et a I'examen radiologique de 56% (97).
Une étude norvégienne de 2022 a mis en évidence dans une cohorte de 67 adolescents
opérés d'une AO une capacité d'exercice sous maximale significativement réduite par

rapport a des valeurs de référence, avec une scoliose supérieure a 20° liée a une activité
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physique réduite, et les anomalies musculo-squelettiques associées a des compétences
motrices altérées (98). Ceci impacte la qualité de vie dans diverses dimensions : la santé
physique, I'aspect social de la participation a une activité sportive, ou encore le
développement cognitif (dont font partie le développement du langage, la mémoire de travail
et I'attention) (99). Ces résultats, significatifs uniquement chez les parents, sont a prendre
avec précaution méme si I'on retrouve dans la littérature sur la scoliose idiopathique des
adolescents une altération de la qualité de vie sur divers plans (moteur, social, scolaire,

douleur) (100).
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Conclusion

La qualité de vie a moyen terme des enfants opérés a la naissance d’une atrésie de
I'cesophage est bonne d’aprés les enfants comme leurs parents, y compris dans I'AO de
type I.

Les symptdomes et complications respiratoires, moins sensibles aux phénomeénes
d’adaptation que les symptomes digestifs, sont les seuls qui semblent influencer
négativement la qualité de vie. Cependant, les phénomenes digestifs les plus impactants
sur la qualité de vie sont essentiellement fonctionnels et n’ont pas de traitement particulier.

La qualité de vie requiert une attention particuliere lors du suivi de ces patients au

long cours, idéalement avec une échelle spécifique a la pathologie.
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Annexes

Annexe 1. Registre RENATO : Fiche de recueil initial

REGISTRE EPIDEMIOLOGIQUE DE L’ATRESIE DE L’ESOPHAGE
FICHE DE RECUEIL INITIAL

Code Patient (Numéro centre — numéro inclusion) bl

| Refus des parents de participer au registre [ |

| Identification

Date de naissance T

1°® Lettre(s) Nom |....ll....| Prénom |....l...|

Sexe: M []

FLJ

(Ne rien inscrire dans ce cadre. réservé Centre de Référence)

Maternité d’origine

Date de diagnostic RS RR  T T

Date

Fiche validée par

Code Postal commune de résidence [ —— semtre
[ Anténatal

Grossesse spontanée ] Oui I Non ] Inconnu
Grossesse Gémellaire ] Oui I Non
Grossesse multiple (> 2) ] oui ] Non
Diagnostic suspecté ] oui [ JNon
Echographie ] Oui [JNon
IRM [] Oui [ Non [ Inconnu
Cul de Sac supérieur visible [] Oui [ Non [] Inconnu
Vomissement ou mouvement de déglutition [_] Oui [ ] Non [] Inconnu
Hydramnios ] Oui I Non ] Inconnu
Anomalies estomac (petit ou non vu) ] Oui [JNon ] Inconnu
Amniocentése [] Oui []Non [] Inconnu

Consultation spécialisée anténatale [] Oui [ Non [ Inconnu

Transfert in utero [] Oui [ Non [ Inconnu
Si oui, motif du transfert :
Pour suspicion d’atrésie de I’oesophage ] Oui I Non
Pour autre motif [] Oui [ Non

Si autre motif de transfert in utero, préciser

Transfert aprés la naissance [] Oui [ ] Non

Antécédents familiaux d’atrésie de I’cesophage ] Oui I Non ] Inconnu

Si oui, [_] Pére [] Meére ] Fratrie

Centre de Référence des Congénit et ives de I’eesophage — Hopital Jeanne de Flandre 59037 LILLE Cedex
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Antécédents familiaux VACTERL ] Oui [JNon [] Inconnu
Antécédents familiaux d’autres malformations ] Oui [JNon [] inconnu
8i ATCD de malformations, préciser
| Naissance
Poids (g) S O Taille (cm) bkl Terme (SA)  bummbuum
Apgar 5’ [FN Apgar 10’ [T
Age de la mére a la naissance [
| Malformations associées
L] Oui [J Non
Si oui, lesquelles [] Neurologiques [] Rénales [J cardiovasculaires

[] Anomalies extrémités

[] Costo-vertébrale

[] Ano-rectale

[] Autre anomalic*

[] Génito-urinaire

Caryotype [] Réalisé [[] Non réalisé [J Inconnu
[] Normal [] Anormal [] Inconnu
Association syndromique
[J VACTERL [J CHARGE [] Autre* [ sans association syndromique
*Si autre, préciser
| Caractéristiques de la malformation oesophagienne
Type d’atrésie : classification de Ladd* On Ou O Ov
Diastéme [] Oui [JNon [] Inconnu
Sténose congénitale [] Oui [JNon [] Inconnu
Longueur du défect oesophagien (mm) |I......L.....l
Intervention correctrice de la malformation oesophagienne
Anastomose oeso-oesophagienne [ ] Oui [ Non Date |,y vt bt
Standard [] Oui [JNon [] Inconnu
Tension [] Oui [JNon [] Inconnu
Artifice d’allongement [] Oui [JNon [] Inconnu
Livaditis [] Oui [JNon [] Inconnu
Ascension gastrique [ Oui [JNon [] Inconnu
Technique de Foker [] Oui [JNon [] Inconnu
Trachéoscopie préopératoire [ oui [J Non [J Inconnu
Thoracotomie O oui [JNon [ mnconnu
Thoracoscopie [] Oui [JNon [] Inconnu
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Autre(s) intervention(s) correctrice(s)

Oeso-cervicostomie

Plastie colique

Tube gastrique

[ Oui
[] Oui
[J oui

[JNon
[JNon
[J Non

[J Inconnu

Date
Date

Période post opératoire précoce

Durée de la ventilation endotrachéale (jours)

Durée de la ventilation non invasive (jours)

Age sevrage O, thérapie (jours)

Gestes associés ou autres interventions

Gastrostomie [J oui [J Non Date | L VL L VoL L . | |
Intervention anti-reflux [J oui [J Non Date | |, L L L \
Aortopexie [J Oui [J Non Date |40 bl et )
Premiére sortie a domicile
Alimentation orale [J Oui [JNon
Nutrition entérale [J Oui [JNon
Traitement :  Prokinétique [] Oui [JNon [] Inconnu
Antisecrétoire [] Oui [JNon [] Inconnu
Traitement inhalé [ Oui [JNon [] Inconnu
Date de la sortie ) L . [] Pas de sortie
Date derniéres nouvelles \ R Leoeeideeeideed
Vivant [_] Décédé [] Perdu de vue [_] Autre [_]
Si autre, préciser :
Cause du déces :
Fiche remplie le L oL o L 1 , Par

Signature

Appendice

: Classifications anatomiques

¥

¥

s

NB:
Le type IV de Ladd
correspond a la fistule

LADD*

I

I

sur la bronche souche
droite et pas sur la
\4 caréne, il est considéré
comme un type Il
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Annexe 2. Registre RENATO : Fiche de recueil a 1 an

REGISTRE EPIDEMIOLOGIQUE DE L’ATRESIE DE L’'OESOPHAGE

FICHE DE RECUEIL A 1 AN
Code Patient (Numéro centre - numéro inclusion) [ | -1 J | | (ne rien inscrire ci-contre, réservé Centre de Référence)
Initiale(s) Nom t..cct - (L.ooad) Prénom t......s - (L......s)
Date de naissance : vt bediid Lo b de k)
Complications avant I'dge d’un an
Réperméabilisation fistule : [ Oui 1 Non [ Inconnu
Sténose anastomotique symptomatique : U Oui 1 Non [ Inconnu
Dilatation cesophagienne : [ Oui (1 Non [ Inconnu
Date 1ére dilatation : S SO OO TSN SO TN WO TN S

Date derniére dilatation :

Nombre de dilatations au total : L]

Hospitalisations pendant la premiére année de vie

Gestes opératoires :

Chirurgie antireflux : L] Oui [ Non [ Inconnu
Date 1 1 1L 1 1oL 1 1 1 |
Gastrostomie : O Oui [ Non [ Inconnu
Date L 1. 1 L 1. ] 1. 1 1. L 1
Aortopexie : [ Oui 1 Non [ Inconnu
Date
1. 1 J L 1 J L L 1 1 ]
Récidive fistule : O Oui O Non [ Inconnu
Date L 1 1L 1 1L ) L L |
2014 CRACMO - hopital Jeanne de Flandre Avenue Eugéne Avinée 59037 Lille cedex http://CRACMO.chru-lille.fr 1
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Traitement type I

Coloplastie : I:l Oui I:l Non
Date L L 1oL 1 1L L L 1 |

Transposition gastrique : D oui I:l non
Date 1 1 1oL 1 1L L 1 L |

Autre type d’intervention :

Hospitalisation n°® 1

Motif principal : D AO Malformations associées D Autres motifs I:l

Durée (jours): e

Détails du motif de I'hospitalisation n°1:

Hospitalisation n°2

Motif principal: D AO Malformations associées D Autres motifs I:l

Durée (jours) : et

Détails du motif de I'hospitalisation n°2:

Hospitalisation n°3

Motif principal: D AO Malformations associées D Autres motifs I:l

Durée (jours) : S

Détails du motif d’hospitalisation n°3:

Hospitalisation n° *...

*Si plus de 3 hospitalisations merci de dupliquer cette page et remplir pour chaque
hospitalisation les mémes rubriques
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CROISSANCE

A 6 mois (précisez date consultation) :

L 1 1L 1 1L ! L ! | Poids (g) L

A 12 mois (précisez date consultation) :

beodd leeedeed ek Poids (g) .

ALIMENTATION (al'dge d’'1 an)
Alimentation orale « standard » exclusive
Régime enrichi ou complément alimentaire

Nutrition entérale en cours

...... S ST W W—

...... S ST SN W

I:l Oui
D Oui
D Oui

Antécédents de nutrition entérale au cours de la 1ére année :

Traitement de fond a visée respiratoire :

Détailler nom des molécules :
Dysphagie, blocage alimentaire

RGO prouvé (endoscopie et/ou pH-métrie)

SYNTHESE

D Oui
I:l Oui

D Oui
I:l Oui

Vivant I:l Décédé I:l Perdu de vue I:l

Date du déces L 1 1oL Il 1o 1 L 1 |

Taille (cm)  luwbnd

Taille (cm) Lol

I:l Non
D Non
D Non

D Non
I:l Non

D Non
I:l Non

I:l Inconnu
I:l Inconnu

D Inconnu

I:I Inconnu

I:l Inconnu

I:l Inconnu

I:l Inconnu

Cause du déces :

Date remplissage : ...ty Locolicd tedebed

Nom

Signature
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Annexe 3. Cohorte nichée COMAD 6 : Fiche de recueil a 6 ans

FICHE DE RECUEIL DE DONNEES DU DEVENIR A SIX ANS DES
ATRESIES DE L'GESOPHAGE

- —
I ....... L ...... l Numéro d’inclusion I ....... I ....... l ...... l

L1 L]

J—;
découvertes aprés I’age d’un an
O O O
de 'oesophage O O
y—/
O O
O O
y—/
Date de I'ablation /. /
O O
O O
prouvé (pHmétrie, endoscopie,...) O O
O O
O O
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Registre COMAD Initiales :

IN° du centre : IN® d’inclusion :

Cadre réservé au Centre de Référence

+ Impédancemétrie :

O ou O non Sioui, Date de limpédancemétrie :

Résultats impédancemétrie RGO pathologique (acide ou non) : O oul

« RGO opéré : O ou
Sioui: Type chirurgie : Nissen : O ou
Toupet : D oul
Sioui: Endoscopie : O ou

Laparoscopie : O ou

Date de l'intervention : /. /.

Complications de l'intervention : D oul
Dumping Syndrome : O oul
Gas bloat syndrome : O ou
Dysphagie * : O ou

*(

Aggravation ou apparition d’'une dysphagie nécessitant une dilatation cardiale)

NON

NON

NON
NON
NON
NON

DM
DM
DM
DM

OoOooOoo O o
oooao

O non DM
O non DM
O non DM
O non DM

OO0 O0O00

Récidive du RGO : O ou O non DM
Autre intervention antireflux : D oul D NON DM
Intervention de Bianchi : O ou O non DM
Nombre total d’interventions anti reflux : |||
Endoscopie :
« FOGD réalisée : O ou O non
Sioui : Date de la derniére FOGD : /. /
Résultat : D Normale D Oesophagite ulcérée macroscopique
D Béance cardiale D Hernie Hiatale
* Biopsies oesophagiennes : O Oul O NON
Sioui : Resultat: [ Normales O Oesophagite

El Oesophagite éosinophiles El Métaplasie gastrique du bas cesophage

D Métaplasie intestinale du bas cesophage

* Infiltration éosinophile de I'cesophage (>15) & au moins 2 niveau de I'cesophage sous IPP depuis au moins 2 mois
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Registre COMAD Initiales :

IN° du centre : IN® d’inclusion :

Cadre réservé au Centre de Référence

Reperméabilisation de la fistule oeso-trachéale :

D oul D NON Date du diagnostic : /- /
Sténose anastomotique* : O ou O non
Sioui : Date de la 1% dilatation : /. /.
Date de la derniére dilatation : /. /

Nombre total de dilatation : | __|_ |

*Rétrécissement de 'anastomose endoscopique ou radiologique conduisant a une dilatation

Mode de dilatation : Ballonnets |:| oul D NON D DM
Bougies de Savary O ou O non O owm
Autre technique O ou Onon O owm

¢ Traitement spécifique de la sténose :

Application de Mitomycine C : D oul D NON D DM
Injection de corticoides retard au niveau de la sténose : |:| oul D NON D DM
Stent : O our Onon  [Oowm
Chirurgie de la sténose : O ou O non Date : yA—

ETAT NUTRITIONNEL LORS DE LA CONSULTATION

Poids : l...l..l, L..lKg Taille: L...l...l..l cm

Tailledupére: | l..L..1 cm Tailledelameére: L.l L.l cm

Alimentation : Orale exclusive : O oul O non
Orale et nutrition entérale : D Oul D NON
Nutrition entérale exclusive : O ou O non

52



Annexe 4. Carte des centres de compétence CRACMO




Annexe 5. Questionnaire PedsQL 4.0 : rapport sur le jeune enfant

N° du participant :

Date :

PedsQL"

Questionnaire sur
la Qualité de Vie en Pédiatrie

Version 4.0 - frangais

RAPPORT sur le JEUNE ENFANT (5 &4 7 ans)

Instructions destinées a I'enquéteur :

Je vais te poser des questions sur des choses qui peuvent étre un probléeme pour
certains enfants. Je voudrais savoir si ces choses sont un probléme pour toi.

Montrez la feuille de réponses a I'enfant et indiquez les réponses au fur et a8 mesure.
Si ce n'est jamais un probléme pour toi, tu me montres le visage qui sourit.
Si c'est quelquefois un probléme pour toi, tu me montres le visage du milieu.

Si c'est presque toujours un probléme pour toi, tu me montres le visage qui est triste.

Je vais lire chaque question. Montre-moi un visage pour me dire si c'est un probléme
pour toi. Essayons une fois avant pour voir.

Jamais Quelque Presque
fois toujours
Est-ce que c'est dur pour toi de claquer des

doigts ? I:I @ ®

Demandez a I'enfant de claquer des doigts afin de voir s'il/elle a répondu correctement a la
guestion. Répétez la question si I'enfant montre une réponse qui est différente de ce qu'il/elle
fait.

PedsQL 4.0 - (5-7) Copyright © 1998 JW Varni, Ph.D.
APRIL 2003 Tous droits réservés - Reproduction interdite



PedsQL 2
Pense a comment tu vas ces derniéres semaines. Ecoute bien chaque phrase et dis-
moi si c'est un probléme pour toi.

Apres avoir lu I'énoncé, montrez la feuille de réponses. Si I'enfant hésite ou semble ne pas savoir
comment répondre, lisez les choix de réponses tout en montrant les visages.

LA CAPACITE PHYSIQUE (problémes avec...) Jamais | Quelque- | Presque
fois toujours

1. Est-ce que pour toi c'est dur de marcher ? 0 2 4

2. Est-ce que pour toi c'est dur de courir ? 0 2 4

3. Est-ce que pour toi c'est dur de faire du sport ou de l'exercice ? 0 2 4

4. Est-ce que pour toi c'est dur de soulever un objet lourd ? 0 2 4

5. Est-ce que pour toi c'est dur de prendre un bain ou une 0 2 4
douche ?

6. Est-ce que pour toi c'est dur d'aider dans la maison (comme 0 2 4
ramasser tes jouets) ?

7. Est-ce que tu as mal quelque part ? (Ou ? ) 0 2 4

8. Est-ce qu'il t'arrive d'étre trop fatigué(e) pour jouer ? 0 2 4

Souviens-toi, tu dois me dire si ces choses ont été un probléme pour toi ces derniéres semaines.

L'ETAT EMOTIONNEL (problémes avec...) Jamais | Quelque- | Presque
fois toujours
1. Est-ce que tu as peur ? 0 2 4

2. Est-ce que tu es triste ?

3. Est-ce que tu es en colere ou énerveé(e) ?

4. Est-ce que tu as du mal a dormir ?

5. Est-ce que tu t'inquietes de ce qui va t'arriver ?

o|Oo|Oo|Oo
NIN[IN N
NN R

LES RELATIONS AVEC LES AUTRES (problémes avec...) | Jamais | Quelque- | Presque

fois toujours

1. Est-ce que tu as du mal a t'entendre avec les autres enfants ? 0 2 4
2. Est-ce que les autres enfants disent gqu'ils ne veulent pas jouer 0 2 4

avec toi ?
3. Est-ce que les autres enfants se moquent de toi ? 0 2 4
4. Est-ce que les autres enfants peuvent faire des choses que tu 0 2 4

ne peux pas faire ?
5. Es@-ce gue c'est dur pour toi de suivre les autres enfants quand 0 2 4

tu joues avec eux ?
L'ECOLE (problémes avec...) Jamais | Quelque- | Presque

fois toujours

1. Est-ce que tu as du mal a écouter en classe ? 0 2 4
2. Est-ce que tu oublies des choses ? 0 2 4
3. Est-ce que tu as du mal a faire tous tes devoirs a I'école ? 0 2 4
4. Est-ce que tu manques |'école parce que tu ne te sens pas

bien ? 0 2 4
5. Est-ce que tu manques I'école parce que tu dois aller chez le 0 2 4

docteur ou a I'hndpital ?
PedsQL 4.0 — (5-7) Copyright © 1998 JW Vami, Ph.D.
APRIL 2003 Tous droits réservés - Reproduction interdite
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Est-ce que c'est un probleme pour toi ?

Jamais Quelquefois Presque toujours

1

PedsQL 4.0 — (5-7) Copyright © 1998 JW Varni, Ph.D.
APRIL 2003 Tous droits réservés - Reproduction interdite
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Annexe 6. Questionnaire PedsQL 4.0 : rapport parents pour les

jeunes enfants (5 a 7 ans)

N° du participant :

Date :

PedsQL"

Questionnaire sur
la Qualité de Vie en Pédiatrie

Version 4.0 — frangais

RAPPORT PARENTS pour les JEUNES ENFANTS (5 a 7 ans)

INSTRUCTIONS

Sur la page suivante, vous trouverez une liste de choses qui peuvent
représenter un probleme pour votre enfant. Veuillez indiquer si ces choses ont
été un probléme pour votre enfant au cours du MOIS DERNIER en entourant :

si ce n'est jamais un probléme

si ce n'est presque jamais un probleme
si c'est parfois un probleme

si c'est souvent un probleme

si c'est presque toujours un probleme

A OWON=_O

Il n'y a pas de réponses justes ou fausses.
Si vous ne comprenez pas une question, n'hésitez pas a demander.

PedsQL 4.0 — Parent (5-7) Copyright © 1998 JW Varni, Ph.D.
F:\INSTITUT\CULTADAP\PROJECT\ph1911\Question\FINAL\Parent report\PedsQL4-PYC-fraq.doc-18/04/2003 Tous droits réservés - Reproduction interdite
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pour votre enfant ?

PedsQL 2
Au cours du MOIS DERNIER, les choses suivantes ont-elles représenté un probléme

LA CAPACITE PHYSIQUE (problémes avec...) Jamais | Presque | Parfois | Souvent | Presque
jamais toujours

1. Marcher plus loin qu'un paté de maisons (100 m) 0 1 2 3

2. Courir 0 1 2 3 4

3. Faire du sport ou de I'exercice 0 1 2 3 4

4. Soulever un objet lourd 0 1 2 3 4

5. Prendre un bain ou une douche tout(e) seul(e) 0 1 2 3 4

6. Aider dans la maison, comme ramasser ses jouets 0 1 2 3 4

7. Ressentir des douleurs 0 1 2 3 4

8. Manquer d'énergie 0 1 2 3 4

L'ETAT EMOTIONNEL (problémes avec...) Jamais | Presque | Parfois | Souvent| Presque
jamais toujours

1. Avoir peur 0 1 2 3

2. Se sentir triste ou déprimé(e) 0 1 2 3 4

3. Etre en colére ou énervé(e) 0 1 2 3 4

4. Avoir du mal a dormir 0 1 2 3 4

5. S'inquiéter de ce qui va lui arriver 0 1 2 3 4

LES RELATIONS AVEC LES AUTRES (problémes avec...)| Jamais | Presque | Parfois | Souvent | Presque
jamais toujours

1. S'entendre avec les autres enfants 0 1 2 3 4

2. Les autres enfants ne veulent pas étre son ami 0 1 2 3 4

3. Les autres enfants se moquent de lui/d'elle 0 1 2 3 4

4. N'est pas capable de faire des choses que d'autres

enfants de son age peuvent faire 0 ! 2 3 4
5. Suivre le rythme des autres enfants quand il/elle joue 0 1 2 3 4
avec eux

L'ECOLE (problémes avec...) Jamais F:resq_ue Parfois | Souvent Pre_sque
jamais toujours

1. Etre attentif(-ive) en classe 0 1 2 3

2. Oublier des choses 0 1 2 3 4

3. Réussir a faire toutes les activités a I'école 0 1 2 3 4

4. Manquer I'école parce qu'il/elle ne se sent pas bien 0 1 2 3 4

5. Manquer I'école parce qu'on I'emmene chez le 0 1 2 3 4

médecin ou a I'hopital

PedsQL 4.0 — Parent (5-7)

FAINSTITUT\CULTADAP\PROJECT\ph1911\Question\FINAL\Parent report\PedsQL4-PYC-fraq.doc-18/04/2003
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Annexe 7. Facteurs prédictifs d'une altération de la qualité de vie a
I'age de 6 ans selon les parents.

Score total 280 Score total <80 p-value
N =101 N =129

Sexe Masculin, n (%) 59 (58,4) 79 (61,7 0,61
Prématurité, n (%) 35 (35,7) 53 (42,4) 0,31
PAG, n (%) 7(7,4) 18 (14,9) 0,092
AO type | selon LADD, n (%) 6 (6) 8 (6,5) 0,88
VACTERL, n (%) 17 (16,8) 18 (14) 0,55
Existence d’'une malformation 37 (37,4) 42 (32,8) 0,47
associée, n (%)
Existence d’une malformation 26 (26,3) 28 (21,9) 0,44
cardiaque associée, n (%)
Anastomose standard, n (%) 88 (91,7) 105 (86,8) 0,25
Anastomose retardée, n (%) 2(2,1) 4 (3,2) NA : effectif < 8
Anastomose sous tension, n (%) 24 (24,5) 42 (33,3) 0,15
Durée de la premiére hospitalisation, 23 (15;69) 28 (15 ; 55) 0,80
médiane (Q1 ; Q3)
Sténose anastomotique a 1 an, n (%) 18 (20,9) 22 (21,4) 0,94
Réparation fistulaire a 1 an, n (%) 0 (0) 4 (4,5) NA : effectif < 8
Prise d’un traitement de fond 21 (32,3) 23 (29,9) 0,75
respiratoirea 1 an, n (%)
Dysphagie a1 an, n (%) 11 (14,9) 12 (13,8) 0,85
RGO a1lan,n (%) 9(13,6) 16 (22,9) 0,17
GPE alan,n (%) 13 (16,9) 20 (21,7) 0,43
Chirurgie anti-reflux a1 an, n (%) 8 (9,3) 12 (11,7) 0,60
Dénutrition a 1 an, n (%) 9 (16,4) 12 (16,2) 0,98
Retard statural a1 an, n (%) 9 (16,4) 18 (25) 0,24

PAG : Petit poids pour I'Age Gestationnel, AO : Atrésie de I'CEsophage, VACTERL (anomalies vertébrales,
anorectales, cardiaques, atrésie de I'cesophage, fistule ceso-trachéale, anomalies rénales et des membres),
RGO : Reflux Gastrocesophagien, GPE : Gastrostomie per endoscopique
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au sein du registre national de I'AO, nous avons mené une étude de cohorte prospective,
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Résultats — Deux cent trente patients étaient inclus. La qualité de vie globale médiane a
6 ans pour les enfants porteurs d’'une AO était de 80/100 (69,7-89,2), et le score total parental
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facteur significativement associé a une altération de la qualité de vie (p=0,045). A 6 ans, des
symptémes respiratoires et la survenue d'au moins une exacerbation respiratoire dans l'année
précédente étaient significativement associés a une altération de la qualité de vie pour les enfants
(respectivement p=0,007 et p=0,017) ; I'évaluation parentale retrouvait ces deux facteurs ainsi
gue la présence d’anomalies orthopédiques (respectivement p=0,001 ; p=0,009 et p=0,026).

Conclusion — Notre étude montre que la qualité de vie a 6 ans dans 'AO est bonne,
soulignant l'efficacité des mécanismes adaptatifs tels que le coping a une condition médicale
chronique depuis la naissance.
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