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RI~SUMI~ 

La t racheobronchomalacie  pr imaire  (TBM) est une maladie 
assez commune  du jeune enfant secondaire/ t  une insuffisance 
de matura t ion  de cartilage t rachaobronchique.  I] faut 6voquer 
ce diagnost ic  devant  une  toux t rachdale  caverneuse et un  
, wheezing ,, chronique de survenue retard~e apr~s la nais- 
sance (no tamment  fi ta suite d 'une infection virale) et rebelle 
aux t rai tements  anti  asthmatiques.  Des signes physiques refl& 
tan t  une  a t te inte  ana tomique  des voles adr iennes hautes,  
n o t a m m e n t  l 'absence de distension et de signes de retraction 
sont  6vocateurs du diagnostic.  L 'examen clef pour  le dia- 
gnostic est la fibroscopie bronchique souple sous anesth6sie 
locale qui montre  une fermeture excessive de la lumiere tra- 
ch~ale et/ou bronchique fi l 'expiration forcde ou lots des efforts 
de toux. Les TBM secondaires  sont  ~cart6es par  l 'anam6se 
(prdmaturitd, venti lat ion n6onatale) un  contexte polymalfor- 
matif  (atr6sie de l 'oesophage, en tonnoi r  xyphoidien, dysmor- 
phie faciale) et systdmatiquement par  la r6alisation d 'un oeso- 
phage baryt6 (pour les anomalies des arcs aortiques). La kin& 
sith6rapie respiratoire est le t ra i tement  de choix. L'antibio- 
thdrapie et les bronchodi la ta teurs  (plut6t de type atropi- 
n iqne de synth6se) peuvent  etre utiles. De fagon tout  h raft 
exceptionnelle, une chirurgie thoracique (~a type de trach6o- 
plexie, ou de proth~se endobronchique)  peut  se discuter sur- 
tout dans les TBM secondaires et/ou d~pendantes de la venti- 
lat ion assist6e. L'dvolution naturelle de la TBM vers la gu~ri- 
son survient  grfice 5 la croissance de l 'arbre t rach6obron-  
chique vers I'fige de 3 ans. 

SUMMARY 

Primary t r a c h e o b r o n c h o m a l a c i a  and infant i le  as thma.  - 
Primary t r acheobronchomalac ia  (TBM) is a fairly c o m m o n  
disease of young children secondary to insufficient matura-  
t ion of t racheobronchia l  cartilage. This diagnosis mus t  be 
considered in a child with cavernous tracheal  cough and chro- 
nic ~( wheezing ~, of delayed onset after b i r th  (especially follo- 
wing a viral infection) and refractory to ant ias thmat ic  treat- 
ments.  Physical signs indicative of an  anatomical  lesion of 
the upper  airways, especially distension and absence of signs 
of retraction are suggestive of the diagnosis. The key exami- 
nat ion for the diagnosis is flexible bronchial  fibroscopy under  
local anaesthesia  which  shows excessive closure of the tra- 
cheal and/or bronchial  lumen on forced expiration or while 
coughing. Secondary TBM can be excluded on the clinical 
history (prematurity, neonatal  ventilation) a context of mul- 
tiple mal format ions  (oesophageal  atresia, xyphoid funnel,  
facial dysmorphia) and by systematic bar ium swallow (for aor- 
tic arch abnormalities). Respiratory physiotherapy is the treat- 
ment  of choice. Antibiotic therapy and  bronchodi la tors  (pre- 
ferably synthetic anticholinergics) can be useful. Very excep- 
t ionnaly,  thorac ic  surgery (such as t racheoplexy or endo- 
bronchial  prosthesis) may be indicated, especially in secon- 
dary and/or assisted ventilation dependent  TBM. The natural  
course of TBM towards cure is due to growth of the tracheo- 
bronchial  tree at the age of 3 years. 

MOTS-CLI~S : Trach6obronchomalacie - Nourrisson - Enfant. KEY-WORDS : Tracheobronchomalacia  - Infant  - Child. 

INTRODUCTION 

La t r a c h 6 o b r o n c h o m a l a c i e  (TBM) est u n  dia- 
gnosti  c b ien  connu  des pneumo-pdd ia t r e s  ~t 6vo- 
quer  chez  un  nou r r i s son  ,< siff leur ,,. 
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La TBM est caractdrisde pa r  une  insuff isance de 
m a t u r a t i o n  du  cart i lage t r a c h 6 o b r o n c h i q u e  res- 
ponsab le  d 'un  col lapsus par t ie l  ou  total  des voles 
adr iennes  ~ l 'expira t ion forcde ou  lors des efforts 
de toux. 
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C'est une cause importante de d6tresse respira- 
toire chez le nourrisson. La fr6quence estim6e de 
la TBM est de 11/t 15 p. cent chez les nourrissons 
bdndficiant d 'une endoscopie pour  sibilances 
inexpliqu4es [ 1 ]. L'6volution naturelle de la TBM 
est habituellement la gu4rison secondaire,/~ l'61ar- 
gissement des voies a6riennes au cours de la crois- 
sance. 

PHYSIOPATHOLOGIE 

La bronchomalacie  est secondaire ~ la chon- 
dromalacie des bronches principales. Elle est 
associ6e ~t une laryngomalacie dans 7 p. cent des 
cas, et une trach6omalacie d4terminant la TBM 
dans 1 lp. cent des cas. 

La trachde malacique perd de sa rigidit4 du fait 
d'une insuffisance cartilagineuse. Pendant la res- 
piration calme, les changements peu importants 
du diam6tre de la trach4e peuvent rendre inap- 
parent  ce d6ficit pari4tal. L'expiration forcde, 
(notamment  occasionn6e par la toux) va entrai- 
ner un collapsus excessif de la portion non rigide 
postdrieure et membraneuse  de la trach6e res- 
ponsable du bruit trach4al anormal. 

Le mdcanisme physiologique de la bronchoma- 
lacie est identique fi celui de la trach6omalacie. 
En respiration calme, les pressions intrapleurales 
restent ndgatives. Au cours de l'expiration for~de 
ou de la toux, mettant  en jeu les muscles expira- 
toires, la pression intra-thoracique (ou PIT) 
(extra-bronchique) devient tr6s 41evde, et la sur- 
face externe de la trachde et des bronches est sus- 
ceptible de subir une pression supdrieure ~ la 
pression intra-trach6ale ou intra-bronchique. En 
effet alors que la pression s 'appliquant sur la 
paroi externe de la trach4e et des bronches reste 
constante, la pression intra-bronchique (PIB) va 
diminuer  des alv6oles jusqu'~ la trach4e du fait 
notamment  de la perte de charge due aux forces 
de frottement de l'air sur les patois. Le point o~t 
les deux pressions s'4quilibrent est appel4 <~ point 
d'dgale pression ,, ou PEP. Le PEP apparait dans 
la trach4e d6s que la pression intra-thoracique est 
suffisante. Puis il se ddplace en amont, c'est-5-dire 
vers les alvdoles, au fur et ~ mesure de l'augmen- 
tat ion du d4bit a6rien et de la d iminut ion  du 
volume pulmonaire. I1 se stabilise au niveau des 
bronches lobaires au moment  oh le d6bit maxi- 
m u m  est atteint. I1 reste localis6 ~t ce niveau pen- 
dant la majeure partie de l'expiration for~6e et ne 
se d4place plus en amont  qu'~t la fin de ce mou- 
vement. En amont  du PEP, PIB est sup6rieure 
PIT et les bronches sont largement ouvertes tan- 
dis qu'en aval, PIB devient inf4rieure ~ PIT et les 
bronches sont comprimEes. Cependant  chez le 
sujet normal  la rigidit4 des parois bronchiques 
permet au collapsus expiratoire de rester limit& 

Ce phdnombne de ~ compression dynamique ,, 
physiologique des bronches et de la trach6e 
conf6re son efficacit6 ~ la toux, en agissant sur la 
vitesse des gaz dans les voles adriennes • un gros 
d4bit et une d iminut ion  du calibre bronchique 
accroissent cette vitesse et permettent une bonne 
dvacuation des s6cr6tions. Au cours des efforts de 
toux, la rdduction du calibre des bronches lobaires 
en aval du PEP peut ainsi atteindre 60 p. cent et 
plus du calibre initial chez le sujet sain. Dans le 
cas d'une bronchomalacie,  la faiblesse cartila- 
geuse entralne un collapsus plus complet  des 
voies adriennes par cette pression positive emp6- 
chant la clairance des s6cr6tions. Cette alt4ration 
de la clairance mucociliaire peut entrainer  des 
infections parenchymateuses homolatdrales. 

La bronche souche gauche est le si6ge le plus 
commun de la bronchomalacie isol4e, probable- 
ment  du fait de sa situation anatomique particu- 
li6re • 1) orientation transversale, 2) calibre rdduit, 
3) enserrement de la bronche principale par les 
structures ganglionaires vasculaires et vertdbrales 
normales du m6diastin. 

TRACHI~OBRONCHOMALACIES 
SECONDAIRES 

I1 faut dist inguer les TBM primitives telles 
qu'elles viennent d'4tre ddcrites des TBM secon- 
daires ~a une compression extrins6que de la tra- 
ch6e et/ou des bronches (tableau I). 

Les TBM acquises peuvent 6tre facilement 6vo- 
qu6es dans un contexte malformatif  : 1) malacie 
trachdale au cours d 'une atr6sie de l'oesophage 
localisde au si6ge de l'ancienne fistule [2], 2) bron- 
chomalacie de la bronche gauche et p e c t u s  exca- 
v a t u m  [3], 3) bronchomalacies au cours de syn- 
drome polymalformatif  avec dysmorphie comme 
le Larsen syndrome [4] ou le Fryns syndrome. I1 
en est de m4me de la TBM acquise au cours d'une 
ventilation assist6e de longue dur4e chez un 
ancien pr6matur6 [1]. Le diagnostic de TBM 
secondaire ~ une anomalie des arcs aortiques [5, 

Tableau I. - Trach6obronchomalacies  secondaires 

Anomalie des arcs vasculaires (double arc aortique, anomalie de 
Nauhauser, tronc art6riel brachiocdphalique, art6re pulmonaire gauche 
/~ trajet aberrant) 

Atr6sie de l'cesophage avec malacie trach6ale au si6ge de l'ancienne fis- 
rule trach6omesophagienne 

TrachOobronchomalacie secondaire/~ une ventilation artificielle pro- 
long6e chez le pr6matur6 

Pectus excavaturn et bronchomalacie de la bronche souche gauche 

Syndrome polymalformatif (Larsen syndrome...) 

Rev.fr .  Allergol., 1997, 37, 8. 
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Fig. 1. - Rad io  de  thorax  : a n o m a l i c  des arcs  ao r t i ques  avec  aor tc  i~ 
droite.  

6] (double arc aortique, anomalie de Neuhauser, 
tronc art@iel brachioc@halique) est plus difficile. 
Chez le ~ nourr isson siffleur ~, ce dernier dia- 
gnostic est ecartd par la rdalisation systdmatique 
1) d'une radiographie de thorax (qui peut mon- 
trer une aorte ~t droite : double arc aortique, ano- 
malie de Neuhauser) (fig. 1), 2) d'un oesophage 
barytd (encoches des arcs vasculaires anormaux 
sur l'cesophage) (fig. 2). 

SYMPTOMES RI~V]~LATEURS 
DE LA TRACHI~OBRONCHOMALACIE 

La TBM primitive dEbute le plus souvent avant 
l'fige de six mois, souvent apr~s un intervalle libre 
de sympt6mes apr~s la naissance [7]. C'est au 
decours d'une infection respiratoire qu'apparais- 
sent une toux trach6ale caverneuse et un whee- 
zing permanent. Le plus souvent la respiration est 
normale au cours du sommeil. Cette symptoma- 
tologie chronique est dmaillde d'episodes de 
ddcompensat ion respiratoire au cours notam- 
ment  d'infections respiratoires virales. L'absence 
de rdponse aux B6ta-2-agonistes, une corticodd- 
pendance avec un rebond de la detresse respira- 
toire g chaque tentative de sevrage [8] sont encore 
des dldments cliniques dvocateurs du diagnostic. 
Dans les trach~omalacies s6v~res, des apndes ou 
des malaises ont 6t4 ddcrits au cours de l'alimen- 
tation, secondaires au collapsus brutal et complet 
de la trach~e malacique par le bol alimentaire. 

A l 'exception d'une rninorit~ de nourrissons 
ayant ~ la fois une TBM et une maladie reactive 

Fig. 2. - (Esophage  b a w t d  : a n o m a l i e  des arcs  ao r t i ques  r e sponsab lc  
d ' u n e  t r a c h d o m a l c i e  s econda i r e  : doub les  e m p r e i n t e s  s u r  l ' cesophage  
p a r  ] ' aor te  et le l i g a m e n t  de N e u h a u s e r  

des voies adriennes distales, c'est le si~ge de l'obs- 
truction des voles adriennes, haute dans la TBM, 
basse dans les maladies r~actives, qui dolt per- 
mettre le diagnostic diffdrentiel entre ces deux 
syndromes. 

La sibilance auscultatoire de la TBM est plus 
rude et assez monophonique dans l'ensemble des 
deux champs pulmonaires. Elle est plus centrale 
et peut etre entendue fi un seul h~mithorax. I1 
n'existe pas de distension pulmonaire  dans les 
TBM d'intensitd moddrde, cont ra i rement  aux 
atteintes bronchiolaires distales. De m~me, l'uti- 
lisation des muscles accessoires est plus sugges- 
tive d'atteinte des voies a@iennes basses que des 
voies adriennes hautes fi l'exception des obstruc- 
tions sdv~res des voles adriennes hautes. 

Rer..fr. Allergol., 1 9 9 7 . 3 7 ,  8. 
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Fig. 3. - Bronchoscopie  : Collapsus expiratoire  t racheal  ano rma l  avec f e rme |u re  de plus de la rnoitie' de la 
lumiere trach~ale au  cours  de I 'expiration forcee. 

Les nourrissons atteints de TBM ne rdpondent 
pas generalement au traitement de l'hyperrdacti- 
vit4 bronchique (HRB). Dans les bronchomalacies 
sdvares, l 'obstruction bronchique peut m4me 4tre 
aggravde apres l ' inhalation de Beta-2-agonistes. 
Neanmoins chez un quart des nourrissons, l'exis- 
tence d'une HRB en association avec la TBM peut 
entrainer une reponse intermittente aux Beta-2- 
agonistes. 

LES ANOMALIES RADIOLOGIQUES 

II est tout/~ fait difficile de saisir, sur une radio- 
graphie standard, les differences de calibre interne 
de la trachee et/~ fortiori des bronches en fonction 
du mouvement  respiratoire. Les signes radiolo- 
giques/~ type d'opacites alveolobronchiques et/ou 
de trouble de ventilation sont lids aux infections 
bronchopulmonaires homolatarales fi la malacie. 

de TBM ont un aspect aplati de la courbe debit- 
volume aux hauts volumes avec une preservation 
de la courbe aux bas volumes pulmonaires. 

L'dtude de Couvreur et al. [10] por tant  sur 
127 cas de TBM montre des anomalies fonction- 
nelles frequentes apprehenddes par la mesure des 
gaz du sang, la scintigraphie de ventilation-per- 
fusion, les explorations fonctionnelles globales 
(mesure de la CRF et mecanique ventilatoire). I1 
existe, avec une hypoxemie dans 57 p. cent des cas, 
une hypercapnie dans 17 p. cent des cas, une alte- 
ration de la capacit4 rdsiduelle fonctionnelle dans 
la moiti6 des cas, une elevation de la resistance 
pulmonaire dans un tiers des cas, un diminution 
de la compliance dynamique dans 7 p. cent des 
cas. Des troubles de ventilation sont retrouves 
dans 3/4 des cas, et de perfusion dans la moiti6 
des cas. La scintigraphie montre des troubles de 
perfusion dans la moitie des cas, et des troubles 
de ventilation dans les 3/4 des cas. 

LES EXPLORATIONS FONCTIONNELLES 
RESPIRATOIRES (EFR) 

Chez le nourrisson et le jeune enfant, la realisa- 
tion de courbe debit volume est reservde aux labo- 
ratoires spdcialisds d'exploration fonctionnelle 
respiratoire. 

Des images publides de courbes debit-volume 
rdalisees chez un nourrisson prdsentant une TBM 
mettent  en evidence des anomalies caracteris- 
tiques d'atteinte de ces voies aeriennes hautes [9]. 
Contrairement  ~ l 'image classique secondaire 
d'aspect concave de la courbe debit-volume aux 
bas volumes pulmonaires tdmoignant de l'atteinte 
des petites voies aeriennes, les nourrissons atteints 

Rev. fi'. Allergol., 1997, 37, 8. 

BRONCHOSCOPIE 

La bronchoscopie souple sous anesthdsie locale 
est l 'examen cle du diagnostic de TBM [11]. La 
bronchoscopie doit 4tre rdalisee sous sedation 
legere pour permettre  les mouvements  respira- 
toires et la toux qui vont montrer  les anomalies 
caractdristiques du diagnostic. A l'expiration for- 
cde ou lors des efforts de toux, une fermeture 
anormale de plus de 50 p. cent de la lumiere tra- 
cheale ou bronchique signe la DTB. Dans la tra- 
chdomalacie, c'est la port ion posterieure mem- 
braneuse de la trachde sur une @endue variable 
qui est responsable de la fermeture anormale de 
la lumi~re tracheale (fig. 3). 
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T R A I T E M E N T  

Le traitement medical a pour but la reduction des 
infections bronchopulmonaires qui risqueraient de 
compromet t re  la croissance pulmonaire  encore 
inachevee darts ces 3 premieres annees de vie. 

Le contr61e de l 'environnement et no tamment  
l'eviction des collectivitds a pour but  de reduire les 
infections virales par t icul ierement  grave sur ce 
terrain. 

La kinesitherapie respiratoire a pour  but  d'ame- 
liorer la clairance mucociliaire. Cette kinesithfira- 
pie respiratoire sans manoeuvres d'expiration for- 
cee ni efforts de toux qui risqueraient de majorer 
le collapsus expiratoire est basee sur les vibrations 
thoraciques et le clapping. Elle est instituee de 
fa~on preventive et la frequence des seances est/~ 
adapter aux poussees de dacompensation notam- 
ment ~ l'occasion des infections respiratoires. 

L 'antibiotherapie est conseillee en periode de 
surinfection et pour  certains de fagon prophylac- 
tique au cours des periodes/~ risque epidemique 
automno-hivernales. 

Les bronchodi la ta teurs  peuvent  quelquefois 
(notamment en cas d'HRB associde ~ la TBM) atre 
utiles. Des nebulisat ions d 'atropiniques de syn- 
these sont  plut6t conseillees pour  d iminuer  les 
secretions bronchiques stagnantes. 

Les facteurs de risque de decompensation respi- 
ratoire qui peuvent ~tre associ~s ~t la TBM sont sys- 
tematiquement recherches et traites qu'il s'agisse : 
1) de pathologie d'inhalation : RGO et/ou troubles 
de deglutition pharyngolaryngee, 2) d'hypertrophie 
des vegetations adenoYdes, 3) d'hyperrdactivite 
bronchique qui pourra ben~ficier d'un traitement 
par cromones ou cortico~'des inhales. 

Le traitement chirurgical est reserve aux formes 
sev~res mettant  en jeu le pronostic vital. Les indi- 
cations d'une chirurgie agressive son t :  1) les 
apndes et les morts  subites rattrapdes, 2) les 
detresses respiratoires graves avec impossibilite 
d'arrat de la ventilation assistae, 3) les troubles de 
ventilation g type d 'emphyseme lobaire obstruc- 
tiff 

On a pu proposer  darts ces indications une tra- 
chdoplexie (suspension de la trachde) [12], ou 
encore des protheses endobronchiques.  Les pro- 
theses endobronchiques sont le plus souvent mal 
toleraes chez le nourr isson car elles peuvent  
engendrer des reactions inflammatoires et le deve- 
loppement de stenoses des voies aeriennes. Mais 
des experiences recentes tout h fait satisfaisantes 
ont ete rapportees [13]. 

I~VOLUTION 

Les patients ne presentant pas une hyperreacti- 
vite bronchique en association avec la TBM evo- 
luent vers la guerison du fait de la croissance des 
voies aeriennes. Entre la naissance et la maturite, 
la trachee et les bronches doublent en longueur et 
triplent en diametre ce qui explique pour  une part  
la resolution des syrnpt6mes de TBM avec la crois- 
sance. La plupart des nourrissons atteints de TBM 
n'ont plus de symptemes  apr~s l'gge de 4 ans. De 
fagon tout  fi fait rare, pour  les formes les plus 
sev6res, il peut exister une intolerance g l'exercice 
et/ou des sibilances /~ l 'exercice. Enfin, les 
nourr issons presentant  une HRB associee 

la TBM peuvent evoluer vers un asthme authen- 
tique. 
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