Module de PNO – Cours du 13-05-05- Dr Maurer – La Dilatation des Bronches ou Bronchectasie-

-----------------------------------------------------------------------------------------------------------------


Définition :
Augmentation anormale, permanente et irréversible du calibre des bronches. Cette augmentation se fait lentement sur plusieurs mois.

1 Conséquences

· Diminution des éliminations des substances étrangères par le mucus et les cils respiratoires. (+ de mucus).

· Donc ( colonisation des bactéries. 

· Et ( accumulation de sécrétions purulentes.

2 Epidémiologie

· 35000 patients en France.

· Diminution de la prévalence car vaccination, antibiothérapie.

· Retard de diagnostic : 13 ans en moyenne (entre le début des premiers symptômes et le diagnostic de la maladie)

· Car sous estimé ++++ :
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3 Les formes cliniques

Il existe deux formes cliniques : Forme localisée et Forme diffuse

· Bronchectasie localisée : intéresse un seul lobe pulmonaire

· Un obstacle bronchique :
· Adénopathie compressive (tuberculose+++),
· Corps étranger inhalé (enfant ++),

· Sténose tumorale.

· Séquelle infectieuse :
· Tuberculose pulmonaire,
· Pneumonie bactérienne souvent nécrosante.
· Bronchectasie diffuse : plusieurs lobe, généralement bilatéral.
· Séquellaire d’une infection respiratoire sévère de l’enfance (coqueluche, rougeole, etc.),
· Génétique (mucoviscidose, déficit immunitaire humoral, maladie des cils immobiles),
· Maladie de système (Polyarthrite rhumatoïde) :
· entraîne un handicap respiratoire souvent majeur pouvant aller vers une IRC.
4 Expression clinique du diagnostic

4.1 Les circonstances de découvertes

· La bronchorrhée chronique
· Toux productive souvent invalidante,
· Expectoration muco-purulente abondante, permanente, pouvant remonter à une date très ancienne,
· Plusieurs dizaines de ml/jour parfois mêlés à des filets de sang.
· Complications

· Episodes infectieux avec pneumopathies à répétition,
· Hémoptysies franches favorisées par les surinfections.
4.2 L’imagerie permet le diagnostic

· Radiographie de thorax le plus souvent anormale
· Images évocatrices :
· Clarté en rails parallèles,
· Clarté annulaire (vues en coupe) des parois bronchiques épaissies,
· Images en « rosette » des DDB kystiques +/- niveaux liquides.
La radio est parfois normale, n’éliminant pas le diagnostic.
· Scanner du thorax en coupes fines
· Affirme le diagnostic en précisant :

· L’étendue des lésions,

· Le caractère cylindrique, variqueux ou kystique des bronchectasies.
5 Evolution de la maladie

· Les complications
· Surinfections bronchiques récidivantes,
· Hémoptysies par hyper vascularisation autour des branches dilatées,
· Pneumopathies répétées
· EVOLUTION ULTIME : IRC mixte (obstructive et restrictive)
6 La composante infectieuse

· Surinfection bronchique
· Modification de l’expectoration : augmentation de la quantité et de la purulence,

· Majoration de la dyspnée ++,

· Signes généraux (fièvre),

· Foyers de condensation radiologiques (loin d’être systématique).

· La colonisation bactérienne
· Présence du même germe pour une période > 6 mois.
7 Agents pathogènes au cours des bronchectasies

· Haemophilus influenzae (34%),
· Pyocyanique (23%),
· Staphylocoque dorée (14%),
· Pneumocoque (25%)
· Mise en évidence par l’examen ECBC.
· Colonisation à pyocyanique
C’est un tournant péjoratif dans l’évolution respiratoire d’une DDB :

· Aggrave la fonction respiratoire,
· S’accompagne de lésions bronchiques plus étendues,

· Détériore la qualité de vie,

· Eradication souvent illusoire.

· Modalités du traitement antibiotique
· En l’absence d’infection antérieure connue :
· Attitude probabiliste,
· ATB actif sur haemophilus influenzae, staphylocoque doré et pneumocoque,
· Amoxicilline-acide clavulanique (AUGMENTIN®) ou pristinamycine (PYOSTACINE®) si allergie aux pénicillines,
· A adapter à l’ECBC prélevé avant le début du traitement (culture 48),
· Durée du traitement : 10-15 jours.
· En cas de colonisation connue :
· ATB adapté au dernier ECBC disponible.
· Traitement de la surinfection au pyocyanique
· Association de 2 ATB de classes différentes :
· Obtenir un effet de synergie,
· Ralentir l’émergence de souches résistantes.

+


· par voie parentérale,
· à adapter à l’antibiogramme de l’ECBC,
· durée du traitement : minimum 15 jours.
8 Les autres mesures
8.1 La kinésithérapie respiratoire

· C’est la pierre angulaire de la prise en charge d’une DDB et repose sur le drainage bronchique,
· Manœuvres expiratoires lentes à glotte ouverte suivie d’une toux et d’une expectoration,
· Régulier,
· Quotidien, à adapter en fonction de l’expectoration,
· Durée minimale : 10 minutes, avec des périodes de repos.
· Cette mesure permet de limiter les complications infectieuses,
· Retarde l’évolution vers l’insuffisance respiratoire.
8.2 La chirurgie

· Réservée surtout aux bronchectasies localisées et compliquées :

· Infections très fréquentes,
· Hémoptysies menaçantes.
· DDB diffuses : contre indication relative,
· L’exérèse d’une partie de poumon ne protège pas les autres lobes d’une progression des lésions.
8.3 Le traitement des complications

· Hémoptysie
1. vasoconstricteur (Glypresine IV),
2. embolisation par artériographie bronchique,
3. chirurgie (formes localisées),
4. prévention des infections +++.
8.4 La prévention secondaire
· Eviter l’extension des lésions bronchiques
· Kinésithérapie régulière +++,

· Traitement précoce des surinfections,

· Eradication des foyers infectieux ORL et stomato,

· Vaccinations antigrippale et pneumococcique.

9 La MUCOVISCIDOSE

C’est la plus fréquente des maladies génétiques (1/2500 naissances).

9.1 Aspect génétique

Le gène de la mucoviscidose (situé sur le chromosome 7) code pour une protéine membranaire appelée CFTR, conditionnant la qualité des échanges d’ions entre les glandes et la lumière de la bronche, ce qui évite le dessèchement des sécrétions conduisant à une non obstruction.

Elle conditionne aussi les échanges d’ions au niveau des voies aériennes hautes, du pancrés, du tube digestif, des voies biliaires et des canaux déférents.

La mutation DeltaF508 est la plus fréquente. Une personne sur 25 est hétérozygote pour cette mutation.

9.2 Les manifestations respiratoires

· 80% des cas au cours de la première année de la vie (dilatation des bronches diffuse),

· poussées (surinfection) avec aggravation de la symptomatologie respiratoire et AEG,

· colonisation bactérienne de l’arbre trachéo-bronchique par staphylocoque doré ou Haemophilus influenzae,
· en cours d’évolution, apparaît le pyocyanique :

· il est présent chez 80% des adultes concernés,

· spécifiques de l’affection souche « mucoïde » peu accessible aux mécanismes de défense et aux ATB.

9.3 Les manifestations extra-respiratoires

· Atteinte pancréatique

Insuffisance pancréatique externe (90%) : diarrhée, malabsorption, diabète insulino dépendant,

· Atteinte intestinale
Iléus méconial révèle la maladie chez 10 à 15% des nouveaux nés. Puis épisodes de sub-occlusion par ralentissement du transit et stase stercorale.

· Atteinte hépatobiliaire
L’atteinte hépatique fréquente ne conduit à la cirrhose que dans 10 à 15% des cas.

· Troubles nutritionnels
· Mauvaise digestion des graisses, 
· Augmentation des besoins énergétiques en rapport avec le handicap respiratoire, 
· Anorexie liée à l’inflammation bronchique, 
· Malabsorption des vitamines liposolubles (vitamines A et E), 
· Cette malabsorption conduit à un retard staturo-pondéral, pubertaire et une amyotrophie.
· Manifestations génitales
· Retard de puberté,
· Les garçons sont stériles dans plus de 95% des cas (obstruction des canaux déférents),
· Chez la femme, la fertilité est diminuée suite à la modification de la glaire cervicale.
9.4 Le diagnostic

· Il repose sur une analyse génétique (prise de sang),
· On peut s’aider du test de la sueur (dosage du chlore dans la sueur), ce test est sensible et fiable pendant toute la vie dans 98% des cas des mucoviscidoses,
· Le test est positif pour une concentration en chlore > 60mmol/l chez l’enfant et > 70mmol/l chez l’adulte.
9.5 Evolution et pronostic

· le taux de survie a été très amélioré au cours des dernières années :

· Diagnostic précoce,
· Progrès des traitements ATB,
· Prise en charge des centres spécialisés,
· La plupart des patients peuvent désormais espérer atteindre l’âge adulte.
· Le pronostic dépend principalement :

· De l’état nutritionnel et respiratoire,
· De la colonisation bronchique par les pyocyaniques,
· De la survenue de complications (IC droite, cirrhose, pneumothorax).
DDB.





mais au   TDM





On parle de : Bronchite chronique, BPCO, Asthme





BETA LACTAMINE ANTIPYOCYANIQUE


TICARCILLINE (Ticarpen) ou


CEFTAZIDINE (Fortum)








AMINOSIDE


TOBRAMYCINE (Nébcine) ou


CIPROFLAXINE (Ciflox)
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