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Le chylo

thorax s
yndrom

ique: a
ssociati

on d’un
 chyloth

orax et 
la myop

athie tu
bulaire 

lié à l’X
 probab

le
I /INTRO

DUCTIO
N:

le chylo
thorax c

ongénit
al est un

e malad
ie rare, 

définie 
par la fu

ite du li
quide ly

mphatiq
ue dans

 l’espace
 pleural

 en raiso
n de 

malform
ation du

 canal th
oraciqu

e, c’est 
une cau

se de dé
tresse r

espirato
ire néon

atale av
ec des c

onséque
nces nu

tritionn
elles 

et immu
nologiqu

es maje
ures 

le chylo
thorax d

it idiopa
thique s

i aucune
 étiolog

ie n’est 
mise en

 évidenc
e

la myop
athie tu

bulaire 
liée à l’X

: c’est u
ne myo

pathie r
are touc

he les g
arçons, 

se mani
feste dè

s la nais
sance p

ar une 
hypoton

ie globa
le et un

e détres
se respi

ratoire, 
dont l’é

volution
 est fata

le
II/ PHYS

IOPATH
OLOGIE

:
�

le chylo
thorax:

 c’est l’a
ccumula

tion de 
chyle da

ns l’esp
ace pleu

ral, seco
ndaire à

 l’obstru
ction ou

 la ruptu
re du ca

nal 
thoraciq

ue ou d
e l’un de

 ses prin
cipaux c

anaux c
ollecteu

rs, leur 
diagnos

tic repo
se sur le

 dosage
 des trig

lycéride
s TG  et

 le 
cholesté

rol: TG>
1.24mm

ol/l  et  
cholesté

rol> 5.1
8mmol/

l
les caus

es les pl
us fréqu

ents che
z le nou

veau-né
�

Les trau
matism

es:(la c
hirurgie

 thoraci
que)

�
Non tra

umatiqu
e:

�
Néoplas

ique (lym
phome)

�
Infectie

use
�

Malform
ation co

ngénita
le

�
Idiopath

ique
�

La myop
athie tu

bulaire 
liée à l’X

: c’est u
ne mala

die géné
tique lié

e à l’X q
ui touch

e un gar
çon pou

r 50000
 enfant,

 elle 
est due 

à une m
utation 

du gène
 MTM1 

codant 
pour la 

myotub
ularine,

 une pro
téine im

pliquée 
dans le 

fonction
nement

 
des cellu

les mus
culaires

, elle se
 caracté

rise par
 une fai

blaisse m
usculair

e extrêm
e avec d

étresse 
respirat

oire néo
natale

Le diagn
ostic rep

ose sur 
l’aspect

 histolog
ique typ

ique à la
 biopsie

 muscul
aire (dis

position
 linière 

des noy
aux)

•Des te
sts géné

tiques c
onfirme

nt le dia
gnostic 

avec mi
se en év

idence d
e la mut

ation gé
nétique

III/ MET
HODE : 

 à propo
s d’un c

as 
C’est le 

nouveau
-né B M

ASSI né 
le 28/0

8/2021 
admis p

our la p
rise en c

harge d
’une dé

tresse  r
espirato

ire préc
oce et u

ne 
hypoton

ie globa
le

•Antécé
dents pe

rsonnel
s:

•Poids d
e naissa

nce 3.4k
g, taille

: 51cm
•Voie b

asse
•Apgar

:9/10
•Un dia

gnostic 
anténat

al d’un é
panchem

ent pleu
ral liqui

dien à d
roit

•Antécé
dents fa

miliaux
: G4P4, 

le reste
 est san

s particu
larité

•Une dé
tresse r

espirato
ire3/10

•Diminu
tion de 

murmur
e vésicu

laire à d
roit

•Hypoto
nie glob

ale avec
 absenc

e des re
flex arch

aïques
•Crypto

rchidie
•Une dy

smorph
ie facial

e avec r
étrogna

tisme, u
n front 

bombé
�

Les exam
ens par

a cliniqu
es:

•Radiog
raphie t

horaco-
abdomi

nale fac
e sonde

 radio-o
paque e

n place
: opacité

 homog
ène den

se effaç
ant le cu

l de sac 
costo-

diaphra
gmatiqu

e avec u
ne ligne

 bordan
te évoq

uant un
 épanch

ement l
iquidien

 à droit 
de moy

enne ab
ondance

•Echogr
aphie tr

ansthor
acique:

 épanch
ement p

leural d
e grand

e abond
ance à c

ontenu 
liquidien

 libre 
•TDMth

oraciqu
e: épan

chemen
t pleura

l doit de
 grande

 abonda
nce 

•IRM th
oraciqu

e: sans
 anoma

lie mis a
ppart un

 épanch
ement l

iquidien
 de gran

de abon
dance 

•IRM cé
rébrale

: sans an
omalie

•La lym
pho-ang

iograph
ie et la l

ymphos
cintigra

phie: n
on faite

s par dé
faut de 

plateau
 techniq

ue et l’in
stabilité

 du mal
ade

•EMG: 
en faveu

r d’une 
atteinte

 myogèn
e

•Echogr
aphie ab

domina
le: bou

rses scr
otales v

ides, tes
ticules n

on visua
lisés

•Echogr
aphie ca

rdiaque
: sans an

omalie
•La pon

ction ple
urale:

•Un liqu
ide opa

lescent
•Cytolo

gie: leu
cytes70

0/mm2,
 80% lym

phocyta
ire, 20%

 polynuc
léaires 

•Culture
 négativ

e
•Biochim

ie: prot
éine 10g

, choles
térol 1m

mol/L, t
riglycéri

de 7.3m
mol/L

•Soit un
 exsuda

t lymph
ocytaire

 lactesc
ent: un

 chyloth
orax vue

 le taux 
de chole

stérol<5
.18mmo

l/L et le
s triglyc

érides> 
1.24mm

ol/L
•Le bila

n sangu
in:FNS 

,bilan ré
nal ,CRP

,calcém
ie,glycé

mie: no
rmaux ,

la Pl nor
male ,TS

H norm
al, CPK 

normal 
,TP100%

  ,TCK is
o 

témoin 
,TG:2.1

8g/L soi
t élevé, 

cholesté
rol:1.69

g/L  soit
 normal

 ,CPK no
rmale

•RADIO
GRAPHI

E DE TH
ORAX  F

ACE       
     TDM

 THORA
CIQUE  

              
              

              
              

   IRM T
HORACI

QUE

14èmes Jou
rnées P

édiatriq
ues de 

Sétif     
             

           6
-7/05/ 

 2022

•Antécé
dents fa

miliaux
: G4P4, 

le reste
 est san

s particu
larité

�
L’exame

n cliniqu
e à l’ad

mission
:

•La myo
pathie t

ubulaire
 lié à l’X

: retenu
e devan

t:
•Le sexe

 mascul
in

•La détr
esse res

piratoir
e préco

ce
•La cryp

torchidi
e

•Intérêt
 de la bi

opsie et
 l’étude

 génétiq
ue

•V/LA P
RISE EN

 CHARG
E : reste

 sympto
matique

:
•Un tra

itement
 conser

vateur d
e chylot

horax: 
le drain

age tho
racique

 avec fe
rmeture

 des vai
sseaux 

lymphat
iques

•L’injec
tion de 

somato
statine

•Les me
sures di

ététique
s (régim

e pauvr
e en pro

téine)
•Pour n

otre ma
lade: le

 nouvea
u-né a b

énéficié
 une po

nction é
vacuatr

ice 
•Aucun

 traitem
ent cura

tif dispo
nible à c

e jour p
our la m

yopathi
e tubula

ire lié à
 l’X

•Un ess
ai ASSPI

RA: app
ort de la

 myotub
ularine 

dans le 
cadre d

e la thé
rapie gé

nique
•VI/ EV

OLUTIO
N ET PR

ONOSTI
C :

•Le nou
veau-né

 est déc
édé dan

s un tab
leau de

 détress
e respir

atoire a
vec une

 surinfe
ction pu

lmonair
e à l’âge

 
de 55jo

urs
•L’évolu

tion res
te fatale

 dans le
s premi

ers moi
s de vie

 en abse
nce de t

raiteme
nt curat

if
•VII/ CO

NCLUSIO
N :le ch

ylothora
x congé

nital  id
iopathiq

ue synd
romique

 est une
 entité r

are ,le p
ronostic

 reste 
sombre •VIII/ LE

S REFER
ENCES:

 EMC pe
diatrie, 

orphane
tmalad

ie rare

IV /DISC
USSION

: au tota
l le nou

veau-né
 présen

te:
�

Une dys
morphie

 faciale 
avec rét

rognatis
me et u

n front 
bombé

�
Un chylo

thorax c
ongénit

al idiopa
thique

�
Une hyp

otonie g
lobale d

’origine
 périphé

rique 
�

Une cry
ptorchid

ie
�

Donc un
 chyloth

orax idi
opathiq

ue synd
romiqu

e:
�

Le synd
rome d

e noona
n: élim

iné:
�

La dysm
orphie n

’est pas
 en fave

ur
�

La taille
 est nor

male
�

Le thora
x de mo

rpholog
ie norm

al
�

Le synd
rome d

e down
: pas de

 facies e
n faveu

r
�

Le synd
rome d

e GORH
AN STO

UT: élim
iné deva

nt l’abse
nce:

�
Absence

 d’anom
alie card

iaque
�

De malf
ormatio

n lymph
atique

�
De malf

ormatio
n osseu

se 
�

Le synd
rome d

es angle
s jaunes

: éliminé
 devant

 l’absen
ce d’ass

ociation
:

�
Angle ja

une
�

Lymphœ
dème

�
L’âge n’

est pas 
en faveu

r


