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Anomalies du 4¢ arc branchial:
une méta-analyse et revue de la littérature
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Congenital 4" branchial arch
anomalies — meta-analysis and
literature review

Ohjective: To review the modes of appearance,
type of investigations and treatments ol congeni-
tal 4" branchial arch anomalies.

Data sources: Publications obtained through a
MEDLINE database search since 1972,

Study selection: Publications that certified by
localisation or pathology a four branchial arch
origin. One author selected the publications.
Data extraction: A list of relevant type of pre-
sentation, investigations, treatments and compli-
cations was compiled. The articles were ana-
lysed independently by two investigators.

Data synthesis: 425 patients are reported from
141 articles. The anomalies of the 4" arch are
almost exclusively on the left side (93.8%). It is
generally presented with an infection of the neck
or the thyroid gland. A 4" hranchial arch should
be suspected in a young adult with repeated
neck or thyroid abscess. The barium swallow
and the laryngoscopy are the two most reliable
exams to identify 4™ branchial arch anomalies.
The treatment is surgical and consists in com-
plete excision of the sinus tract to its starting
point. The endoscopic treatment shows prom-
ising results but the number of patients treated
is small.

Résumeé

Introduction: Notre objectif est de revoir les
modes d’apparition, les moyens d'investigations
et les traitements des anomalies congénitales du
4¢ arc branchial.

Méthode: Une méta-analyse a été conduite sur
Medline en regroupant toutes les publications
depuis 1972 provenant de la littérature inter-
nationale. Ont pu étre répertoriés 141 articles,
concernant 425 patients.

Résultats: Les anomalies du 4° arc se trouvent
presque exclusivement a gauche (93,8%). Elles
se présentent le plus souvent sous forme
d’une infection du cou ou d'un abces de la
glande thyroide. Il faut toujours suspecter une
anomalie congénitale chez un adulte jeune avec
un abees récidivant du cou. Le transit baryté
avec identification du trajet fistuleux et la
pharyngo-laryngoscopie avec identification du
pertuis a l'apex du sinus piriforme sont les

deux examens d’investigations les plus fiables.
Le traitement est avant tout chirurgical avec
exérese compléte du trajet fistuleux jusqu’a son
point de départ. Le traitement endoscopique
semble prometteur.

Introduction

Les anomalies congénitales des arcs branchiaux
correspondent a des vestiges du développement
embryonnaire et peuvent étre classées comme
des kystes, des sinus (connexion borgne avec la
muqueuse pharyngée) ou des fistules (connexion
entre la muqueuse pharyngée et la peau). La ma-
jorité des lésions se développent a partir du
2® arc branchial. Les anomalies du 4° arc bran-
chial sont des entités cliniques rares, représen-
tant 1 & 4% de toutes les anomalies branchiales
[1]. Les publications récentes parlent de 40 et
70 cas rapportés [2]. L'objectif de ce travail est
de déterminer les modes de présentation, d’éva-
luer les examens d’investigations, de déterminer
les traitements et de comptabiliser le nombre de
complications.

Méthode

Une recherche Medline a été effectué en utili-
sant la combinaison des mots suivants: «fourth»
ET «branchial» ET «arch» OU «pyriform» ET
«sinus» ET «fistula». Cette recherche a permis
de recueillir 149 articles. Trente-cing articles
n‘ont pas été sélectionnés car il s’agissait
d'articles de revue, décrivant des malformations
vasculaires, des techniques chirurgicales, des
études de science de base ou ne décrivant
aucune fistule. Sept autres articles n'ont pas
é1é sélectionnés car il s’agissait d'une descrip-
tion correspondant au trajet d'une anomalie
du 3¢ arc. Les 107 articles restants ainsi que
34 articles référencés (total = 141) ont été
lus par deux investigateurs. Les cas ont é1é rete-
nus si les critéres suivants était remplis: 1. une
description claire du tractus débutant au niveau
de l'apex du sinus pyriforme et traversant la
membrane cricothyroidienne (pour les cas opé-
rés le tractus devait débuter caudalement a
I'émergence du nerf laryngé supérieur et cra-
nialement a celui du nerf récurrent); 2. une
description histopathologique d'un épithélium
stratifié kératinisant ou d’un épithélium cilié
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cvlindrique avec présence de follicules thyroi-
diens dans la paroi du tractus. Cette méthodo-
logie a permis d'extraire 425 cas.

Résultats

Les anomalies du 4° arc branchiales étaient pré-
sentes dans 394 cas a gauche (93,8%) et dans
26 cas du cdté droit (6,2%). Dans 398 cas le genre
était mentionné: il y avait 209 femmes (52,5%) et
189 hommes (47,5%). L'dge moyen de début des
symptomes est de 8,5 0,7 ans (0 a 68 ans), celui
du diagnostic de 14 0,7 ans (0 a 68 ans). La pré-
sentation clinique est principalement un abcés
du cou (44%) ou une infection de la thyroide
(42,8%). Une masse cervicale n’affecte que 39
des cas (9,2%) et une fistule pharyngo-cutanée
n’est présente que dans 20 cas (5%).

L'examen d’investigation le plus souvent utilisé
est le transit baryté (305 cas). Cet examen a per-
mis le diagnostic chez 264 patients (valeur pré-
dictive positive [VPP] = 86,6%). La pharyngo-
laryngoscopie est 'examen le plus fiable pour le
diagnostic d'une fistule du 4 arc (VPP = 89,4%).
La ponction a l'aiguille fine, les radiographies
standard du cou et la scintigraphie thyroidienne
sont des examens couramment effectués mais
qui ne contribuent pas au diagnostic (VPP <3%).
La tomodensitométrie est souvent employée
(130 cas), sa contribution au diagnostic est
moyenne (VPP = 46,2%). L'imagerie par réso-
nance magnétique a un meilleur rendement
puisque qu’il a contribué au diagnostic 17 fois
sur 27 cas (VPP = 63%).

Le traitement d'une fistule du 4° arc est surtout
chirurgical et 73% des cas ont été opérés. L'in-
tervention comportait soit une fistulectomie sim-
ple (% des cas) ou combinée a une résection thy-
roidienne partielle (4 des cas). Le pourcentage
de récidive était plus important dans le groupe
avec fistulectomie simple (19,4%) que dans celui
comportant une résection thyroidienne (8,7%).
La récidive aprés incision et drainage est tres éle-
vée, avec 88,4% des cas revus. Le traitement par
cautérisation endoscopique du pertuis fistulaire
a 616 réalisé dans 61 cas (14,4%) avec un taux de
récidive assez faible, de 16,1%.

Dix-huit cas ont présenté une complication post
chirurgicale. 1l s’agissait principalement d'une
atteinte des cordes vocales (12 cas) et de fistules
pharyngo-cervicales (4 cas).

Discussion

Le 4¢ arc branchial donne naissance aux cartila-
ges laryngés, aux muscles du larynx et constric-
teurs du pharynx, aux nerfs laryngé supérieur
et récurrent, a l'aorte thoracique a gauche et a
'artére subclaviere proximale a droite, ainsi
gquaux glandes parathyroidiennes supérieures.
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Théoriquement, le trajet d'une fistule du 4° arc
branchial débute a 'apex du sinus pyriforme
caudalement par rapport au nerf récurrent puis
descend dans la gouttiére trachéo-eesopha-
gienne jusqu'au thorax ot il réalise une houcle
sous les structures vasculaires, la crosse de
l'aorte & gauche et artere subclaviére a droite.
Il se dirige ensuite vers le haut pour atteindre le
nerl hypoglosse, et a ce niveau, il réalise une
deuxieme boucle pour finir sa course au niveau
du bord médian du muscle sterno-cléido-mastoi-
dien. La localisation des anomalies du 4" arc est
principalement décrite dans la partie descen-
dante du tractus.

En 1972 Sandborn [3] décrit le premier cas
opéré d'une anomalie du 4° arc branchial.
I’association avec une infection de la thyroide
n'a été reconnue que plus tard [4]. Bien que le
nombre de cas publiés soit estimé entre 40 et
70 [2], notre étude est composée de 425 cas, ce
qui laisse supposer que ces anomalies sont
plus fréquentes. Les premiers symptomes appa-
raissent en moyenne autour de I'dge de 8 ans.
Le diagnostic est posé quelques années plus
tard, démontrant la difficulté d'un diagnostic
correct. Nous observons une prédominance de
I'atteinte a gauche (93,8%). Plusieurs raisons
sont invoquées, comme un trajet fistulaire gau-
che plus long que celui de droite [5], ou une
absence du développement du corps ultimo-
branchial du c6té droit chez les vertébrés [6].
Le diagnostic d'une anomalie du 4 arc est posé
par pharyngo-laryngoscopie ou au moyen d'un
transit baryté. Le transit baryté permet d’iden-
tifier le trajet fistuleux [7] mais ne peut étre
réalisé qu’a distance de I'épisode infecticux. La
pharyngo-laryngoscopie peut étre réalisé en
période aigué et facilite la chirurgie en insérant
au niveau de l'orifice fistulaire divers guides ou
colorants. Les autres examens radiologiques
sont moins contributifs. Uinfection de la thy-
roide, qui affecte 181 cas des cas rapportés,
a une présentation clinique plus tardive, ce qui
pourrait supposer que le trajet fistulaire pro-
gresse avec l'age.

Les résultats de la chirurgie démontrent que I'ex-
ploration du cou et la résection de la fistule doi-
vent étre combinés & une hémi-thyroidectomie
ou une thyroidectomie partielle du lohe touché.
En effet le taux de récidive (8,7%) est moins élevé
par rapport & une simple fistulectomie (19,4%).
Le traitement par cautérisation de l'orifice fistu-
laire est prometteur puisqu’il a 'avantage d’étre
réalisé en ambulatoire et qu’aucune complica-
tion n’a été décrite avec ce traitement. Malheu-
reusement, les collectifs sont petits (61 cas) et les
récidives également présentes (16,1%). Les com-
plications postchirurgicales touchent particulie-
rement les cordes vocales chez les sujets jeunes.
Lidentification du trajet du nerf récurrent avant
la résection thyroidienne permet généralement
de les éviter.
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