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Les malformations broncho-pulmonaires chez I’enfant
P

Les malformations broncho-pulmonaires sont rares [1]. Elles constituent un spectre
d’anomalies développementales dont la classification et la physiopathologie restent

Controversées [2].

Elles sont secondaires a un développement pulmonaire embryonnaire anormal survenant

entre la sixieme et la 17e semaine de gestation [1].

Elles peuvent impliquer différentes composantes du poumon, le parenchyme, les voies

respiratoires, I'apport artériel et / ou le drainage veineux [3].

Les modes de la présentation clinique varient grandement de la détresse respiratoire

néonatalea la détection accidentelle chez un adulte asymptomatique [3].

Le diagnostic repose sur la confrontation des données cliniques, radiologiques et
anatomopathologiques. Avec |'émergence de I|'échographie prénatale, de nombreux cas sont
maintenant détectés in utero [3]. La radiographie de thorax joue un rble important dans la
découverte fortuite des pathologies pulmonaires malformatives. Toutefois, I'imagerie en coupe
est le plus souvent nécessaire pour la confirmation, la caractérisation et I’éventuel bilan

préopératoire de ces lésions [2].

La prise en charge optimale de ces patients reste controversée. En effet, le moment et la
nécessité de la résection des lésions pulmonaires congénitales, en particulier chez les patients
asymptomatiques, est un sujet de débat permanent [5] .Il est nécessaire d’insister sur la prise en
charge multidisciplinaire pour obtenir un diagnostic précis et adopter la meilleure stratégie

thérapeutique [6].
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Les malformations broncho-pulmonaires chez I’enfant
P

|l. Patients :

Il s’agit d’'une étude épidémiologique rétrospective regroupant les cas de malformations
broncho-pulmonaires ( MBP) congénitales qui ont été hospitalisés au service de chirurgie
viscérale pédiatrique (CCI B) de I’hopital mére et enfant Mohamed VI de Marrakech.

Cette étude a été réalisée sur une période de sept ans allant du mois de mars 2010 au

mois de mars 2017.

Durant cette période, le service de chirurgie viscérale pédiatrique a recu douze patients

ayant une malformation pulmonaire congénitale.

Les criteresd’inclusion :
—Nous y avons inclus tous les patients dont I’dge était moins de 15 ans

—Des patients ayant une malformation broncho-pulmonaire confirmée
radiologiquement ouhistologiquement.

—Des MBP traitées.

Il. Méthodologie :

Le recueil des données a été réalisé a partir des dossiers des malades a I'aide d’une
fiched’exploitation pré-établie (voir annexes).
Le traitement des données a été fait par le logiciel : Excel.

Les résultats étaient exprimés en pourcentages ou en moyennes en fonction des variables

étudiés.
lll. Objectifs :

Déterminer le profil épidémiologique, clinique, radiologique, thérapeutique et évolutif

des MBP.
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Les cas étudiés dans ce travail seront présentés sous forme d’observations.

1. Observation N° 1 : Emphyséme lobaire géant (ELG)

Il s’agit du nourrisson Y. B, de sexe féminin, agée de 2 mois, issu d’un mariage non
consanguin, ayant comme antécédent pathologique une détresse respiratoire néonatale.

La symptomatologie semble remonter a 10 jours par I'installation d’une détresse respiratoire
dans un contexte apyrétique pour laquelle elle a été hospitalisée aux urgences pédiatriques.

A I'admission, I’examen clinique a objectivé une patiente consciente stable sur le plan
hémodynamique, polypnéique avec des signes de lutte respiratoire sous et intercostales et un
syndrome d’épanchement aérien gauche avec déviation des bruits de coeur a droite.

Une Radiographie (Rx) thoracique a été faite objectivant une hyperclarté homogene de
I’lhémichamps gauche, refoulant le coeur et les éléments de médiastin a droite avec un
élargissement des EIC.

Un complément scannographique a été fait objectivant un aspect d’emphyséme lobaire
géant supérieur gauche.

Une lobectomie supérieure gauche a été indiquée.

Le bilan préopératoire fait était sans anomalie.

Le compte rendu opératoire était le suivant :

—Sous anésthésie générale, position latérale droite.

—Thoracotomie postéro-latérale gauche avec section de grand dorsal.
—L’exploration trouve un emphyseéme lobaire volumineux du lobe supérieur gauche.
—Section ligature de la veine médiastinale antérieure.

—Section ligature de pédicule artériel lobaire supérieur.

—Séparation interscissurale.

—Section de la bronche lobaire supérieure avec fermeture par des points séparés.
—Enfouissement du moignon bronchique lobaire supérieur.

—Libération de ligament triangulaire.

-5-
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—Fixation du lobe inférieur par un point postérieur pour prévenir le twist.

—Fermeture plan par plan sur deux drains thoraciques antérieur et postérieur.

Le compte rendu anatomopathologique a été en faveur d’'un emphyseme lobaire
supérieur gauche.
En post opératoire, La patiente a bien évolué sur le plan clinique et radiologique alors elle

a été déclarée sortante avec un rendez-vous de controle.

Figure 1 : Rx de thorax montrant une hyperclarté homogene de I’lhémichamps gauche refoulant

les éléments du médiastin a droite
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Figure 2 : TDM thoracigue objectivant un aspect d’emphyseme lobaire géant supérieur gauche.

2. Observation N° 2 : Malformation adénomatoide kystique pulmonaire (MAKP)

Il s’agit du nourrisson A. E, de sexe féminin, agée de 3 mois, issue d’'un mariage non
consanguin, sans ATCD pathologique particulier, admise pour détresse respiratoire d’installation
brutale.

L’examen a I'admission objective une patiente consciente, polypnéique avec cyanose
péribuccale et tirage sous et intercostal, avec a I’examen pleuropulmonaire des rales sibilants
bilatéraux. Le reste de I’examen clinique était sans particularité.

Une Rx thoracique a été réalisée objectivant une hyperclarté avasculaire prenant tout le

poumon droit et refoulant les éléments du médiastin vers le coté contrelatérale,
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Un complément scannographique a été réalisé mettant en évidence un poumon
emphysémateux droit avec atélectasie subtotale pulmonaire gauche.

Une intervention chirurgicale a été décidée alors un bilan pré-operatoire a été fait
revenant sans anomalie.

Le compte rendu opératoire était le suivant :

—-Sous AG, position latérale gauche.

—Thoracotomie droite en regard de 4eme espace intercostal.

—L’exploration met en évidence des lobes supérieur, moyen et inférieur droits
comportant des macrokystes avec un poumon controlatéral hypoplasique.

—Lobectomie inférieure droite.

—Section de ligament triangulaire.

—Ligature section de la lobaire inférieure de I’artére pulmonaire droite.

—Ligature section des veines lobaires inférieures droites.

—Ligature section de la bronche lobaire inférieure droite.

—Une réintégration du lobe supérieur et moyen a été faite mais qui a induit une
compression cardiaque responsable d’un trouble de rythme, ce qui a imposé une
lobectomie moyenne droite aprés ligature section du pédicule moyen droit.

—Une conservation du lobe supérieure droite a été décidée vu I'hypoplasie du
poumon gauche.

—Fixation de lobe supérieur droit.

—Hémostase.

—Toilette au sérum salé avec mise en place de deux drains thoraciques (antérieur et
postérieur).

—Fermeture plan par plan.

La patiente a été transférée en Réanimation ; elle a été extubée 24 apres. Elle a été mise

sous traitement symptomatique avec contrble des drains thoraciques.
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Le compte rendu anatomopathologique a été en faveur d’une malformation
adénomatoide kystique pulmonaire.

Devant la bonne évolution clinique et I'amélioration radiologique, la malade a été
déclarée sortante avec un rendez-vous pour controle.

Avec un suivi de deux ans, I’enfant est asymptomatique sur le plan respiratoire et les

controles radiologiques sont satisfaisants.

Figure 3 : Radiographie thoracique objectivant une hyperclarté avasculaire du poumon droit,
refoulant les éléments du médiastin vers le coté controlatéral.
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Figure 4 :TDM thoracique montrant un poumon droit macrokystique

avec atélectasie du poumon gauche

3. Observation N° 3 : MAKP + séguestration pulmonaire

Il s’agit du nourrisson B. A.E, de sexe masculin, agé de 1 an et 4 mois, issu d’'un mariage
non consanguin, originaire et résident a El Youssoufia, sans ATCD pathologique particulier.

La symptomatologie semble remonter a I'dge de 14 mois par l'installation d’une toux
chronique isolée évoluant dans un contexte fébrile chiffrée a 39 - 40°, pour laquelle il a été hospitalisé
auservice de pédiatrie A pendant 17 jours et il a été mis sous antibiothérapie (staphylococcus a
coagulase négatif) puis il nous a été transféré pour complément de prise en charge.

L’examen a I’admission était sans particularité y compris I’examen pleuropulmonaire.

Une Rx thoracique a été réalisée montrant une image bulleuse du lobe inférieur gauche

avec des images nodulaires dans le reste du parenchyme pulmonaire.

- 10 -
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Une tomodensitométrie thoracique a été faite, objectivant un aspect en faveur d’une
malformation adénomatoide kystique associée a une séquestration pulmonaire intralobaire du
poumon gauche.

Une intervention chirurgicale a été décidée alors un bilan pré-operatoire a été fait

revenant sans anomalie.

Le compte rendu opératoire a été le suivant :

—Sous AG, position latérale droite.

—Thoracotomie gauche en regard de 5eme espace intercostal.

—Libération de multiples adhérences entre le lobe inférieur gauche et la paroi
thoracique. le lobe inférieur est augmenté de volume avec une partie hyperclaire au
niveau du segment de Nelson, le reste de ce lobe est siege de malformation
kystique. Une artere systémique provenant de I'aorte descendante est dirigée vers
la partie basale du lobe inférieur gauche.

—Ligature section de I'artére systémique.

—Ligature section des éléments du pédicule inférieur gauche.

—Section suture de la bronche lobaire inférieure.

—Recouvrement du moignon de la bronche lobaire inférieure par la plévre médiastinale.

—Vérification de I’aérosatse.

—Lavage avec mise en place de deux drains thoraciques (antérieur et postérieur).

—Fermeture plan par plan.

Le compte rendu anatomopathologique a été en faveur d’une malformation
adénomatoide kystique pulmonaire associée a une séquestration pulmonaire.

Apres une bonne évolution post-opératoire, clinique et radiologique, le malade a été
déclaré sortant avec un rendez-vous pour controle.

Avec un recul de 2 ans, le patient est en bon état clinique avec des controles

radiologiques satisfaisants.

-11 -
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Figure 5 : Une radiographie thoracique montrant une image bulleuse du lobe inférieur gauche

avec des images nodulaire dans le reste du parenchyme pulmonaire.

Figure 6 :TDM thoracique objectivant un aspect en faveur d’une malformation adénomatoide

kystigue associée a une séquestration pulmonaire du poumon gauche.

-12 -
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4, QObservation N° 4 : ELG

Il s’agit du nourrisson I. Z, de sexe masculin, agé de 5 mois, originaire et résident a Safi,
ayant comme ATCD une asphyxie périnatale et qui présente depuis sa naissance une dyspnée
expiratoire.

L’examen a l'admission objective un patient conscient polypneique, avec a I'examen
pleuropulmonaire un sd d’épanchement aérien gauche. Le reste de I’examen clinique était sans
particularité.

Une radiographie thoracique a été faite objectivant une hyper-clarté du lobe supérieur
gauche. Un complément TDM a été fait mettant en évidence un aspect en faveur d’un
emphyséme lobaire géant congénital du lobe supérieur gauche sans cause apparente avec une
hernie transmédiastinale.

Une lobectomie supérieure gauche a été indiquée.

Le bilan préoperatoire était sans anomalie

Le compte rendu opératoire a été le suivant :

—Sous AG, position latérale droite.

—Thoracotomie postérieure latérale gauche passant par le 4eme espace intercostal.

—L’exploration trouve un lobe supérieur gauche totalement emphysémateux et un
lobe inférieur d’aspect normal.

—Repérage, dissection et ligature du pédicule de lobe supérieur gauche.

—Lobectomie supérieure gauche.

—Section du ligament triangulaire.

—Fixation du lobe inférieur gauche a la paroi.

—Recouvrement du pédicule ligaturé par une couche mince de la plevre médiastinale.

—Aérostase.

—Mise en place de deux drains thoraciques.

—Fermeture plan par plan.

Le compte rendu anatomopathologique a été en faveur d’un ELG.

- 13-
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Devant les bonnes suites post-opératoires, clinique et radiologique, le patient a été
déclaré sortant avec RDV de contréle.
Apreés un recul de 3 mois, le patient est asymptomatique sur le plan respiratoire et le

controle radiologique est satisfaisant.

Figure 8 : TDM thoracigue montrant un aspect en faveur d’un emphyséme lobaire géant

congénital du lobe supérieur gauche

- 14 -
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5. Observation N°5 : ELG

Il s’agit du nourrisson M. L, de sexe féminin, dgée de 2 mois, issue d’un mariage
consanguin de 2eme degré, originaire et résidente a Taroudant, sans ATCD pathologique
particulier.

La symptomatologie semble remonter a la naissance par I'installation d’une dyspnée lors des
tétés, compliquée a I’age d’un mois et demi d’une détresse respiratoire sur infection pulmonaire
jugulée a Taroudant, puis la patiente nous a été référée pour complément de prise en charge.

A I’admission, I’examen clinique a objectivé une patiente consciente, polypnéique avec
des signes de lutte respiratoire et un sd d’épanchement aérien droit a I'examen
pleuropulmonaire.

Une Rx thoracique a été faite objectivant une hyperclarté homogéne de I’hémichamps
droit avec refoulement du coeur a gauche et élargissement des EIC.

Un complément TDM a été fait objectivant un poumon droit emphysémateux.

Une bilobectomie supérieure et moyenne droite a été indiquée.

Le bilan préopératoire fait était sans anomalie.

Le compte rendu opératoire était le suivant :

—Sous AG, position latérale gauche
—Thoracotomie postéro- latérale droite passant par le 4eme espace intercostal.
—L’exploration trouve un lobe supérieur et moyen droits distendus.
—Ligature / section du pédicule supérieur et moyen.
—Ligature de la bronche supérieure et moyenne.
—Bi-lobectomie supérieure et moyenne.
—Section du ligament triangulaire pour permettre une bonne expansion du lobe
inférieur droit.
—Mise en place de deux drains thoraciques, antérieur et postérieur, FPPP.
Le compte rendu anatomopathologique a été en faveur d’un emphyseme lobaire géant

supéro-moyen droit.
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En post opératoire, La patiente a bien évolué sur le plan clinique et radiologique alors elle
a été déclarée sortante avec RDV de controle.

Aprés 3 mois, I’évolution clinique et radiologique sont satisfaisantes.

Figure 9 :Rx thorax face montrant une hyperclarté homogene de I’lhémichamps droit avec
refoulement du cceur a gauche et élargissement des EIC.

. — —

Figure 10 : TDM thoracique objectivant un poumon droit emphysémateux
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6. Observation N°6 : MAKP

Il s’agit du nourrisson K. A, de sexe féminin, agée d’un mois, issue d’'un mariage non
consanguin, sans ATCD pathologique particulier, qui se présente pour détresse respiratoire
évoluant depuis la naissance dans un contexte d’apyrexie et de conservation de I'état général.

L’examen a l'admission a objectivé une patiente consciente, stable sur le plan
hémodynamique et respiratoire avec une hypotonie axiale et un sd d’épanchement aérien
gauche, le reste de I'’examen clinique était sans particularité.

Une Rx de thorax a été faite mettant en évidence une hyperclarté de I’hémithorax gauche,
complétée par une TDM thoracique étant en faveur d’'une MAKP du lobe inférieur gauche.

Un bilan préopératoire a été réalisé qui est revenu négatif, puis la malade a été opérée.

Le compte rendu opératoire était le suivant :

—Sous AG, position latérale droite.

—Thoracotomie postéro- latérale gauche passant par le 6 eme espace intercostal.

—L’exploration trouve une distension importante du lobe inférieur avec une paroi
transparente et un lobe supérieur de petit volume.

—Ligature / section des veines pulmonaires.

—Repérage et ligature/section des branches des artéres pulmonaires.

—Lobectomie inférieur gauche.

—Section suture de la bronche lobaire inferieure.

—Vérification de I'aérostase.

—Couverture par la plevre médiastinale du moignon bronchique.

—Mise en place de deux drains thoraciques, antérieur et postérieur.

—Fermeture plan par plan.

Le compte rendu anatomopathologique a été en faveur d’une malformation

adénomatoide kystique du lobe inférieur gauche.
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Devant la bonne évolution clinique et radiologique, la malade a été déclarée sortante avec

un RDV pour controle.

Apres un recul de 2ans, la patiente se porte bien et les controles radiologiques sont

satisfaisants.

7. Observation N°7 : MAKP

Il s’agit de la fille M.A, de sexe féminin, dgée de 13ans, issue d’un mariage non
consanguin, originaire et résidente a Marrakech sans ATCD pathologique particulier.

La symptomatologie semble remonter a I’dge de 11 ans par l'installation d’une douleur
basithoracique droite dont I'intensité s’est aggravée 2 ans plutard et elle s’est compliquée d’une
dyspnée évoluant dans un contexte fébrile.

L’examen a I'admission a objectivé une patiente consciente, apyrétique, stable sur le plan
hémodynamique et respiratoire avec un sd d’épanchement aérien droit, le reste de I’examen
clinique était sans particularité.

Une Rx thorax a été faite objectivant une hyperclarté bien limitée, occupant les 2/3
supérieurs du poumon droit avec refoulement des éléments du médiastin a gauche, complétée
par une TDM thoracique étant en faveur d’une MAKP du lobe supérieur droit.

Une cure chirurgicale a été indiquée.

Un bilan préopératoire a été réalisé qui est revenu sans anomalie

Le compte rendu opératoire était le suivant :

—Sous AG, position latérale gauche.

—Thoracotomie postéro- latérale droite passant par le 6 eme espace intercostal.

—Libération de multiples adhérences entre le lobe supérieur droit et la paroi
thoracique.

—Ligature / section de la veines médiastinale antérieure.

—Ligature / section de I'artere médiastinale antérieure.
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—Libération difficile de la bronche lobaire supérieure imposant une ligature a
proximité de sa trifurcation.

—Absence de la petite scissure avec une grande scissure incompléte dans sa partie
postérieure.

—Libération du lobe supérieur des lobes moyen et inférieur.

—Lobectomie supérieur droite.

—Section du ligament triangulaire.

—Lavage.

—Vérification de I’aérostase.

—Mise en place de deux drains thoraciques, antérieur et postérieur.

—Fermeture plan par plan.

Le compte rendu anatomopathologique a été en faveur d’une malformation
adénomatoide kystique du lobe supérieur droit.

Devant la bonne évolution clinique et radiologique, la malade a été déclarée sortante avec
un RDV pour controle.

Aprés un recul de 9 mois, la patiente se porte bien sur plan clinique et les controles

radiologiques sont satisfaisants.

8. Observation N°8 : ELG

Il s’agit du nouveau-né A. B., de sexe masculin, 4gé d’un mois, sans ATCD pathologique
particulier. Chez qui une malformation pulmonaire a été diagnostiquée en anténatal en privé.

Le patient est issu d’une grossesse suivie et d’un accouchement médicalisé sans incident

La symptomatologie semble remonter a J7 de vie par l'installation d’une détresse

respiratoire ayant nécessité une hospitalisation au service.
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L’examen a I'admission a objectivé un nouveau-né conscient réactif, polypneique avec
cyanose péribuccale et signe de lutte respiratoire avec a I'examen pleuropulmonaire un sd
d’épanchement aérien droit.

Une Rx de thorax a été faite objectivant une hyperclarté du lobe supérieur droit avec effet
de masse et hernie médiastinale, complétée par une TDM thoracique montrant un aspect en
faveur d’un emphyséme lobaire géant des lobe supérieur et moyen droits.

Devant la persistance de la détresse respiratoire malgré le traitement symptomatique,
une lobectomie a été indiquée.

Le bilan préopératoire était sans anomalie.

Le compte rendu opératoire a été le suivant :

—-Sous AG, thoracotomie postérolatérale droite passant par le 4eme EIC.

—L’exploration trouve une distension du lobe supérieur et moyen avec des lésions
kystiques plus marquées sur le lobe supérieur.

—Lobectomie emportant le lobe supérieur et le lobe moyen.

—Aérostase.

—FPPP sur 2 drains, antérieur et postérieur.

Le compte rendu anatomopathologique a été en faveur d’'un ELG des lobes supérieur et
moyen droits.

Devant les bonnes suites post-opératoires, clinique et radiologique, le patient a été
déclaré sortant avec RDV pour controle.

Aprés 9 mois, I’évolution clinique et radiologique sont satisfaisantes.

9. Observation N°9 : ELG

Il s’agit du nourrisson R. M., de sexe masculin, 4gé de 2 mois, sans ATCD pathologique

particulier, qui se présente pour dyspnée évoluant depuis I’dge d’un mois.
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L’examen a I'admission a objectivé un nourrisson conscient , polypneique sans signe de
lutte respiratoire avec a I’examen pleuropulmonaire un sd d’épanchement aérien gauche.

Une Rx de thorax a été faite objectivant une hyperclarté supérieure gauche avec une
hernie médiastinale, complétée par une TDM thoracique montrant un aspect en faveur d’un
emphyséme lobaire géant du lobe supérieur gauche.

Une cure chirurgicale a été indiquée et un bilan préopératoire a été fait revenant normal.

Le compte rendu opératoire a été le suivant :

—-Sous AG, thoracotomie postérolatérale gauche passant par le 5eme EIC.

—Le lobe supérieur est de couleur pale amphysémateux.

—ligature section des branche a destinée lobaire supérieure , de la veine pulmonaire
supérieure et de I'artere pulmonaire.

—Section ligature par des points séparés de la bronche lobaire supérieure gauche.

—Aérostase.

—Couverture du moignon par la plévre.

—Section de ligament triangulaire.

—FPPP sur 2 drains, antérieur et postérieur.

Le compte rendu anatomopathologique a été en faveur d’un emphyséme lobaire géant.
Devant les bonnes suites post-opératoires, clinique et radiologique, le patient a été

déclaré sortant avec RDV pour controle.
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Figure 11 :Rx thorax objectivant une hyperclarté supérieure gauche
avec une hernie médiastinale
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Figure 12 :TDM thoracique montrant un aspect en faveur d’'un emphyséme lobaire géant
du lobe supérieur gauche.
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10. Observation N°10 : Séquestration pulmonaire

Il s’agit du patient M.A, agé de 7 ans, de sexe masculin, issu d’un mariage non
consanguin, originaire et résident a Marrakech, ayant comme antécédents personnels : une
uropathie malformative opérée a I’dge d’un an et un asthme persistant sous traitement, et
comme ATCD familial une meére diabétique.

L’enfant est issu d’une grossesse suivie avec accouchement par voie basse sans incident.

La symptomatologie semble remonter a la naissance par l'installation des infections
respiratoires a répétition compliquées d’épisodes d’hémoptysie, le tout évoluant dans un
contexte d’altération de I’état générale.

L’examen a I'admission objective un enfant conscient, apyrétique, stable sur le plan
hémodynamique et respiratoire.

Le reste de I'examen était sans particularité y compris I’examen pleuropulmonaire et
cardio-vasculaire.

Une radiographie thoracique a été réalisée objectivant un syndrome bronchique diffus,
complétée par une TDM thoracique qui a été en faveur d’une séquestration pulmonaire intra-
lobaire postéro-basale gauche.

Une intervention chirurgicale a été décidée alors un bilan pré-operatoire a été fait

revenant sans anomalie.

Le compte rendu opératoire a été le suivant :

—-Sous anesthésie générale, position latérale droite.

—Thoracotomie gauche passant par le 6eme espace intercostal.

—L’exploration met en évidence, en postérobasal, une masse de couleur orange entre
le lobe inférieure et la coupole diaphragmatique. Cette masse est en continuité avec
le lobe inférieure et attachée a sa partie inférieure.

—Présence de 3 artéres systémique provenant de l'aorte dirigées vers cette formation.

—Section ligature de ces 3 artéres.
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—Résection compléte de la masse de la face inférieure du lobe inférieur.
—Hémostase.
—Toilette au sérum salé avec mise en place des drains thoraciques.

—Fermeture plan par plan.

Le compte rendu anatomopathologique a été en faveur d’une séquestration pulmonaire
intralobaire.

Devant la bonne évolution clinique et la nette amélioration radiologique, le malade a été
déclaré sortant avec un rendez-vous pour controle.

Aprés le geste chirurgical, le patient a été perdu de vue.

Figure 13 : Radiographie thoracique montrant un sd bronchique diffus
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Figurel4 : Une TDM thoracique montrant une séquestration pulmonaire postérobasale gauche

11. Observation N°11 : MAKP

Il s’agit de la fille M. J, de sexe féminin, 4gée de 18 mois, issue d’'un mariage non
consanguin, originaire et résidente a Boujdour, issue d’une grossesse bien suivie avec
accouchement par voie basse, sans ATCD pathologique particulier notamment pas de cas
similaire dans la famille.

La symptomatologie semble remonter a 3 mois par [linstallation d’une détresse
respiratoire dans un contexte fébrile pour laquelle elle a été hospitalisée en réanimation (un jour)
puis transférée en pédiatrie A ou son infection pulmonaire a été jugulée puis elle nous a été
adressée pour complément de prise en charge.

L’examen a l'admission a objectivé une patiente consciente, polypneique, apyrétique,

stable sur le plan hémodynamique avec un examen pleuro-pulmonaire sans particularité.
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Une Rx de thorax a été faite objectivant un aspect en nid d’abeille du lobe inférieur
gauche, complétée par une TDM thoracique montrant une formation kystique multiloculée en
faveur d’'une MAKP du lobe inférieur gauche.

Une cure chirurgicale a été indiquée.

Un bilan préopératoire a été réalisé qui est revenu sans anomalie.

Le compte rendu opératoire était le suivant :

—Sous AG, position latérale droite.

—Thoracotomie postéro- latérale gauche passant par le 5éme espace intercostal.

—Libération de multiples adhérences entre le lobe inférieure gauche et la paroi
thoracique et le diaphragme.

—Ligature / section par un surjet de la veine pulmonaire inférieure gauche.

—Ligature par voie trans-scissurale des arteres a destinée lobaire inférieure.

—Ligature de la bronche lobaire inférieure + de multiples adénopathies hilaires.

—Couverture du moignon par du tissu environnant.

—Lavage.

—Vérification de I’aérostase.

—Mise en place de deux drains thoraciques, antérieur et postérieur.

—Fermeture plan par plan.

Le compte rendu anatomopathologique était en faveur d’'une MAKP.
Devant les bonnes suites post-opératoires, clinique et radiologique, la patiente a été

déclarée sortante avec RDV pour controle.
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Figure 15 :Rx de thorax face : aspect en nid d’abeille du lobe inférieur gauche

Figure 16 : TDM thoracique montrant une formation kystigue multiloculée en faveur d’'une MAKP
du lobe inférieur gauche
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12. Observation N° 12 : ELG

Il s’agit du nourrisson I. O., de sexe masculin, agé de 4 mois, issu d’'un mariage non
consanguin, sans ATCD pathologique particulier notamment pas de cas similaire dans la famille.

La symptomatologie semble remonter a I’'age de 2 mois par I'installation d’une détresse
respiratoire pour laquelle il a été hospitalisé en pédiatrie. L’examen a I'admission objective un
patient conscient polypneique, avec signe de lutte respiratoire, avec a I’examen pleuropulmonaire
un sd d’épanchement aérien droit. Le reste de I’examen clinique était sans particularité.

Une radiographie thoracique a été faite objectivant une image hyerclaire du lobe moyen
droit. Un complément TDM a été fait mettant en évidence un aspect en faveur d’'un emphyséme
lobaire géant congénital du lobe moyen droit.

Une lobectomie moyenne droite a été indiquée.

Le bilan préoperatoire était sans anomalie.

Le compte rendu opératoire a été le suivant :

—Sous AG, position latérale gauche.

—Thoracotomie postérieure latérale droite passant par le 4eme espace intercostal.

—L’exploration trouve un lobe moyen trés distendu comprimant le lobe supérieur et
inférieur.

—La petite scissure est inexistante imposant une séparation entre le lobe supérieur et
moyen.

—Ligature section des veines destinées au lobe moyen droit.

—Section des artéeres destinées au lobe moyen droit.

—Survenue d’un pneumo-médiastin lors des manceuvres de Valsalva.

—Section suture des deux bronches des segments médial et latéral.

—Aérostase.

—Mise en place de deux drains thoraciques, antérieur et postérieur.

—Fermeture plan par plan.

Le compte rendu anatomopathologique était en faveur d’un ELG.
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En post-opératoire, le patient a été hospitalisé en réanimation. L’évolution a été marquée
par une hypoxie et une hypercapnie objectivées cliniquement et par la gazométrie, retardant son
extubation, avec un isolement au préléevement distal protégé d’un klebsiella pneumonia sensible
au Tienam.

Le patient a été extubé 48h apres. Les deux drains ont été retirés

Apres huit jours d’hospitalisation, le patient a bien évolué sur le plan général, respiratoire

et radiologique. Il a été déclaré sortant avec RDV de controle.

Aprés un recul d’'une année, I'évolution clinique et radiologique sont satisfaisantes.

Figure 17 :TDM thoracique mettant en évidence un aspect en faveur d’un emphyséme lobaire
géant congénital du lobe moyen droit
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Les malformations broncho-pulmonaires congénitales retrouvées dans cette série sont :

Tableau 1 : les malformations broncho-pulmonaire trouvées dans notre série

Le type de MBP Nombre de cas Pourcentage
Malformation adénomatoide kystique 4 cas 33%
Séquestration pulmonaire 1 cas 8%
MAKP + séquestration pulmonaire 1 cas 8%
Emphyséme lobaire géant 6 cas 50%
Total 12 cas 100%

Nos douze cas seront analysés sur le plan épidémiologique, clinique, paraclinique,

thérapeutique et évolutif.

I. Sur le plan épidémiologique :

1. Le Sexe:

Il s’agit de six filles et six garcons, soit un sexe ratio de 1 (tableau 2).

Tableau 2 : Le sexe des patients selon chague malformation

Le type de MBP Sexe
MAKP (4 cas) 4 filles
Séquestration pulmonaire (1 cas) 1 garcon
MAKP + séquestration (1 cas) 1 garcon
ELG (6 cas) 2 filles et 4 garcons
Total : 12 cas 6 filles + 6 garcons

2. L’age au moment de diagnostic

Dans notre série, un cas a été découvert en prénatal, les autres casont été diagnostiqués

en post natal avec un 4ge moyen de 2 ans et 2mois.
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Tableau 3 : Age au moment de diagnostic selon chaqgue malformation

Le type de MBP Age au moment dediagnostic
MAKP (4 cas) De un moisa 13 ans.
Séquestrationpulmonaire (1 cas) 7 ans
MAKP + Séquestration (1 cas) 16 mois
- Un cas découvert en prénatal
ELG (6 cas) - De 2 mois a 5 mois (4 cas)
Total : 12 cas Age moyen : 2 ans et 2 mois

3. Les antécédents :

3.1. Laconsanguinité

On note une consanguinité de deuxiéme degré chez 1 cas ayant un ELG, soit 8 % de

toutes les malformations de notre série (figurel) et 17 % des ELG.

B Qui

Non

Figure 18 : Répartition des patients selon la consanguinité

3.2. Déroulement de la grossesse

Le déroulement de la grossesse n’a pas été précisé que chez 6 patients de notre série

(figure2).
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M grossesse suivie

M grossesse non suivie

Figure 19 : Répartition des patients selon le déroulement de la grossesse

3.3. ATCDs personnels

Un seul patient a un ATCD personnel d’une autre malformation (uropathie malformative),

soit 8%.

3.4. Cas similaire dans la famille

Dans notre série aucun patient n’a un ATCD familial de MBP.

Il. Sur le plan clinique :

1. La symptomatologie :

Nos douze malades ont présenté quatre tableaux cliniques principaux (figure 3).
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douleur thoracique _]. 8%

M séquestration+MAKP

infection respiratoire Sequestration

B MAKP

BELG
dyspnée
25%

Les tableaux cliniques

S— | 25
R S
detresse respiratoire
) ]-42%

0% 5% 10% 15% 20% 25%

Lesmalades

Figure 20 : les tableaux cliniques présentés par nos malades

2. Age de début de la symptomatologie

On note un age moyen de début de la symptomatologie de 14 mois avec des extrémes

allant de la naissance a 11 ans (Tableau 4).

Tableau 4 : Age de début de la symptomatologie selon chaque malformation

La malformation Age
MAKP (4cas) De H1 a 11 ans
Séquestration (1cas) A la naissance
MAKP+ Séquestration (1 cas) 14 mois
ELG (6 cas) De H1 a 2 mois
Total : 12 cas Age moyen : 14mois

3. L’examen pleuro-pulmonaire

On note que 67% des patients ont présenté un syndrome d’épanchement aérien et 25%

d’eux ont eu un examen pleuro-pulmonaire normal (figure4).
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25%
Examen pleuropulmonaire normal } m séquestration
pulmonaire+ MAKP

Séquestration
pulmonaire

Rales sibilants 8% m MAKP

WELG

Sd d'épanchement aérien
67%

0% 10% 20% 20% 40% 50%

L'examen pluropulmonaire

Les patients

Figure 21 : les données de I’examen pleuro-pulmonaire chez nos patients en fonction du type
de la malformation

lll. Sur le plan paraclinique

1. Radiographie thoracique

Faite chez tous nos patients, la radiographie thoracique a permis d’orienter le diagnostic

dans la plupart des cas.

image en nid d'abeille

5d bronchique diffus W Séquestration+MAKP

W Séquestration

Une hyperclareté + hernie m MAKP

meédiastinale W ELG

une hyperclareté

58%

20%

40%

Figure 22 : Les aspects radiologigue trouvés dans notre série

en fonctiondechaque malformation.
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2. La tomodensitométrie

2.1. L’image scannographique

Dans notre série, tous les patients ont bénéficié d’'une TDM thoracique qui a permis de

poser le diagnostic dans tous les cas.

Tableau 5 : Les aspects tomodensitométriques selon la malformation

La malformation Aspect TDM

MAKP (4 cas) Cavités kystiques mutiloculées

Foyer de condensation présentant une

Séquestration pulmonaire (1 cas) N L
vascularisation systémique

MAKP + séquestration pulmonaire (1 cas) Kystes + vaisseaux systémique

ELG (6 cas) Expansion emphysémateuse

2.2. Lalocalisation

Dans notre série, le lobe pulmonaire le plus atteint est le lobe inférieur gauche 33%

(figure 6).
LSD+LMD+LID i l g%
LSD+LMD 17%

R ——

LMD B Séquestration+MAKP
[ ——] . _
- . u Séquestration

LSD |&z ) 8% MAKP
~! ' BELG

i | '}33%
| |

25%

0% 5% 10% 15% 20% 25%

Figure 23 : Les lobes pulmonaires atteints selon chaque malformation
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IV. Sur le plan thérapeutique

Tous nos patients ont bénéficié d’un traitement chirurgical.

1. Le geste chirurgical

Une lobectomiea été réalisée chez 67% das casde MBP (Tableau 6).

Tableau 6 : Le geste chirurgical en fonction de la malformation

La malformation Le geste chirurgical

Lobectomie (3 cas)

MAKP (4 cas
( ) Bilobectomie (1 cas)

Séquestration (1 cas) Séquestrectomie (1 cas)
MAKP + séquestration (1 cas) Lobectomie (1 cas)
Lobectomie (4 cas)
ELG (6 cas
( ) Bilobectomie (2cas)
2. Le recul

La durée moyenne, entre le diagnostic et le geste chirurgical, est de 4 mois avec des

extréme allant de 15 jours a 2 ans (Tableau 7).

Tableau 7 : Le recul entre le diagnostic et le geste chirurgical en fonction de la malformation

La malformation Le recul
MAKP (4 cas) De 15 jours a 2 ans
Séquestration pulmonaire (1 cas) 1 an
MAKP + séquestration (1 cas) 2 mois et demi
ELG (6 cas) 1 mois a 3 mois
Total : 12 cas La moyenne : 4 mois
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V. L’évolution

@ En post-opératoire, les patients ont bénéficié d’une surveillance étroite :

—Clinique : surveillance de I’état hémodynamique, I’état respiratoire et des drains

thoraciques

—Radiologique : une radiographie de thorax a été faite apres ablation des drains.

@ Les patients ont bénéficié d’'une durée d’hospitalisation allant de 10 a 60 jours, avec

une moyenne de 20 jours.

@ Apres la sortie, tous les patients ont été suivis en consultation pour détecter une

éventuelle complication a long terme, avec un recul allant de 3 mois a deux ans.

Tableau 8 : Evolution post-opératoire immédiate et a long terme de nos patients

La malformation

Evolution immédiate

Evolution a long terme

MAKP (4 cas) Bonne Bonne

Séquestration (1 cas) Bonne Perdu de vue

MAKP+ Séquestration (1 cas) Bonne Bonne
—Bonne (5 cas)

ELG (6 cas) -Un cas s’est compliqué Bonne

d’une hypoxie+ hypercapnie
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I. Rappel du développement de I’arbre respiratoire

1. Etapes et physiologie du développement trachéo-broncho-pulmonaire

1.1. Stades du développement pulmonaire

Le diverticule respiratoire apparait entre j24 et j26 sur la face ventrale de I'intestin
antérieur. Isolé du tube digestif par la cloison cesotrachéale, le diverticule plonge dans la cavité
ceelomique (futures cavités pleurales) et s’engage dans une série de 23 divisions dichotomiques,
entouré par du tissu mésenchymateux.

Le développement pulmonaire se déroule en cing stades morphologiques et fonctionnels

distincts[7]

Tableau9 : Différents stades du développement pulmonaire[8]

Stade Période Evénements
Embryonnaire -7 semaines Emergence du bourgeon
pulmonaire

I'remiéres ramifications
bronchigques
Acquisition de 1I"asymétrie
droite-gauche
Maissance des gros vaisseaux
{artére et veine pulmonaires)
Pseudoglandulaire %-16 semaines Formation de I'arbre bronchigue
par segmentations successives
Développement paralléle de
I'arbre vasculaire
Canaliculaire 16-27 semaines Formation des acini, derniéres
divisions terminales
Différenciation des épithéliums
proximal et distal
Différenciation des
prneumocytes et 1
Amincissement du parenchyme
Formation d'une barriére
« primitive » d"échanges
Sacculaire 28-25 semaines Formation des saccules,
expansion des espaces aériens
Accumulation des inclusions
lamellaires
Capillaires au contact de
la membrane basale
Alvéolaire Terme a 3 ans Formation des alvéoles par
septalisation secondaire
Fusion des capillaires, passage
4 un seul systéme capillaire

Amincissement ultime de
la barriére d échange

- 40 -



Les malformations broncho-pulmonaires chez I’enfant
p

e;s

A. Intestin primitif (vers les 6 e semaines, vues de face).
1. Intestin antérieur ; 2. Diverticule respiratoire.

B. Vue de face. Cloison cesotrachéale et premiéres
divisions bronchiques.

1. Septum cesotrachéal ; 2. Bourgeons bronchiques ; 3.
(Esophage ; 4. Trachée.

C. Visualisation schématique de la cavité thoracique
(vers la 5e semaine).1. Septum transversum ; 2. Canal
vitellin ; 3. Allantoide ; 4. Cavité péricardique ; 5.
Bourgeon trachéal ; 6. Cavité pleurale ; 7. Bourgeon
hépatique

e B =

Figure 24 : Mise en place des bourgeons pulmonaires [7]

[ Alveolaire -3

y

[ Sacculaire

[ canaliculaire >
[Pseudoglandulaire >
[Embryonnaire> '

L -
o ! 5 10 15 20 25: 30 35 40 semaines

Stades

i
:
+Naissance

: -- >

: AlvEoles
Canaux alvéolaires

' Bronchioles respiratoires

H Bronchioles terminales

EBronchioles

‘Bronches

Conduction Er.-.hnngﬂ
Figure 25: les principaux stades de développement pulmonaire[7]

- 4] -



Les malformations broncho-pulmonaires chez I’enfant
P

Lung Bud Initiation Embryonic Pseudoglandular
Human 21-28 days Human 3-7 weeks Human 5-17 weeks
Mouse 9 days Mouse 9-12 days Mouse 12-16 days

Canalicular Saccular Alveolar
Human 16-26 weeks Human 24-38 weeks Human 36 weeks lo 18 months postnatal
Mousa 16—-17 days Mouse 17 days 10 5 days postinatal Mouse 5-14 days postnatal

Figure 26: la morphologie des différents stades de développement pulmonaire
(poumon d’une souris) [9]

Les différents stades sont marqués par des anticorps :
—Anti-Nkx2-1 pour identifier les cellules épithéliales (vert)
—Anti-endomucin pour identifier les cellules endothéliales (rouge)
—Anti-a-smooth muscle actin pour identifier les cellules musculaires lisses (violet)

—Anti- E-cadherin pour identifier I'épithélium endodermique (bleu)

1.2. Particularités de la croissance postnatale (6)

a. Croissance des alvéoles

Au-dela de I'dge de 2 a 4 ans, lesalvéoles s’accroissent en taille jusqu’a I'arrét de la croissance

duthorax. Le volume du poumon estmultiplié par 20 entre la naissance et I’dge adulte.
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b. Croissance des bronches

Les bronches se modifient enpostnatal paralléelement a la croissance du corps
augmentationdu calibre;augmentation de longueur ; croissance des éléments de la paroi(le

cartilage bronchique se développerait jusqu’a 2 ans).

¢. Mise en place de la ventilation collatérale

Les pores deKohn apparaissent aprés la naissance, les canaux de Lambertvers I'age de 8 ans.

d. Croissance de la circulation pulmonaire

La structure de laparoi des artéres pulmonaires évolue : leur épaisseur diminue demoitié
entre la naissance et I’dge de 6 mois a 2 ans, la muscularisation progresse vers la distalité des

voies aériennes avec letemps.

1.3. Facteurs physiologigues du développement pulmonaire[6]

a. Liquide pulmonaire feetal

Des travaux expérimentaux ont permis de démontrer I’existence d’un liquide pulmonaire
propre sécrété par I’épithélium pulmonaire, contenu dans la lumiere bronchique et évacué via la

trachée, soit par rejet dans le liquide amniotique, soit par déglutition.

b. Mouvements respiratoires feetaux

Leur role dans le développement du poumon feetal est certain. Notés dés le premier
trimestre, ces mouvements thoraciques entrainent des déplacements du liquide pulmonaire dans
la trachée (induisant des variations de pression dans les espaces aériens), et sont
essentiellement dus a I’action du diaphragme et des autres muscles respiratoires. lls sont d’une
grande importance puisque la section des nerfs phréniques chez I’animal entraine une

hypoplasie pulmonaire.
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c. Volume d’expansion pulmonaire

L’ébauche pulmonaire a besoin, pour se développer, d’'un espace intrathoracique (et
indirectement intra-utérin) suffisant. L’hypoplasie pulmonaire observée dans les anasarques
graves en témoigne. De plus, toute compression thoracique ou abdominale feetale géne le jeu
diaphragmatique, et donc les mouvements respiratoires foetaux, ce qui aggrave I'anomalie de

développement du poumon feetal.

d. Pressions pulmonaires

L’équilibre entre les pressions et les volumes a l'intérieur des espaces aériens est
indispensable au bon déroulement du développement pulmonaire. L’augmentation des pressions

intraluminales entraine une réduction de la sécrétion de liquide intrapulmonaire.

e. Maturation biochimique pulmonaire

C’est I'acquisition, par les cellules épithéliales, de la capacité a élaborer et a sécréter le
surfactant pulmonaire, véritable film tensioactif recouvrant la surface alvéolaire et empéchant les
alvéoles de se collaber. Le surfactant régule I’homéostasie de I’alvéole et posséde des propriétés
antimicrobiennes. Les premiéres inclusions intracytoplasmiques apparaissent a la fin du stade

canaliculaire.

2. Mécanismes de réqulation du développement trachéo-broncho-pulmonaire

L’environnement physique du poumon joue un role majeur a tous les stades de son

développement.

2.1. Le contr6le génétique [8]

Plusieurs genes du développement sont impliqués tout au long de la morphogenése
pulmonaire. A titre d’exemple, NKX2.1, HNF-3b et GATA jouent un rdle important lors de
I’individualisation de I’ébauche trachéale. Chez I’animal, une invalidation des génes homéotiques

de la famille Hox (Hoxa-3 et Hoxa-5) est létale par insuffisance respiratoire. Lefty-1 est

- 44 -



Les malformations broncho-pulmonaires chez I’enfant
P

important pour I'acquisition de I'asymétrie pulmonaire. D’autres génes sont aussi importants :
bmp4 et FGF-10 dans les ramifications bronchiques ; Shh dans la séparation trachée-cesophage
; facteurs de la famille transforming growth factor [TGF] b : linvalidation du gene TGF-b3
s’associe a un arrét du développement pulmonaire au stade pseudoglandulaire ; platelet
derivated growth factor, dont I'invalidation est responsable d’un arrét tardif du développement

au stade de I’alvéolisation.

2.2. L’interactionmésenchyme épithélium [8]

Dés la période embryonnaire, le mésenchyme joue un role inducteur fondamental dans
les processus de ramification et de différenciation épithéliale. Une greffe de mésenchyme distal
sur I'épithélium de trachée induit la ramification et I’expression des marqueurs alvéolaires. Une
greffe de mésenchyme trachéal sur I’épithélium distal inhibe la ramification et induit I’expression

d’un épithélium muco-ciliaire.

2.3. La matrice extracellulaire [8]

De nombreux composants de la matrice extracellulaire (collagéne, laminines,
protéoglycanes, fibronectines) ont un role essentiel dans la morphogenése pulmonaire. Ces
molécules reconnaissent des récepteurs membranaires, les intégrines. L’invalidation du géne
codant pour I'une des sous-unités de I'intégrine 3 abolit la liaison a la laminine 5 et perturbe le

processus de ramification.

2.4. Les cellules endothéliales [8]

Les récentes acquisitions en biologie vasculaire ont permis de mettre en évidence
I'importance de la cellule endothéliale dans le développement et régulation vasomotrice de la
circulation pulmonaire. La régulation du tonus vasomoteur pulmonaire en période périnatale
résulte d’un équilibre entre médiateurs vasodilatateurs et médiateurs vasoconstricteurs libérés
par la cellule endothéliale. Parmi ces substances, le NO et I’endothéline 1 (ET-1) jouent un role

majeur. L’'invalidation du géne de NOS-3, chez la souris, induit une hypertension artérielle
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pulmonaire et une vasoconstrictionpulmonaire accrue en réponse a I’hypoxie. Son role n’est pas

bien établi dans la régulation physiologique du tonus vasomoteur pulmonaire du feetus.

2.5. Acide rétinoique [6]

Plusieurs travaux mettent en avant le role important de la vitamine A et de son dérivé
actif, l'acide rétinoique. Ce dernier régulerait les interactions épithélium/mésenchyme et

influencerait I’expression des protéines du surfactant.

2.6. Réqgulation hormonale de la maturation pulmonaire [7]

a. Lesglucocorticoides

L’accélération physiologique de la maturation pulmonaire dans les derniéres semaines de
la période sacculaire est associée a un accroissement de la production de cortisol par le cortex

surrénalien. Les glucocorticoides contribuent a la maturation normale du surfactant.

b. Les hormones thyroidiennes

L’effet des hormones thyroidiennes sur la maturation pulmonaire est expérimentalement
bien établi. Les poumons de feetus de lapin soumis a un traitement par la thyroxine ont une
meilleure aération, un nombre plus important d’inclusions lamellaires et une maturation
morphologique accélérée. Leshormones thyroidiennes augmentent le taux des phospholipides
du surfactant et exercent un effet important sur la croissancepulmonaire, notamment sur la

formation des septa.

c. Lesagonistes béta-adrénergiques

L’adénosine monophosphorique (AMP) cyclique, les inhibiteurs des phosphodiestérases et
les agonistes béta-adrénergiques augmentent la synthese et la sécrétion de la
phosphatidylcholine. L’AMP cyclique est un activateur direct de la transcription du gene de la

protéine SP-A du surfactant.
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3. Nouveaux concepts en développement pulmonaire [10]

3.1. Les cellules progénitrices du poumon

La capacité de I'épithélium pulmonaire a remplacer les cellules endommagées est devenu
I'objet des attentions (Rawlins et al, 2008; Warburton et al, 2008).

Les preuves de l'existence des cellules souches progénitricessont fortes, mais limitées en
grande partie au modele animal (souris) cependant, I’extrapolation a 'hnomme doit étre faite avec
prudence.

Quant a la possibilité d'utilisation de ces cellules, comme moyen a corriger les erreurs de

développement pulmonaire (Hypoplasie pulmonaire), reste un sujet de débat.

3.2. Micro ARN

De données récentes indiquent que le miARN est essentiel Pour le développement
pulmonaire normal. La suppression ciblée de Dicer, une enzyme clé dans le traitement des
miARN, induit un développement anormal des voies aériennes et une apoptose excessive des

poumons.

Il. Les malformations trachéo-broncho-pulmonaires

1. Hypothéses physiopathologiques

1.1. Anomalie broncho-vasculaire

L’hypothése d’une anomalie broncho-vasculaire unique a I'origine des malformations
broncho-pulmonaires telle qu’elle est proposée par Clements et Warner semble séduisante[11].
La cause serait une lésion de I'extrémité de I’arbre bronchique dont I'étiologie est variable, sous
forme d’'un traumatisme localisé, d’'une ischémie ou d’une infection. En outre, ce n’est pas
seulement la nature de I’agression, mais surtout la date de survenue et la sévérité qui vont

déterminer I'aspect morphologique de la lésion. Il s’agit donc volontiers d’un spectre
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malformatif tel qu’il est décrit par Achiron et al [12], allant du poumon normal vascularisé par
des vaisseaux normaux ou non a un poumon anormal, c’est-a-dire dysplasique vascularisé par

des vaisseaux normaux ou nhon.

1.2. Anomalie de prolifération cellulaire[13]

Une hypothése d’un déreglement de la prolifération cellulaire a été proposée par Cass et
al ; ils ont montré que, au sein des MAKP, I'index de prolifération cellulaire était deux fois plus
élevé que dans un poumon normal (feetal ou néonatal), alors que I'index d’apoptose était cinqg
fois plus bas, et ce d’autant plus que la lésion était étendue. Ces anomalies de régulation de la
prolifération cellulaire sont sous le controle de multiples facteurs de croissance dont tous les

mécanismes ne sont pas encore élucidés.

1.3. Hypothése obstructive

L'étude histologique des malformations pulmonaires a conduit Langston a proposer
I’hypothese d’une séquence obstructive a I'origine de ces malformations[14]. Cette hypothese
découle de plusieurs observations. D’une part, il est réguliéerement décrit la coexistence de
plusieurs malformations pulmonaires chez un méme patient. D’autre part, la présence de kystes
de petites tailles, identiques a ceux observés dans les MAKP, est retrouvée également dans les
atrésies bronchiques ou les séquestrations extra-lobaires. Ces observations suggerent donc un
mécanisme commun a l'origine des processus malformatifs. Les dilatations kystiques pourraient
étre secondaires a un obstacle organique (sténose bronchique) ou fonctionnel (anomalie du
péristaltisme) sur les voies aériennes[14,15]. Les différences d’aspect seraient liées au lieu, au

degré d’obstruction et au moment de survenue de I’obstruction sur les voies aériennes [45].

1.4. Anomalie du développement pulmonaire

Le caractére localisé des malformations pulmonaires, la normalité du poumon d’amont et
d’aval et I’expression persistante au sein de ces malformations de marqueurs de développement

pulmonaire précoce comme le thyroid transcription factor-1 (TTF-1) ou Hox b5 suggérent
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I’hypothese d’une anomalie localisée et transitoire du développement pulmonaire, survenant
pendant les stades pseudo-glandulaire (6 a 16 SA) ou canaliculaire (17 a 26 SA).[17-18]

Le développement pulmonaire résulte d’interactions permanentes réciproques entre les
composantes épithéliales et mésenchymateuses du bourgeon pulmonaire. Ces interactions sont
médiées par des facteurs diffusibles entre ces deux compartiments. Les MAKP pourraient
résulter d’interactions anormales entre I'épithélium et le mésenchyme[19]. Il est en effet possible
in vitro et in vivo d’induire des dilatations d’aspect kystiques des voies aériennes par la
surexpression de facteurs impliqués dans le développement pulmonaire comme le le fibroblast
growth factor 10 (FGF-10), le FGF-7 et le transforming growth factor (TGF)-1[20-21]. Les
données les plus concordantes concernent le FGF-10. Bellusci et al ont montré que I'ajout de
FGF-10 en exces pendant le stade pseudoglandulaire sur du poumon de souris en culture
amputé de mésenchyme (épithélium seul) provoque I’apparition de structures kystiques. La
dilatation se produit rapidement, dans les premiéres 24 heures et un bourgeonnement épithélial

normal s’effectue par la suite en aval de la dilatation kystique [22].

1.5. Obstruction et anomalie de développement

Les hypothéses obstructive et développementale ne sont pas contradictoires.
L’expérience d’Unbekandt et al en fait la synthése, en montrant que I’expression du FGF-10 peut
étre induite par un stimulus mécanique[23]. L’occlusion trachéale de poumon foetal de souris en
culture, provoque une augmentation de pression dans les voies aériennes et induit une
augmentation diffuse de I’expression du FGF-10. Il est donc probable qu’une augmentation
locale de la pression des voies aériennes soit capable d’induire une augmentation locale de
I'expression de FGF-10. Celle-ci induirait une dilatation localisée de I’arbre aérien jusqu’a ce que
le niveau d’expression du FGF-10 retourne a son niveau basal grace aux mécanismes de
rétrocontrdle, permettant la poursuite du bourgeonnement normal.

HADCHOUEL suggére une hypothése impliquant le fibroblast growth factor (FGF)10 a I'origine

des malformations congénitales kystique du poumon. Une anomalie initiale du FGF-10 agissant sur
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le tonus bronchique feetal et créant une obstruction bronchique fonctionnelle générant un cercle

vicieux malformatif. Le mode d’entrée dans ce cercle reste toutefois inconnu [24].

Anomalilies du tonus

bronchique featal

Anomalies R—
expression FGF-10

Effat direct 7 Ohstlructlnn
fonctionnelle
Augmentation
pression interne

~

Dilatation espaces
aériens

L 3
Malformation
pulmonaire

Figure 27 : hypothése pathogénique selon HADCHOUEL[24]

2. La classification : [6]

2.1. Anomalies de la trachée et des bronches

a. Communications anormales : fistules congénitales

a.1l. Avec I’esophage

@ Atrésie de I';esophage
@ Fistule cesotrachéale
@ Fistule ;esobronchique

@ Fissure eso-laryngo-trachéale, diastéeme

a.2. Avec les voies biliaires

@ Fistule trachéo-broncho-biliaire
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b. Malformations de la trachée et des grossesbronches

b.1. Anomalies majeures, arrét de développement

@ Agénésie de trachée
@ Agénésie de bronche souche : absence de poumon
@ Agénésie lobaire, segmentaire

@ Hypoplasie pulmonaire

b.2. Anomalies plus tardives : obstacles

@ Obstacles complets (atrésies) :
=> atrésie de trachée
=> atrésie bronchique.
@ Obstacles incomplets (sténoses congénitales) :
=> sténose trachéale
= sténose bronchique.
@ Trachéo-bronchomalacie.

@ Trachéo-bronchomégalie.

b.3. Bourgeons ectopiques et/ou surnuméraires

@ Bourgeons ectopiques communicants :
= bronche trachéale : droite-gauche
= autres anomalies trachéobronchiques : bronche cardiaque, bronche
en pont, bronche eesophagienne, diverticuletrachéal.
@ Kystes bronchogéniques (KB), bourgeons non communicants :
= KB médiastinaux

= KB pulmonaires.
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2.2. Malformations de la masse pulmonaire

a. Anomalies de la topographie pulmonaire

a.l. Anomalies des scissures

@ Pseudoscissure azygos
@ Hernie pulmonaire

@ Poumon en fer a cheval

a.2. Anomalies du situs bronchopulmonaire

@ Situs inversus

@ Isomérisme-anisomérisme

b. Dysplasies, dystrophies du parenchymepulmonaire

@ Emphyséme pulmonaire congénital.
@ Malformation adénomatoide kystique pulmonaire (MAKP).
@ Séquestrations bronchopulmonaires.
@ Autres anomalies pulmonaires kystiques :
= bronchiectasies congénitales ;
= kyste aérien solitaire ;

= duplication digestive kystique.

2.3. Malformations vasculaires pulmonaires

> Artérielles :
—anomalies de I'artéere pulmonaire
—anomalies des vaisseaux systémiques

—fistules artérioveineuses.
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» Veineuses :
—absence de veine pulmonaire ;
—retours veineux pulmonaires anormaux ;
—varices.

> Capillaires, hémangiomes.

» Lymphatiques

3. L’épidémiologie

3.1. Lafréquence

Les malformations bronchopulmonaires congénitales(MBP) sont rares, Leur fréquence
globale est difficile a établir car elles peuvent rester asymptomatiques et méconnues[25]. Dans la
littérature une incidence annuelle de 30-42 cas par 100,000 population a été rapporté[26 ,27].

Selon la littérature, les MBP, les plus fréquentes, sont représentés par les malformations
adénomatoides kystiques (MAKP), I'emphyséme lobaire géant (ELG), les séquestrations
pulmonaires (SP) et les kystes bronchogéniques (KB)[1],les mémes types ont été retrouvés dans

notre étude en dehors des kystes bronchogéniques.
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Les malformation en %

| M. sallesetal | R Ben Abdallah | M.G Gonzalez [T. Furukawa et al] M Chellaoul Notre stude
(1997.2001) | (2003.2010) | {1991.2008) | (1995.2014) | (1990 2006) (2010-2017)
France {28 Tunisie (1) Espagne (29) Japan(30) Rabat (31)
B MAKP 4% 0% 61y 59 g 26 9 33 g
KB 21 % 10 % 9 % 1% 23 % 0 %
nSP 2y 0% 1% 15 7 % B %
BELG 129 50 % g % 1% 1% 50 %
® autre 9 % 0% 13% 14 9 10 % g8 %

Figure 28: les types de MBP trouvées dans différentes études

3.2. Lesexe

Les MBP touchent les deux sexes de facon indifférente [186]. Dans notre série la

répartition est la méme entre les deux sexes.
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Figure 29 : Répartition des patients selon le sexe dans différentes études

4. Le diagnostic

4.1. Diagnostic prénatal

a. Echographie feetale

Les progres de I’échographie et du diagnostic anténatal ont modifié les circonstances de
découverte des MBP. Dans notre série un seul malade a eu un diagnostic anténatal soit 8% des
cas ; résultat qui est proche des séries anciennes, 7 % dans I’étude d’Evrard et al réunissant 48
cas de MBP colligés entre 1979 et 1996 [35], 5 % dans I’étude de Schwartz et al portant sur 70
cas de MBP colligés entre 1970 et 1995[36], et trés lointain des séries plus récentes en

particulier celles des pays développés.
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Figure 30 : |le dépistage anténatal des MBP dans les différentes séries

Le diagnostic prénatal permet surtout d'évaluer lecaractere isolé ou non de la MBP, son
pronostic, de surveiller I'évolution et d'optimiser la prise en charge périnatale. Le diagnostic est
le plus souvent fait a I'échographie du 2e trimestre. La découverte d'une malformation
pulmonaire au premier trimestre reste exceptionnelle. Cependant, la malformation peut passer
inapercue et n'étre diagnostiquée que lors d'une échographie réalisée pour une autre indication
ou lors d'une complication[39].

Les malformations pulmonaires peuvent prendre deux aspects échographiques chez le
feetus, parfois associés : hyper-échogénes (denses) ou hypo-échogenes (kystiques). Les aspects
échographiques ne sont pas prédictifs du type histologique de la MBP. Les images kystiques
sont, dans la tres grande majorité des cas, des MAKP, mais peuvent également correspondre a
des séquestrations ou des atrésies bronchiques, et trés exceptionnellement a des kystes
bronchogéniques. Les images hyper-échogénes peuvent correspondre a tous les types de MBP.

Les malformations kystiques sont les lésions les plus fréquemment vues en prénatal, les
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malformations hyper-échogénes, sans kyste visible, ne représentent qu'environ un quart des
MBP identifiées en prénatal[40].

Le Doppler avec codage couleur est utilisé pour I’étude des hiles et de la vascularisation
pulmonaire. Une artere systémique, naissant le plus souvent de l'aorte, peut étre visualisée deés
la périodeprénatale. Il peut s'agir d'une séquestration ou d'une vascularisation systémique
associée a une autre MBP[40].

L’avénement de I’échographie 3D et du mode VOCALTM (virtual organ computer-aided
analysis) a permis d’améliorer I’évaluation des MBP fcetales par une meilleure acquisition de
volume du poumon pathologique au sein du parenchyme pulmonaire sain[41,42]. Le Doppler
couleur 3D est également plus discriminant dans le diagnostic différentiel entre MAKP et
séquestration pulmonaire en cas de masse pulmonaire hyper-échogéne en mettant le vaisseau
nourricier plus clairement en évidence qu’en 2D[43].

Elle permet aussi le diagnostic des complications anténatales (hydramnios, anasarque),
éventuellement accessibles a un traitement in utero.

Enfin, le diagnostic anténatal permet d’orienter la future meére vers un centre de
référence, de définir les conditions de la naissance (rapprochement d’un centre de réanimation
en cas de risque de complication néonatale ou de complication in utero). En effet, certaines MBP
notamment les emphyseémes lobaires congénitaux, peuvent entrainer une détresse respiratoire
néonatale nécessitant une prise en charge rapide et adaptée. Dans tous les cas, le diagnostic de

MBP doit conduire a une prise en charge multidisciplinaire anté et postnatale[28].
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Figure 31 : Arbre décisionnel : Orientation diagnostique devant
une anomalie pulmonaire anténatale. [44]

- - 445
Figure 32 : Aspect échographique de malformation pulmonaire. [45]

A. Aspect kystique, avec compression cardiaque.
B. Aspect hyper-échogéne.
C. Aspect mixte (kystique + hyper-échogéne).
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Figure 33 (a gauche): Visualisation du pédicule Figure 34 (a droite): Enregistrement
issu de |'aorte grace au Doppler énergie 3D. du spectre au niveau du vaisseau afférent :
[39] Spectre de type aortigue (ou systémique) avec

un flux systolique rapide suivi_d’un flux
diastoligue continu. [46]

b. L'IRM feetale

Le pronostic des malformations pulmonaires foetales est tres variable. || dépend du type
de la malformation, de sa taille, de son retentissement sur le médiastin et le poumon
controlatéral, de la durée de la compression et des malformations associées. Malgré les progres
réalisés en échographie anténatale, il n’est pas toujours possible de répondre a toutes ces
questions. L’évaluation du pronostic reste difficile, en particulier pour I’appréciation de
I’hypoplasie pulmonaire. L’évaluation a I'IRM du volume pulmonaire foetal est plus fidéle et
moins difficile qu’a I’échographie[47].

L'IRM feetale permet une meilleure analyse de Il'axe trachéo-mesophagien et du
parenchyme pulmonaire grace a une étude dans les plans axial, frontal et sagittal qui n’est pas
toujours facilement ou complétement obtenue avec I’échographie[47].

IRM peut compléter I'échographie lorsque les résultats sont d'interprétation difficile. Il n'y
a toutefois actuellement aucune supériorité démontrée de I'IRM sur I'échographie dans le suivi

des MBP[45].
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4.2. Diagnostic postnatal

a. Lasymptomatologie

En période néonatale, La tolérance clinique est variable en fonction du type de la
malformation. La dyspnée et I'infection constituent les principaux modes révélateurs[1]. Lacy et
al ont rapporté des manifestations d’asthme du nourrisson et un pneumothorax spontané dans
une étude incluant 20 cas de MBP[48]. Ainsi, Papagiannopoulos et al, a propos de 46
malformations pulmonaires de tous ages, retrouvent dans 77 % des cas des symptomes

respiratoires et généraux[49].

Tableau 9 : les manifestations cliniques des MBP selon différentes études

(x : tableau clinique dominant)

Détresse Pneumopathie Broncho- Douleur
respiratoire | Dyspnée récidivante pneumopathie | thoracique | Autres
aigue
R. Ben Abdallah
(2003-2010) X X X
Tunisie [1]
Boussetta et al
L X X X X
Tunisie[50]
T.Furukawa et al
(1995-2014) X X X
Japan [30]
M. Salles et al
1997-2001 X X X
France [28]
M. Garcia Gonzalez
1991-2008 X X X X
Espagne[29]
Notre étude
X X X X X

Certains cas restent asymptomatiques, en effet, 10 a 25 % des SP[51 ,52]ainsi que 15 a
27 % des KB[53], selon les séries, sont révélées par une radiographie du thorax, comme elles

peuvent passer inapercues et ne se révélerqu’a I'age adulte[54].
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Selon la méta-analyse de Stanton et al[55], le risque de devenir symptomatique par la
suite pour les nouveau-nés asymptomatiques a la naissance, avec un diagnostic anténatal de
MBP, reste faible (3,2 %), a un dge médian de 6,9 mois.Par contre, il retrouve en moyenne 18 %
de cas de malformations découvertes aprés I'apparition d’une symptomatologie a un age médian

de 10 mois. Dans notre série I’dge moyen de la découverte était de 26 mois.
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Figure 35 : Age moyen de découverte de MBP selon différentes études

b. Apport de I’'imagerie

L’imagerie repose d’abord sur la radiographie du thorax standard, document
irremplacable, suffisant pour poser le diagnostic de MBP pour de nombreux auteurs[56], faite de
face en inspiration et expiration, parfois de profil. Le cliché numérisé permet d’étudier la totalité
des compartiments thoraciques, parenchymateux et médiastinaux. Dans notre étude, la
radiographie thoracique a permis d’orienter le diagnostic dans 11 cas sur 12 (91%).

Des faux positifs et des faux négatifs sont décrits, ce qui justifie la réalisation d’'une TDM
thoracique qui a posé le diagnostic de MBP dans 100 % des cas de notre série. Cet examen

permet de conforter le diagnostic, d’apprécier I'étendue de la lésion et ses rapports
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anatomiques, d’éliminer un diagnostic différentiel et de discuter du traitement, notamment en
fonction de la taille et du retentissement sur le parenchyme sain[571].

L'injection de produit de contraste est nécessaire pour préciser la vascularisation,
notamment en cas de séquestration. Des reconstructions 2D, voire 3D, peuvent étre
intéressantes. La TDM thoracique peut étre effectuée sans anesthésie avec irradiation minimale.
Une étude plus poussée et surtout une injection vasculaire nécessitent une anesthésie chez le
petit enfant (6). Dans notre étude, la concordance entre les diagnostics tomodensitométrique et
anatomopathologique était de 100% comme I'ont rapporté Bunduki et al[58].

L’échographie thoracique est performante dans les mains des radiopédiatres
expérimentés, mais elle est génée par la présence d’air. Néanmoins, les régions frontiéres,
cervico-thoracique et surtout médiastino-abdominale, sont analysables[6].

Les indications de I'imagerie en résonance magnétique nucléaire (IRM) sont limitées, elle
a été proposée pour le diagnostic de séquestration pulmonaire ou de kyste bronchogénique
médiastinal[57].

Des examens sont effectués selon les cas : transit cesogastro-duodénal en premier lieu.
La bronchographie, largement utilisée, s’est vue remplacée de facon parfois incompléete par
I'imagerie en coupe avec reconstructions. Elle rendait des services pour la compréhension de
certaines anomalies. L’angiographie est également actuellement d’indication limitée, sauf en cas
de bilan cardiologique ou en vue d’une embolisation[6].

D’autres examens sont effectués selon les circonstances : L’endoscopie laryngo-trachéo-
bronchique et/ou digestive,lesexplorations fonctionnelles respiratoires, la scintigraphie

pulmonaire et la gazométrie[6].

5. Evolution

5.1. Anténatale

La surveillance sera avant tout échographique. La fréquence des examens est adaptée en

fonction de chaque cas, mais il semble raisonnable de proposer au moins un examen mensuel.
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Une IRM pourra étre réalisée vers la 30émesemaine d’aménorrhée afin de documenter la

malformation mais également d’évaluer le volume pulmonaire[59].

a. Stabilité des lésions

Plusieurs publications ont rapporté la stabilisation prénatale des malformations
pulmonaires.D. Desseauve et al ont observé, sur une série de 30 cas de MBP diagnostiquées en
anténatale, une stabilité des lésions chez plus de la moitié des cas[37]. Dans une étude faite par
lllanes et al portant sur une série de 48 cas de MBP, 17 cas étaient stable (14 MAKP et 3

séquestration pulmonaires)[60].

b. Disparition des lésions

Environ 30 % des images échographiques disparaissent totalement au cours du troisieme
trimestre de la grossesse[61]. Les lésions hyperéchogénes sont plus susceptibles de régresser
que les lésions kystiques ou mixtes. La disparition des images échographiques est cependant
rarement confirmée apreés la naissance. Blau et al observent sur une série de 24 feetus, que 29 %
des lésions (7/24) ont disparu lors des dernieres échographies anténatales, mais que les TDM
postnatales sont anormales dans 95 % des cas[62]. Dans la série d’Hadchouel et al, 100 % des
TDM postnatales sont anormales, alors que chez 25 % des patients, la derniere échographie
anténatale était normale[63].

Des disparitions complétes des séquestrations sont possibles, par thrombose spontanée
de I'artere systémique et c’est cette évolution qui permet de proposer une surveillance
postnatale prolongée, a condition qu’il n’y ait pas de composante kystique[64]. Pour les
malformations kystiques, a l'inverse, il n'y a pas d’exemple documenté d’authentiques
régressions completes prénatales, la disparition de I'image échographique correspond
seulement a une modification de I’échogénicité du tissu malformatif.

La déviation de la pointe du coeur permet le plus souvent de suspecter la persistance de la
malformation[39].Quelles que soient I’évolution morphologique prénatale et I’évaluation clinique

postnatale,une radiographie de thorax doit étre réalisée avant la sortie de la maternité, afin d’évaluer la
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répercussion thoracique de la malformation une fois le poumon ventilé. Le bilan morphologique doit

étre complété par un scanner avec injection entre deux et trois mois de vie[65].

c. Survenue des complications

L’apparition de complications in utero s’observe pour les lésions les plus volumineuses[66].
Une déviation médiastinale est retrouvée dans pres de 50 % des cas ; un hydramnios, par compression
cesophagienne et anomalie de déglutition est décrit dans 2 a 27 % des cas. L’hydramnios d’installation
rapide peut entrainer une menace d’accouchement prématuré chez la mere[45].

Les MBP les plus volumineuses peuvent se compliquer de compression cardiaque et/ou
géne au retour veineux entrainant un épanchement pleural, une ascite, voire une anasarque
compléte avec cedeme feetal diffus. L’apparition d’une anasarque est rare (6 %), mais engage le
pronostic foetal : 97% de mortalité en I’absence de traitement[61,63, 67]. La présence d’une
anasarque feetale peut s’accompagner d’un syndrome en miroir chez la mére, avec hypertension,
protéinurie et éclampsie[45].

En revanche, les pathologies malformatives du poumon feetal se compliquent rarement
d’hypoplasie pulmonaire sévére, en dehors de lésions volumineuses précoces, a I'origine d’un
syndrome de masse important ou accompagnées d’un épanchement pleural compressif[68].

Peu de criteres échographiques s’avérent adaptés a ces pathologies dans I’évaluation du
poumon sain résiduel. L’utilisation du lung-to-head ratio, critére pronostique satisfaisant dans
le cadre des hernies de coupole, n'est pas évaluée dans ce contexte. L’étude Doppler de la
vascularisation pulmonaire reste limitée par manque de consensus sur les sites de mesure, les
normes et les critéres pathologiques. L'appréciation directe du volume pulmonaire grace a I'IRM,
et peut étre bientét a l'imagerie échographique 3D, est actuellement I'alternative la plus

prometteuse dans I’évaluation anténatale de I’hypoplasie pulmonaire[68].
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Figure 36 : IRM feetale montrant une volumineuse [40]malformation pulmonaire congénitale avec
kystes multiples de petite taille, compliguée d'une déviation médiastinale majeure,
d'ascite et d'hydramnios.

5.2. Postnatale

a. Stabilité des Iésion

Une malformation pulmonaire peut demeurer a I'identique sur toutes les surveillances et
rester muette et asymptomatique. L'étude de Papagiannopoulos, en 2002, nous montre qu’il
existe autant de diagnostics de malformations pulmonaires chez I'adulte que chez I’enfant, son
étude montre qu’il existe cependant des différences dans le type de diagnostic selon I'age. Le
diagnostic le plus fréquent a I’dge pédiatrique reste la malformation adénomatoide kystique,
alors qu’a I’age adulte, on retrouve davantage de kystes simples non bronchogéniques. Dans
cette série, les adultes sont peu symptomatiques (avec beaucoup de découvertes fortuites)

contrairement aux enfants[49].

b. La régression

De plus en plus d’études soulignent la possibilité d’une régression postnatale. Il s’agit en

général de petites lésions (inférieures a 3 centimetres de diameétre) et, bien entendu, des
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patients asymptomatiques. Dans une série rétrospective portant sur 29 enfants, ayant des MAKP,
asymptomatiques a la naissance, 17 % d’entre eux ont vu le volume de leur malformation
diminuer et méme disparaitre pour le tiers d’entre eux [69]. L’évolution des séquestrations peut
également se faire vers la disparition compléte puisque des régressions en post- natal ont été
rapportées et documentées, bien que des données anatomopathologiques ne soient alors pas

disponibles pour confirmer le diagnostic histologique[70].

c. Lescomplications

L’incidence et la prévalence des complications sont peu connues, le manque d’études
prospectives a long terme étant principalement di a la fréquente décision d’exérése chirurgicale
des malformations pulmonaires. Par ailleurs, les résultats disponibles sont souvent

contradictoires, ne permettant pas d’estimation fiable du risque de complication[71,72].

c.1. Lasurinfection

L'infection est la complication la plus fréquente des malformations kystiques. 25% de nos
cas ont été révélé par une infection respiratoire. Ces surinfections sont toutefois rares avant
I'dge de deux ans. Elles se manifestent initialement comme une pneumonie, mais avec quelques
atypies qui doivent attirer l'attention : aspect souvent compressif de l'opacité pulmonaire,
présence d'images kystiques au sein de I'opacité, mauvaise réponse au traitement usuel, absence
de guérison radiologique.

L’infection peut aussi se révéler par des symptoémes respiratoires récurrents peu ou pas
fébriles. Les kystes peuvent également étre le siege d’inflammations chroniques, qui peuvent

rester latentes ou se compliquer d’hémoptysies ou de pneumothorax[73,74].

c.2. Lamalignité

La question de la potentielle dégénérescence maligne a moyen terme des malformations
kystiques n'est toujours pas tranchée[40]. Il s’agit essentiellement de pleuropneumoblastomes, de

carcinomes bronchiolo-alvéolaires et de rhabdomyosarcomes[75,76]. Priest a rapporté 450 cas
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pédiatriques de blastomes pleuropulmonaires développés sur MAKP qui peuvent évoluer en
sarcome vers I’age de deux a six ans avec 50 % de chances de guérison[77].Dans une étude faite
sur les malformations macrokystiques (MAKP de type 1) et les carcinomes bronchioloalvéolaires, ils
ontretrouvé les mémes mutations du proto-oncogéne K-rasdans ces deux entités[40]. Un patient
adulte présentant une séquestration intralobaire présentait des marqueurs tumoraux élevés (A la
fois CA 125 et CA 19-9) qui revenaient a la normale apres la résection; I'épithélium cylindrique
cilié a l'intérieur de la séquestration était coloré positivement pour les marqueurs tumoraux[78].Du
fait de cette incertitude, une exérése systématique est habituellement proposée par la grande

majorité des équipes pour les MBP, méme asymptomatiques.

c.3. L’hémoptysie

Les MBP peuvent se compliquer d’hémoptysiequi peut étre en rapport soit avec la rupture
des formations anévrysmales développées aux dépens du vaisseau aberrant, soit secondaire a
une inflammation chronique des malformations kystiques ; le cas d’un patient de notre série qui
s’est compliqué d’hémoptysie sur infection respiratoire a répétition. Le saignement peut se faire
dans l’arbre trachéo-bronchique, dans la séquestration elle-méme et méme dans la plévre

entrainant la constitution d’un hémothorax.

c.4. Le pneumothorax

Des différentes études ont rapporté le pneumothorax comme complication des MBP. Bratu et
al ont rapporté un cas d’'un enfant de 15ans ayant un pneumothorax récidivant et chez qui ils ont
trouvé une petite séquestration extralobaire avec une MAKP du lobe inférieur[79].Dans une autre série
de 6 cas de MBP, Lejeune et al ont rapporté deux enfantsqui se sontcompliqués de pneumothorax et

un autre qui est décédé suite a un pneumothorax bilatéral spontané[80].

c.5. Les complications mécaniques

Les MBP peuvent comprimer les organes de voisinage. La compression des voies

aériennes favorise l'infection des territoires pulmonaires en aval. La compression de I'cesophage
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se manifeste par une dysphagie. Enfin, la compression des structures cardiovasculaires peut
intéresser les cavités cardiaques et entrainer des troubles du rythme[81], mais aussi les gros

vaisseaux comme la veine cave supérieure causant un syndrome cave supérieur[82].

6. Les margueurs pronostiques

6.1. Prénatal

Le pronostic feetal de ces malformations est bon, que ce soit des formes non
compliquées ou lorsque le traitement a été réalisé a temps. Le pronostic est lié a I'existence de
complication, en particulier d’une anasarque, ou de malformations associées (qui sont rares). Le
développement du poumon restant est le plus souvent satisfaisant et le pronostic n’est pas a une
éventuelle hypoplasie pulmonaire comme dans les hernies diaphragmatiques[59].

Les facteurs prédictifs de survenue d'une détresse respiratoire néonatale sont la survenue
de signes importants de compression en prénatal (ascite, hydramnios) et/ou un volume important
de la MBP. Il existe un parameétre rapportant le volume de la malformation au périmétre cranien du
foetus (CVR, Congenital pulmonary malformation Volume Ratio), qui est fortement corrélé au risque
de détresse respiratoire néonatale. Deux tiers des enfants avec un CVR > 0,84 au cours de la
grossesse ont des symptomes respiratoires a la naissance, et la moitié ont des symptomes séveres

nécessitant lI'administration d'oxygéne et/ou un support ventilatoire[40].

6.2. Postnatal

Le pronostic semble essentiellement dépendre de la taille de la malformation initiale[83].
L’existence d’une forme bilatérale ou d’une hypoplasie pulmonaire constitue un des facteurs

pronostiques péjoratifs[84].
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7. La prise en charge

7.1. Intervention prénatales

Deux indications de gestes en prénatal sont retenues : Il'anasarque et I'hyperpression
thoracique persistante (déviation médiastinale majeure, compression cardiaque, inversion des
coupoles diaphragmatiques)[40]. Dans ces cas, certains préconisent un bilan préalable
comprenant une IRM feetale et un caryotype. S’il existe des malformations associées ou des
anomalies chromosomiques, les traitements in utero ne sont pas proposés[85].

Compte tenu de la possibilité de régression spontanée de la lésion, y compris en cas
d’anasarque[86], les traitements sont en général proposés a partir de 30 SA, lorsque la gravité des
lésions permet d’attendre, apres administration d’une cure de corticoides a la meére afin de faire
maturer le poumon en raison du risque d’accouchement prématuré engendré par le geste invasif.

Pour les malformations kystiques, un drainage kysto—amniotique peut étre proposé afin
de lever cette hyperpression thoracique. Des drains peuvent également étre placés pour évacuer
un épanchement pleural compressif. Des équipes ont rapporté des tentatives de traitement par
laser percutané qui semble étre une technique prometteuse mais dont I’évaluation reste encore a
établir[40].

Le traitement prénatal des lésions hyper échogénes est encore débattu : sclérose de la
masse, coagulation d'un pédicule vasculaire systémique, corticothérapie maternelle... Les gestes
en chirurgie ouverte avec hystérotomie maternelle et thoracotomie feetale ont également été
réalisés pour les malformations solides. La série de I'équipe américaine de Scott Adzick est la
plus grande a ce jour, avec 24 cas en 15 ans, opérés entre 21 et 34 semaines. Le taux de survie
feetale était d'environ 50 %. La moitié des déces étaient survenus pendant l'opération, lors de la
résection de la malformation, et l'autre moitié dans les heures qui ont suivi le geste sur une
bradycardie feetale, des contractions utérines non contrélées ou une chorioamniotite[40].

En regle générale, les MBP ne donnent pas lieu a la réalisation d’interruption médicale de

grossesse sauf en cas de syndrome d’obstruction des voies aériennes supérieures (Congenital
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High Airway Obstruction Syndrome (CHAQS)), dans les formes avec syndrome polymalformatif,
dans les formes compliquées de mauvais pronostic (anasarque précoce et non régressif sur une

MAKP micropolykystique) ou dans les hernies de coupole de mauvais pronostic[59].

7.2. PEC néonatale

L'histoire naturelle prénatale de la MBP permet de guider le choix du lieu de la naissance
qui pourra souvent étre la maternité de proximité. Le registre francais des Maladies Respiratoires
Rares (RespiRare) montre que seulement un quart des enfants naissant avec une MBP ont eu une
détresse respiratoire néonatale, directement attribuable a la malformation. La géne respiratoire
(polypnée, tirage, ...) était souvent modérée, le recours a une oxygénothérapie et/ou a un
support ventilatoire n'étant nécessaire que dans la moitié de ces cas avec détresse, soit environ
10 % des cas. Le taux de décés néonatal était de 2 %.

La géne respiratoire est souvent spontanément résolutive, une intervention chirurgicale
n'étant finalement réalisée dans la période néonatale que pour six pour cent des enfants qui
naissent avec une MBP. Néanmoins, lorsque des facteurs de risque sont présents, la naissance se
déroulera au mieux dans une maternité de type 3, associée a une unité de soins intensifs et un
service de chirurgie infantile. En I'absence de signes de compression prénatale par la
malformation, et plus particulierement lorsque les MBP sont de petite taille, avec des CVR bas,
aucune symptomatologie néonatale n'est observée dans la quasi-totalité des cas. La naissance
peut donc se dérouler dans une maternité de type 2 apres l'accord de I'équipe pédiatrique locale.
Cependant, la fréquence des signes respiratoires chez le nouveau-né et leurs origines diverses

nécessitent d'évaluer I'imputabilité de la malformation afin de décider de la prise en charge[40].
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Diagnostic prénatal de malformation pulmonaire congénitale
i
Hydramnios 7

ou Ascite ?
ou CVR = 0,84 7
Discuter 1 b
thérapeutique Oui Mon
prénatale 1 '
Accouchement Accouchement
maternité niveau 3 maternité niveau 2
Symptdmes Asymptomatique et absence de Symptémes
respiratoires déviation médiastinale majeure respiratoires
persistants 7 sur Rx Thorax persistants ?
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Chirurgie précoce Imagerie (TDM/IRM) Transfert pour
a discuter a 2-3 mois avis spécialisé

Figure 37 : Prise en charge néonatale des malformations pulmonaires congénitales,
arbre décisionnel[40]

7.3. PEC Postnatal

a. Indication chirurgicale

L’exérese chirurgicale est généralement préconisée. Elle est a la fois a visée diagnostique
et thérapeutique. En effet, la capacité diagnostique de I'imagerie est limitée a des éléments de
présomption et seule I'analyse anatomopathologique aprés exérese chirurgicale sera a méme de
confirmer la nature de la lésion[87].

Si la majorité des auteurs s’accordent sur une exérése chirurgicale compléte et précoce
des malformations mal tolérées ou symptomatiques, le cas de nos patients; le traitement
chirurgical des MBP asymptomatiques, notamment dépistées en anténatal, demeure un sujet
controversé[34].

Certaines équipes mettent en balance la rareté des complications ultérieures et les
risques anesthésiques et chirurgicaux. lls préconisent un traitement conservateur, avec suivi
régulier clinique et radiologique[88].Récemment, Baird et al ont rapporté une stratégie de prise

en charge des malformations congénitales des poumons utilisant le GRADE (the grading of
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recommendations assessment, development and evaluation process) et lls ont déclaré que la
résection prophylactiqgue ne devrait pas étre recommandée pour les enfants
asymptomatiques[89]. L’indication chirurgicale peut étre discutée dans certains cas, notamment
de malformation adénomatoide kystique de petite taille (< 3 c¢cm), de séquestration pulmonaire
extralobaire ou d’emphyséme lobaire congénital[28].

Ainsi les chances de demeurer asymptomatique toute la vie sont faibles. Wong a publié
une série de 35 patients porteurs de MAKP et traités conservativement, 86 % ont développé des
symptomes a I'dge moyen de deux ans, il s'agissait d'infections (43 %), de détresses respiratoires
(14 %) et de pneumothorax (14 %)[72]. En outre l'attitude attentiste impose des controles
radiologiques répétés de longue durée, colteux et irradiants[71]. Pour cette raison, actuellement
une majorité de chirurgiens pédiatres préferent les opérer[90,91,92]. Enfin, [l'aspect
psychologique doit étre pris en compte, les parents sont informés de ce que leur enfant est
porteur d'une malformation pulmonaire et que celle-ci a un risque de dégénérescence, méme si
celui-ci est faible. Ills savent également que cette malformation peut é&tre réséquée
chirurgicalement. Rares sont ceux qui ne sollicitent pas la chirurgie pour étre soulagés de ce
risque potentiel[93].

Trop attendre expose a devoir opérer aprés qu'une premiere infection soit survenue,
rendant plus difficile le repérage de la vascularisation et des bronches du fait des adhérences qui
se constituent et des volumineux ganglions qui envahissent le hile[94]. Les équipes de Montréal
ont bien montré les bénéfices qu'il y a a opérer les enfants tant qu'ils sont asymptomatiques :
moins de complications per- et post-opératoires, durée du drainage plus courte, la durée de
séjour moitié moindre que lorsque l'on opere les enfants alors qu'ils sont devenus

symptomatiques[5].

b. Age de I’intervention

La nouvelle approchediagnostique des MBP a également influencé le traitement et la place

de la chirurgie. En effet, avant le diagnostic anténatal, les enfants étaient opérés suite a
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I'apparition de symptomes ou de complications révélant la MBP. Actuellement, le dépistage
anténatal conduit a envisager un traitement chirurgical avant I’apparition de signes cliniques
et/ou de complications.

Dans notre étude, comme dans la majorité des travauxpubliés, la présence de symptomes
a motivé un traitementchirurgical. Enrevanche, I'dge auquel un enfant asymptomatique doit
étreopéré est plus discuté. La croissance pulmonaire compensatrice aprés résections
pulmonaires s’étend jusqu’a I’dage de deux ans[68]. Bagolan et al [95]et Cacciari et al[96] qui
rappelaient la disparition de certaines lésions aprés la naissance, ont proposé l'intervention
chirurgicale a partir du sixieme mois. D’autres auteursjustifient un traitement chirurgical tres
précoce, des le premier semestre, par les similitudes sinon les liens entre certaines
malformations pulmonaires et certaines tumeurs pulmonaires malignes. Ainsi, Berbel et al ont
rapporté trois casde blastomes pleuro-pulmonaires, se présentant comme unelésion pulmonaire
kystique chez des enfants de moins de sixmois[97]. Aussi, il faut prendre en considération le
statut nutritionnel et le poids du patient pour minimiser I'incidence des complications péri-
opératoires[30].

En I'absence de symptomes ou de doute sur le diagnostic,il parait raisonnable de différer
I'intervention de quelquesmois par rapport a la naissance, afin de faciliter la prise encharge

anesthésique et réanimatoire[95,98].

7.4. Le choix de la voie d’abord

a. Thoracotomie versus thoracoscopie

La prise en charge chirurgicale des MBP est un probleme trés controversé. Malgré
plusieurs études, on ne dispose pas d'une indication claire quant au choix de l'approche
chirurgicale [99].

Les séquelles de la thoracotomie sont connues de longue date chez I'adulte (1937). Elles
concernent autant l'aspect que les probléemes fonctionnels (défaut d'élévation de I'épaule). Chez

I'enfant, elles ont été décrites depuis 1969 [180] et il faut ajouter a ces problemes les défauts de
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croissance de la cage thoracique et les scolioses.Pour cette raison, P. Soucy le premier (1991)
[181], suivi de S.Rothenberg (1992) [182]ont proposé des abords d'épargne musculaire chez
I'enfant. Outre la diminution des douleurs et laréduction des durées de séjour, I'abord
thoracoscopique offre
I'avantage d'entrainer nettement moins de déformations anatomiques (scolioses, asymétries
thoraciques) ou fonctionnelles [183,184,185].

Mattioli et collaborateurs ont noté, dans une étude comparant la thoracotomie et la
thoracoscopie, que la différence la plus remarquable était la durée d’hospitalisation étant le

double dans la thoracotomie [99].

Tableau 10 : Tableau comparatif des résultats d’une étude faite par Mattioli et collaborateurs

[99]

Thoracotomy  Thoracoscopy p°

(N = 18] (N = 13)

Median Median

(first to (first to

third quartile) third quartile)
Duration {min) T3 (70—95) 105(/A—M0y 0.32
Age () 1.5 (0.6—4) 1i0.6—4.1) 0.84
Inpatient stay (d) 9.5 (7—11) 4 [4—35) 0. OO0
Weight (kg) 10.5 (8—15) 9.8 (9—18) 1.00
ASA sCore 2 (22 2 2—12) 0.80

ASA = American Society of Anesthesiologists.
* p values refer to the Mann—Whitney U test.

Dans la littérature, il n'y a qu'une étude prospective sur l'application de I'approche
thoracoscopique présentant un taux de complication de 12,5% et de conversion en thoracotomie
de 12,5%[94]. Les séries les plus pertinentes ont rapporté une incidence de conversion allant de
15% a 33% dontl’antécédent infectieux a été identifié comme le principal facteur de
risque[101,102].

Kalfa et al ont identifié, sur une série de 245 enfants ayant un age de 0 a 28 jours, les

facteurs de risques de conversion (p<0.05) étant I'dge du patient, une température corporelle
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basse en début d'intervention, une pression d’insufflation thoracique élevée, la durée de
I'insufflation et une durée opératoire > 100 minutes. |l apparait donc que pour éviter ceux—ci, il
vaut mieux différerl'intervention a I'dge de quelques mois plutot que de les opérer précocement,
a moins que l'enfant soit symptomatique et que I'on y soit forcé. Il faut utiliser des insufflations
courtes intermittentes, une pression d'insufflation basse (< 6 mmHg) et un monitoring ETCo2 et
température est indispensable. En outre sont considérés, comme des contre-indications, la
prématurité, les cardiopathies cyanogénes, les shunts cardiaques droite-gauche, les
hypothermies préopératoires et I'instabilité hémodynamique [100].

Quelques études se sont intéressées au cout de la technique. Une méta-analyse n’a soulevé
aucune différence concernant les charges hospitaliéres entre la thoracotomie et la thoracoscopie
[104]. Toutefois, dans une étude de cohorte, CORTES et collaborateurs ont comparé les charges
hospitalieres de la thoracoscopie et de celles de la thoracotomie, cette étude concernait des enfants
opérés pour atrésie de I'cesophage et les auteurs ont noté une discréte majoration de ces charges
dans le bras thoracoscopie mais sans significativité notable [105].

L’approche thoracoscopique semble étre une technique de plus en plus acceptée dans le
monde entier. L’absence actuelle d’études randomisées n’aide pas les chirurgiens pédiatriques
voulant adopter cette approche pour les MBP [38]. Pour cela, la thoracotomie reste la voie
d’abord la plus utilisée dans la plupart des hopitaux pédiatriques [103]. De méme, tous les

patients de notre série ont bénéficié de cette voie d’abord.

b. Innovation: chirurgie thoracique robot-assistée

Malgré I’amélioration constante de l'instrumentation thoracoscopique de plus en plus
adaptée aux enfants, les équipes les plus avancées demeurent limitées dans leurs indications de
la chirurgie mini-invasive du fait d’'un espace opératoire confiné, de divers obstacles techniques
(angle difficile, espaces non ergonomiques, collisions d’instruments) et surtout d’un

apprentissage lent et fastidieux de ces techniques.
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Le développement récent de la chirurgie robot-assistée, particulierement en Amérique de
Nord et dans certains pays européens, semble rapporter des réponses satisfaisantes a ces limitations
et permet d’envisager l'extension de la CMI dans le domaine de la chirurgie pédiatrique. Les
avantages principaux de la chirurgie robot-assistée sont une vision tridimensionnellevraie, une
gestuelle améliorée, une aide a I’enseignement et a la simulation [106].

Les systemes de chirurgie robotique possedent des bras mécaniques auxquels des
instruments chirurgicaux sont fixés. lls effectuent des mouvements tridimensionnels précis et
complexes sous contrOle assisté par ordinateur, qui sont commandés a l'aide de logiciels
sophistiqués. Les ordinateurs des systemes robotiques ajustent et perfectionnent les
mouvements et manipulations de ces bras mécaniques par filtration des tremblements et
adaptation de I'amplitude du mouvement. Au final, le chirurgien reste toutefois celui qui effectue
et contrble les mouvements [107].

En se basant sur des lobectomies mini-invasives, certains rapports comparatifs ont
examiné la question de savoir si la résection assistée par robot était en fin de compte supérieure
a la chirurgie thoracique vidéo-assistée, faisant ressortir certains aspects avantageux des
interventions assistées par robot [108,109]. Il a pu étre montré, dans I'une des plus grandes
études a ce sujet, que la morbidité et la mortalité en cas d’interventions assistées par robot
étaient significativement plus faibles par rapport a celles des opérations ouvertes, sans toutefois
présenter de différence significative avec la CTVA [110] .Toutefois, des études controlées
randomisées permettant de mettre clairement en évidence les avantages de la chirurgie
robotique du thorax font a ce jour défaut.

Une limitation a l'utilisation de la chirurgie robotique pour les enfants est représentée par
la taille des trocarts et des instruments, relativement larges pour des petits enfants. Toutefois,
des équipes ont déja réalisées les adaptations nécessaires pour réaliser des interventions chez
les petits enfants [111]. Par ailleurs, les progres de la miniaturisation vont rapidement faire

disparaitre cette limitation relative. Le frein principal au développement de cette technologie en
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est le colit extrémement important, en termes d’investissement initial, mais aussi pour la

maintenance [112].

@ Assistant
Instrumentistes
opératoires

Figure 39 : Systéme da Vinci a guatre bras avec télémanipulateur [113]
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Figure40 : Vue peropératoire ,lors d’une chirurgie thoracigue robot-assistée [114], d'une :

- MAKP a gauche
— Séquestration pulmonaire a droite

7.5. Choix de la résection

Le geste le plus souvent réalisé consiste a une lobectomie, le cas de 67% des patients de

notre série, mais certaines équipes préférent un geste a minima [1].
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Figure 41 :Pourcentage de lobectomie faite dans différentes études
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La lobectomie est une solution radicale, mais qui enléeve plus de poumon sain que
nécessaire. Une segmentectomie (ou une bi-segmentectomie) est plus économe de poumon [93].

Certains auteurs ont préconisé la résection segmentaire de la MAKP et de la SIL, mais cela
aboutit souvent a une résection incompléete, a un pneumothorax persistant et a la nécessité
d'une lobectomie complémentaire [49,98]. De nombreux chirurgiens et pathologistes
conviennent que la lobectomie est plus slire, parce que la limite entre la malformation et le
parenchyme normal est impossible a déterminer de facon flagrante[67,79,115]. L'impossibilité
de distinguer une MAKP type 4 du pleuro-pneumoblastometype let la dégénérescence
malignesurvenant des années apres une segmentectomie apportent un soutien supplémentaire a
cette recommandation [116].

Plusieurs études ont démontré une croissance pulmonaire compensatrice aprés une
lobectomie pulmonaire au cours de I’enfance, avec des tests de fonction pulmonaire normaux.
Dell'’Agnola et ses collegues ont effectué des mesures de la fonction pulmonaire chez des
nourrissons avec MAKP asymptomatique et ont rapporté une amélioration significative aprés
résection du lobe affecté [117]. Par conséquent, la segmentectomie doit étre réservée aux
patients atteints d’une malformation bi-lobaire ou bilatérale [73].

La pneumonectomie n’est réalisée qu’en cas d’absolue nécessité (en cas de lésions
étendues a la totalité du poumon en général ou de complications de la lobectomie non
maitrisables, a type de pneumothorax rebelle). En effet, la pneumonectomie se complique de ce
gu’on appelle le syndrome postpneumonectomie. Le syndrome post-pneumonectomie est défini
comme I’obstruction des voies aériennes provoquée par le déplacement et la rotation du
médiastin par rétraction extréme d’une cavité de pneumonectomie. Il en résulte une
trachéomalacie sévére, associée a des surinfections récurrentes, une scoliose, une déformation

thoracique majeure [187]
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8. Evolution

8.1. Post-opératoire

Les complications de la chirurgie sont rares. Le pneumothorax, I’épanchement pleural et
la détresse respiratoire secondaire a I’hypoplasie pulmonaire sont décrites [57, 83, 118].Dans
notre série un patient a présenté une détresse respiratoire, en post-opératoire, avec hypoxie et
hypercapnie.

La littérature rapporte un taux de complication de la résection pulmonaire de 8,5% a 9%
[119,120]. A. Aspirot et al [5] ont rapporté une morbidité globale de 16%, avec des complications
limitées a des incidents qui n’engage pas le pronostic vital. lls ont constaté que les patients
présentant des difficultés peropératoires, des fuites d'air postopératoires persistantes ou
nécessitant une intubation, étaient symptomatiques en préopératoires (détresse
cardiorespiratoire ou infection).La présence de symptomes préopératoires n'était pas le seul
facteur qui affectait le résultat postopératoire et la morbidité aprés résection pulmonaire.
L'extubation postopératoire réussie est corrélée significativement avec I'dge. En effet, 75% des
patients de cette série nécessitant plus de 24 heures de ventilation postopératoire avaientmoins
de 3 mois.Ces résultats sont semblables a ceux rapportés par Khosa et al[120] qui ont publié
une série comprenant 47 patients, dont aucun patient moins de 3 mois n'a été extubé le jour
méme de 'opération.Par contre, dans notre série, 83% des patients ont été extubé le jour méme

de 'opération, y compris ceux ayant un age inférieur a 3 mois.

8.2. Evolution & long terme

La surveillance est surtout fonctionnelle respiratoire. La régle est le maintien de
paramétres fonctionnels normaux lorsque la résection a été limitée, mais dans certains cas,
I’exploration fonctionnelle respiratoire peut montrer soit un syndrome restrictif proportionnel au
volume pulmonaire réséqué, ou une amputation des volumes inférieurs au volume réséqué,
authentifiant la théorie de la croissance alvéolaire compensatrice, ou enfin une augmentation du

rapport volume résiduel sur capacité pulmonaire totale, indicateur de distension [121].
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Les séquelles orthopédiques sont dominées par les dystrophies de la paroi thoracique et
la scoliose, observées aprés résection pulmonaire étendue. Certaines équipes proposent la mise
en place d’expandeurs intrathoraciques dont le volume peut étre modifié en fonction de la
croissance. Le but de ces expandeurs est de limiter essentiellement la scoliose secondaire [122].

Les séquelles esthétiques enfin sont caractérisées par une asymétrie thoracique, ou une
anomalie de croissance ou de position de la glande mammaire qui doit étre dépistée car un

traitement par prothese peut étre proposé aprés la fin de la puberté [122].

9. Caractéristiques des principales malformations bronchopulmonaires

9.1. Emphyseme lobaire géant

a. Définition

Cette anomalie est le résultat d’une distension progressive d’un territoire pulmonaire
(segment, lobe, poumon) par un mécanisme a soupape en rapport avec une obstruction
bronchique incomplete, intrinséque ou extrinséque, ou avec une pathologie du cartilage
trachéal[123,124]. Les termes de « distension » ou « hyperinflation » lobaire congénitale
devraient étre préférés car, bien que les alvéoles soient distendus, leurs parois restent intactes.
Méme lorsque la bronche est perméable et ouverte, le lobe ne se désinsuffle pas [125].

Il n"existe pas de réel consensus concernant la classification des emphyseémes. Plusieurs
mécanismes sont probablement en cause et |I’origine congénitale n’est pas toujours évidente, en
dehors d’une découverte prénatale ou néonatale [6].

La prévalence de I'ELG est estimée a 1/20 000 a 1/30 000 naissances [126]. Il peut étre
associé a des malformations cardiaques dans 14 % des cas [127]. Bien que quelques cas
familiaux aient été rapportés [50], aucun de nos patients n'a d’antécédent familial d’ELG. |l
touche trois fois plus de garcons que de filles [50]. Cette prédominance masculine est retrouvée

dans notre étude.
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b. Clinique

L’ELG est rarement diagnostiqué en période anténatale,son aspect hyperéchogéne n’est
pas différentiable d’une MAKP microkystique [24]. Toutefois,la MBP découverte en anténatale
dans notre série est un ELG.Le plus souvent, le tableau est néonatal (50 % des cas), ou dans les
premiers mois de vie (80 % avant 6 mois) et consiste en une détresse respiratoire évoluant par
acces successifs, de gravité croissante.Le méme constat a été fait dans notre série ; la dyspnée et
la détresse respiratoire néonatales étaient les modes révélateurs des ELG [6].

Dans une série récente portant sur 17 cas, I’Age moyen au diagnostic était de 4,5 mois et
les modes de révélation étaient une détresse respiratoire progressive dans 11 cas, une détresse
respiratoire aigué dans cing cas et une infection pulmonaire dans un cas [128].

L’examen clinique retrouve un tirage intercostal fréquent, une distension thoracique
parfois unilatérale, une voussure asymétrique, visible chez le petit nourrisson, une hypersonorité

de I’hémithorax et une diminution des bruits respiratoires a ce niveau [6].

c. Imagerie

c.1. Radiographie standard

La radiographie de thorax est I’examen essentiel au diagnostic. Elle montre I’asymétrie de
transparence pulmonaire, avec une grande plage pulmonaire claire circonscrite. Ce territoire
distendu refoule le parenchyme voisin, abaisse la coupole diaphragmatique souvent, écarte les
espaces intercostaux. Ces éléments de compression se majorent en expiration, confirmant le
trappage. Parfois, la distension est tres volumineuse, avec aspect de grand hémithorax clair.
Chez nos patients, I’hyperclarté était le signe radiologique constant [6].

La présence d’éléments vasculaires au sein du parenchyme distendu est un signe
radiologique trés important, qui permet de faire la différence avec un pneumothorax ou un kyste
pulmonaire. Il faut signaler le cas particulier d’une radiographie pratiquée immédiatement aprés
la naissance, réalisant I'aspect d’une opacité pulmonaire localisée par rétention de liquide

amniotique bronchioloalvéolaire, I’aération s’effectue 1 ou 2 jours plus tard [6].
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Figure 42 : Emphyséme lobaire géant du lobe moyen droit

Service de chirurgie pédiatrique B - CHU Med VI

c.2. Tomodensitométrie

Elle précise la topographie de la distension pulmonaire afin de programmer la chirurgie.
La zone pathologique apparait sous forme d’une zone pulmonaire systématisée, hypodense, au
sein de laquelle I'architecture pulmonaire est conservée, plus ou moins distordue [125].

Bien que tous les lobes puissent étre affectés il existe une prédilection de zone : lobe
supérieur gauche 42 % des cas > lobe moyen 35% > lobe supérieur droit 21%, les lobes
inférieurs étant atteints dans moins de 1 % des cas [129]. L'atteinte peut également étre

segmentaire, ou s’étendre au-dela d’un lobe.

- 83 -



Les malformations broncho-pulmonaires chez I’enfant
P

60 1~
50 17
40 v

mL5G
30 17

m LSD
20 71 N

= LMD
107 ' ® LSD+LMD

0 += ' v v v
R. Ben Abdallah M Chellaoui G. Shanmugam notre étude
Tunisie [1] Rabat [31] et al Royaume
uni [34]

Figure 43: les lobes pulmonaires atteints selon des différentes études

Les signes associés sont une atélectasie de compression des segments ou lobes
pulmonaires adjacents, une déviation du médiastin en controlatéral, un élargissement des
espaces intercostaux et une dépression diaphragmatique. Il peut étre associé, dans 12 a 14 %

des cas a des anomalies cardiovasculaires qu’il conviendra de rechercher [129].

Figure44 : TDM thoracique montrant un emphyséme lobaire géant supéro-moyen droit.
Service de chirurgie pédiatrique B - CHU Med VI
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c.3. Lascintigraphie pulmonaire

La scintigraphie pulmonaire de perfusion montre une hypofixation traduisant
I’hypovascularisation du lobe emphysémateux. La scintigraphie de ventilation montre une
diminution de la ventilation du lobe atteint qui prend I'aspect d’une lacune a I'inspiration et d’un

foyer radioactif isolé a I’expiration [130].

c.4. L’endoscopie bronchique

La bronchoscopie a un intérét étiologique et thérapeutique mais peut étre grave risquant
d'augmenter I'hyperdistension. Quelquefois, elle est nécessaire pour éliminer la présence d'un
corps étranger intra-bronchique, un bouchon muqueux ou de rechercher une anomalie

bronchique pouvant étre responsable de I'emphyséme [131].

d. Evolution

Les formes néonatales aigués sont assez fréquentes, avec une détresse devenant
rapidement trées compressive et sévére. Il existe beaucoup plus rarement des formes

asymptomatiques découvertes chez I’enfant, voire I'adulte [6].

e. Traitement

Dans la majorité des cas l'intervention chirurgicale est obligatoire, en plus ou moins
grande urgence, liée a la mauvaise tolérance de la compression. Le drainage thoracique pleural
est contre-indiqué, car il ne ferait qu’aggraver la scéne clinique, avec perforation du parenchyme
pulmonaire, puisqu’il n’existe pas de pneumothorax [6].

L’intervention consiste en I'exérese de la lésion emphysémateuse. L’anesthésie est
délicate car elle provoque une hyperpression du territoire et peut aggraver la détresse. Le
chirurgien doit étre prét des le début de I'induction anesthésique pour effectuer une
thoracotomie [6]. La thoracoscopie est rarement faite du fait de la distension non réversible du

poumon emphysémateux [132].
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L’extériorisation du poumon permet d’obtenir une amélioration souvent spectaculaire et
la lobectomie est le geste le plus fréquent. D’autres traitements ont été proposés ; il s’agit de
cas tres sporadiques (bronchotomie, bronchoplastie) [6].

Aprés traitement chirurgical, I'évolution est favorable, la croissance du poumon restant
peut atteindre 90 % [133].Mais certain patients peuvent garder quelques rales sibilants surtout

au moment des infections respiratoires [34].

Figure 45 : Photographie peropératoire d’un ELG

Service de chirurgie pédiatrique B - CHU Med VI

9.2. Malformation adénomatoide kystigue pulmonaire

a. Définition
Cette anomalie, longtemps méconnue et assez mystérieuse, a été décrite par Chin-
Tang en 1949, correspondant a I’ancienne maladie de Craig : masse parenchymateuse due a la

prolifération adénomatoide (glanduliforme) des bronchioles terminales, en relation avec un arrét
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de maturation localisé de I'arbre bronchique au stade glandulaire, et évolution vers une masse
plus ou moins kystique. Cette structure non fonctionnelle peut communiquer avec I’arbre aérien
et évolue en postnatal vers des kystes aériques [6].

Le terme actuellement recommandé dans la littérature anglophone est celui de «
Malformation Congénitale des Voies Aériennes Pulmonaires » [134]. Cette anomalie est de
survenue sporadique avec une incidence d’environ une sur 25 000 a une sur 35 000 grossesses
[135]. Elle touche indifféremment les deux sexes [136].

Dans la grande majorité des cas, les MAKP sont des malformations isolées. Les
malformations associées sont rares, 12 %, surtout pour le type Il [6]. Elles peuvent étre associées
a des hernies diaphragmatiques. Une vascularisation systémique est trouvée dans 20% des cas
de MAKP de notre série, un pourcentage qui est proche de celui rapporté dans la littérature qui
est de 30 % [137], ces lésions sontconsidérées comme des formes hybride.

Des anomalies chromosomiques associées ont été rapportées (trisomie 18, trisomie 21),
mais il s’agit d’associations exceptionnelles et reconnues comme fortuites. Il n’y a donc pas
d’augmentation du risque d’anomalie chromosomique apres diagnostic prénatal de
malformation adénomatoide. L’évaluation du risque chromosomique reste donc basée sur la

qualité du dépistage du premier trimestre [44].

b. Classification
Stocker a décrit I'aspect histologique, d’abord en trois types (1977), puis en cing types,

gu’il rapporte a des stades d’arrét de maturation de I’arbre bronchique [6] :
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Tableau 11 Classification des MAKP [138,139,140]

En pratique, de nombreux aspects intermédiaires sont observés.

c. Diagnostic

c.1. Enanténatal

La MAKP constitue la malformation la plus fréquemment retrouvée en anténatal [50].
L’échographie anténatale montre, des la 20e SA, une masse pulmonaire faite de plusieurs images
anéchogenes de taille variable [141]. Classéespar Adzick en trois groupes en fonction de la taille
des kystes [44]:

@ type | : MAKP macrokystique : kystes supérieurs a 5 mm de diametre
@ type ll : Association de gros kystes et de petits kystes

@ type lll : MAKP microkystique : kystes inférieurs a 5 mm.
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TYFE 1 TYPE I TYPE I

Figure 46 : classification d’Adzick des MAKP [6]

L’hydramnios est observé dans 60 a 65 % des cas [142]. Les MAKP sont en général isolées
; nhéanmoins, il est indispensable de rechercher, dans les formes macrokystiques, des
malformations associées urinaires, cardiaques, digestives ou encéphaliques [68].

Des signes de complication peuvent apparaitre : épanchement pleural, anasarque et
signes de compression médiastinale. Les critéres de gravité sont I’anasarque et I’hypoplasie

pulmonaire[6].

c.2. En post-natal

@ La clinigue
En période néonatale, cette malformation peut étre responsable d’une détresse
respiratoire[142]. Chez I’enfant, elle se révéle par une dyspnée progressive ou par des infections

pulmonaires récidivantes avec un foyer pulmonaire au méme endroit. Dans notre série, elle est

révélée surtout par une détresse respiratoire [50].
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Néanmoins, les cas asymptomatiques a la naissance sont les plus fréquents. L’apparition
des symptomes peut étre retardée par une augmentation de volume des kystes selon un
mécanisme de soupape [6].

@ L’imagerie

4+ Radiographie standard

En période post-natale, la radiographie peut montrer une opacité plus ou moins
homogéne qui va s’aérer progressivement avec apparition d’'une ou plusieurs lésions kystiques
de taille variable en fonction du type histologique. Elle peut étre responsable d’un grand poumon
clair si les parois sont fines, imperceptibles en radiologie standard [125].

La malformation peut étre responsable d’un effet de masse sur les structures adjacentes,

responsable en particulier d’'un déplacement du médiastin en controlatéral [143].

Figure 47: radiographie de thorax montrant une MAKP du lobe supérieur et moyen droit
Service de chirurgie pédiatrique B - CHU Med VI

4+ Tomodensitométrie

Les MAKP sont le plus souvent unilatérales et unifocales, restreintes a un lobe pulmonaire
[63,88]. Elles sont décrites indifféremment dans les lobes pulmonaires droit et gauche, et

semblent prédominerdans les lobes inférieurs [144]. Ce qui est confirmé dans notre série.
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Figue 48: Les lobes pulmonaires atteints dans différentes études

Dans les formes macrokystiques (type 1 et 2), il retrouve des structures kystiques
aériques bien délimitées, a parois fines, avec au moins une lésion de plus de 20 mm pour le type
1 et des lésions de taille homogéne, mesurant entre 5 et 20 mm pour le type 2. La densité du
tissu pulmonaire au contact est variable avec la possibilité de troubles de la ventilation
(atélectasie, condensation). Dans le type 3, les microkystes ne sont pas distinguables et forment
une masse hétérogene de condensation a contours mal définis. Le type 4, qui apparait
habituellement sous la forme de larges kystes, ne peut étre distingué d’une forme kystique de
blastome pleuropulmonaire [139,145].

Une vascularisation artérielle systémique doit étre systématiquement recherchée, en
particulier dans les types 2. Le reste du poumon se développe normalement [146]. La présence
de parois épaissies, rehaussées aprés injection de produit de contraste et/ou d’un niveau hydro-
aérique peuvent témoigner d’une infection. Le pneumothorax est une complication rare mais

pouvant étre révélatrice [125].
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Figure 49 : TDM thoracigue montrant une MAKP du lobe supérieur et moyen droit
Service de chirurgie pédiatrique B - CHU Med VI

4+ Autre imagerie

L’échographie thoracique peut étre contributive si la masse est périphérique. L'IRM

analyse le contenu de la malformation et précise son extension [95].

d. Diagnostic différentiel

d.1. Au stade prénatal

Le diagnostic différentiel avec une séquestration pulmonaire peut étre difficile en cas de
MAKP microkystique et sera orienté par 'absence de pédicule vasculaire d’origine aortique. De
méme, il peut étre difficile de trancher entre une MAKP unikystique et un kyste bronchogénique,
dont la localisation est cependant plus médiane. Le diagnostic différentiel entre une MAKP
microkystique et une sténose bronchique peut étre fait soit par visualisation directe du bourgeon
bronchique sténosé, soit par le caractére non régressif, voire d’aggravation progressive de la

taille de la Iésion en cas de sténose bronchique [44].
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d.2. En post-natal

Sur la radiographie de thorax et en I’absence de diagnostic anténatal, la MAKP peut faire
discuter le diagnostic de hernie diaphragmatique [143]. En période de surinfection, la MAKP peut
donner un aspect analogue a celui d’'une pneumopathie nécrosante. Enfin, le type 4 est
indissociable radiologiquement d’une forme kystique de pleuro-pneumoblastome[139,145].

Aujourd’hui, les MAKP de type 4 de Stocker sont renommées PPB de type Ir [147].

e. Evolution

L’évolution est actuellement assez bien connue depuis que les cas de diagnostic
anténatal se sont multipliés : masse découverte au deuxiéme trimestre avec parfois signe de
compression vasculaire (hydrothorax, anasarque), puis stabilisation ou diminution de volume au
troisieme trimestre et quelquefois disparition apparente. Certains cas peuvent évoluer vers une
mort feetale in utero, surtout en cas de forme bilatérale [6].

A la naissance, la lésion peut étre a 'origine de signe de compression ou au contraire
rester asymptomatique. L’évolution naturelle postnatale conduit a une distension aérique,
parfois a un pneumothorax, une pneumopathie par infection, des signes de compression
médiastinale. Des cas de greffe d’hydatidose et d’aspergillose ont été décrits. La dégénérescence

tumorale tardive est rapportée [6].
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Tableau 12 : les cas rapportés de dégénérescence maligne des MAKP (1977 - 2014) [1438]

Reference Year Age at onset (yr) Histology Parenchymal lesion Comments

Rhabdomyasarcama, pleuropulmonary blastoma

Ueda et al 1977 25 RMS CCAM Incidental at resection

Sharilf et al 1988 1 RMS CCAM (Ty 1)

Murphy et a1 1962 2,135 RMS CCAM [n = 2)

Bron. cyst (n = 1)

d'Agosting et al 1967 18 RMS CCAM [Ty 2)

Qzcan et al. 2001 11 RMS CCAM

Federici et al 2001 3 PrrB CCAM

MacSweeney et al. 2003 ? PPB CCAM (Ty 4)

Pai et al. 2005 3 RMS CCAM Tumour developed 1y after CCAM
resection

Bromchisloalveolar carcinama, adenocarcinema

Prichard ot al. 1984 30 BAC nfa Cysts noted at 18 yr

Kaslovsky et al. 1997 n BAC (multiple) CCAM (Ty 1) Resection of CCAM a< infant

Ribet et al 1995 42 BAC CCAM [Ty 1)

Granata et al. 1998 n BAC CCAM (Ty 1)

Qhye et al. 1998 6,15 BAC nfa

Sudou et al 2003 17 BAC CCAM (Ty 1) Cyst noted many years before

MacSweeney et al. 2003 05. 13, 30, 36 BAC CCAM (Ty 1) (n = 4)

loachimescu et al. 2005 1] BAC Type 1 OCAM with BAC resected at 6yr,
metastatic adenocarcinoma at 21 yr

Lantuejoul et al 2006 &0, 32 mBAC (n = 2) adenoca, CCAM (Ty 1) (n = 2) All had K-ras mutation

Ramos et al 2007 8 BAC CCAM (Ty 1) Metastatic recurrence

Mani et al. 2007 29 BAC CCAM (Ty 1)

Wiest 2007 18 mBAC CCAM (Ty 1) CCAM type 1 excised at 9 yr

Summers et al. 2010 8 Adenoca. CCAM (Ty 1) K-ras muration

Ishida et al. 2013 ] mBAC CCAM (Ty 1)

Lietal 2014 2 days mBAC CCAM (Ty 1/2)

Kim 2014 19 mBAC CCAM (Ty 1) K-ras mutation

Note: CCAM—congenital cystic adenomatoid malformation: RMS=rhabdomyosarcoma; BAC=bronchoalveolar carcinoma; mBAC—mucinous bronchoalveolar carcinoma:
adenoca—adenocarcinoma; Bron. cyst—bronchogenic cyst.

f. Traitement

Le traitement anténatal est assez rarement nécessaire : ponction d’hydramnios sur
hydrothorax, drainage kysto-pleuroamniotique. La chirurgie feetale reste une exception. Certains
utilisent la corticothérapie pour favoriser la maturation pulmonaire, mais I'efficacité n’est pas
réellement validée. Le transfert en milieu obstétrico-médico-chirurgico-néonatal est préférable
car une détresse respiratoire néonatale peut survenir rapidement pour certaines formes [6].

En postnatal, le traitement est chirurgical et indiscutable dans les formes symptomatiques,
constituant parfois une urgence néonatale. L’indication thérapeutique est plus difficile a préciser
en cas de forme asymptomatique : une surveillance peut étre adoptée pour les formes les plus
mineures. Néanmoins, les éventuelles complications évolutives, les incertitudes
histopathologiques, sont des facteurs en faveur d’une exérése chirurgicale. L’exérese doit étre
économe mais suffisante, de type carcinologique, pour éviter les récidives : exérese réglée de
type segmentectomie ou plutot lobectomie pour passer au large de la Iésion. La technique peut

étre classique par thoracotomie, chirurgie vidéoassistée ou thoracoscopie exclusive [6].
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Figure 50 : Une photographie du lobe réséqué contenant des MAKP
Service de chirurgie pédiatrique B - CHU Med VI

9.3. Séquestration pulmonaire

a. Définition

Ce type d’anomalie, défini par Pryce en 1946, correspond a un territoire pulmonaire
anormal non fonctionnel ayant perdu ses connexions avec l’arbre trachéobronchique et dont la
vascularisation artérielle est systémique, d’origine aortique le plus souvent. Il s’agit de la
persistance probable d’un vaisseau systémique primitif [6]. Le retour veineux se fait le plus
souvent dans I’azygos ou la veine cave inférieure [59].

Il existe deux types de séquestration : intralobaire et extralobaire. La séquestration
intralobaire (80%) est un segment pulmonaire isolé et non fonctionnel sans communication avec
les voies aériennes ou le parenchyme normal adjacent, et irrigué par une ou des arteres
systémiques anormales [14]. Elle ne possede pas d’enveloppe pleurale propre [149]. La forme

extralobaire est moins fréquente (20%). Elle correspond a du mésenchyme aberrant, qui se
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développe en autonome, sans lien avec le poumon normal. Elle posséde sa propre enveloppe
pleurale. En pratique, il existe un chevauchement possible des deux formes [24]. Les deux cas
de séquestration pulmonaire de notre série, celle isolée et I'autre associée a une MAKP, étaient
des formes intra-lobaires.

Une indifférence sexuelle a été rapportée pour les SIL devant une prédominance
masculine pour les SEL[150].Les formes extralobaires s’associent plus fréquemment et dans 60 %
des cas a des anomalies congénitales, en particulier cardiaques, pulmonaires et
diaphragmatiques [125]. Les formes intralobaires peuvent aussi étre associées a d’autres types
de malformations pulmonaires, comme la MAKP [24]. Dans notre série, les deux patients avaient
une malformation associée, une MAKP et une uropathie malformative. Ainsi, certaines équipes

proposent la réalisation d’un caryotype systématique en cas de séquestration [59].

Figure 51: Séquestration pulmonaire : a- intralobaire b-extralobaire [93]

b. Diagnostic

b.1. Prénatal

Le diagnostic anténatal est fréquent. La séquestration pulmonaire apparait, dans sa forme

typique, comme une masse triangulaire homogéne postérobasale gauche hyperéchogéne a
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I’échographie, et hyperintense a I'IRM. Le diagnostic de certitude est fait par la mise en évidence
de I'artere nourriciére systémique en IRM, réalisable facilement par un opérateur expérimenté,
ou plus simplement par Doppler en échographie. Plus rarement dans les formes mixtes (MAKP
plus séquestration), on peut observer des images kystiques associées, mais c’est la
vascularisation d’origine systémique qui permet de porter le diagnostic [59].

D’autres signes peuvent attirer I'attention, de facon moins spécifique : hydrothorax associé ou
isolé, hypoplasie pulmonaire avec séquestration, syndrome polymalformatif, hernie diaphragmatique.

Le bilan complet anténatal inclut un caryotype et I’étude des malformations associées [6].

- Echographie feetale : triangle hyperéchogéne de la base droite
— Echodoppler : vaisseau systémique issu de I’aorte

Vaisseau systémigue provenantde l'aorte
e

Coupetransversale | Coupe coronale

Figure 53 : IRM foetale : mise en évidence de I'artere systémique permettant

de différencier une SIL d’'uneMAKP [37]
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b.2. Postnatal

@ La clinique

A la naissance, les séquestrations sont asymptomatiques dans 80 % des cas. Aprés la
période néonatale, les séquestrations peuvent rester asymptomatiques dans 10 a 15 % des cas
[151]. Concernant les formes symptomatiques, les signes cliniques sont comparables a ceux
rencontrés au cours des MAKP avec cependant deux particularités :

- Une plus grande fréquence des épisodes de surinfection qui constituent le mode de
révélation classique des formes non identifiées avant la naissance et c’est le cas de nos deux
patients.

- La possibilité de défaillance cardiaque précoce secondaire a un shunt gauche-gauche.

Les signes de détresse respiratoire et d’insuffisance cardiaque sont en général précoces,
avant deux semaines de vie, alors que les complications infectieuses apparaissent en général
apres trois ans et sont plus fréquentes chez I'adulte [24].

D’autre symptomes d’appel peuvent révéler une séquestration, et sont dominés par des

troubles de compression, syndrome de masse, hémoptysie et pneumothorax [6].

@ L’magerie

4+ Radiographie de thorax

La SP peut revétir plusieurs aspects dont le plus fréquent est une opacité homogéne de
densité hydrique ronde, ovalaire ou triangulaire et parfaitement délimitée. Ailleurs, il peut s’agir
d’'une opacité hétérogéne avec des clartés gazeuses, d’images d’atélectasies segmentaires
secondaires aux épisodes inflammatoires ou d’images de pneumonies [152].Dans notre série, la

radiographie de thorax de la séquestration isolée n’a pas montré d’image spécifique.

%+ Tomodensitométrie

Elle permet le diagnostic de certitude et la caractérisation de I’anomalie.La [ésion

pulmonaire est localisée au niveau des lobesinférieurs dans 98 % des cas, le co6té gauche étant
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plusfréquemment atteint (75 %), en général au niveau dessegments postéro-basal et
paracardiaque [129]. Dans notre série, les deux SP étaient lobaires inférieures gauches.

Lesséquestrations extralobaires, le plus souvent de localisation intrathoracique, entre le
lobe inférieur gauche et lediaphragme, peuvent également étre localisées au niveaude
I’labdomen, du médiastin antérieur ou du médiastin postérieur [125].

L’'aspect tomodensitométrique est variable ; le plus souvent, il existe une zone de
condensation pulmonaire, homogéne ou hétérogene qui peut s’associer a un piégeage aérique
périphérique, a une bronchocéle, un bronchogramme liquidien ou, dans les formes frontiéeres
avec la MAKP, a des lésions kystiques aériques ou a contenu liquidien [125].

La tomodensitométrie permet la visualisation et la caractérisation des vaisseaux
systémiques ainsi que I’évaluation du retour veineux [125].

Les deux types de séquestration sont vascularisés par une artére systémique anormale
qui prend origine dans la majorité des cas de I'aorte descendante thoracique ou abdominale ou,
occasionnellement, du tronc cceliaque, d’une artére splénique, intercostale, sous-claviere,
mammaire voire coronaire. Dans 20 % des cas, plusieurs vaisseaux sont présents [153].

Le drainage veineux est variable. Dans la forme intra-lobaire, il s’effectue le plus souvent
vers le systeme veineux pulmonaire, au niveau de la veine pulmonaire inférieure. Dans la
séquestration extralobaire, il peut étre pulmonaire ou systémique, généralement au niveau du
systéeme cave, azygos, moins fréquemment au niveau portal, sous-clavier voire au niveau des
veines mammaires. La coexistence des deux types de drainage veineux est possible [153].

Une description précise et détaillée de la vascularisation est primordiale dans la
programmation du traitement, qu’il soit chirurgical ou par radiologie interventionnelle, une
attention particuliére devant étre portée a la description du nombre d’artéres systémique et a

I’existence de divisions précoces [129,154].
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Figure 54 : Angioscanner thoracigue : image de séquestration intralobaire [1]

4 Echographie thoracique

La localisation fréquente de ces lésions au niveau des lobes inférieurs et dans les segments
postérieurs permet un abord échographique facile. Le diagnostic repose sur la mise en évidence d'un
pédicule vasculaire anormal naissant de l'aorte et vascularisant la lésion. Le Doppler facilite la
recherche de ce pédicule. L'échographie peut montrer le retour veineux anormal dans le systéme
cave en cas de séquestration extra-lobaire. Cette derniere se présente classiquement sous la forme
d'une lésion hyperéchogéne homogeéne. Les séquestrations intra—lobaires s'aérent a la naissance et la

mise en évidence du pédicule vasculaire est plus difficile mais reste possible [155].

1.5 Cimi
5.0 MHz B
HEWR HF
Fi

Figure 55 : Echographiethoracique , masse située au-dessus du diaphragme vascularisée par un
vaisseau systémigue issu de |'aorte : séquestration extra-lobaire de la base gauche [6]
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4+ Autres imagerie

L'IRM est un moyen encore plus performant que le scanner en particulier I'angio-IRM
pour poser le diagnostic de séquestration pulmonaire en dehors des vaisseaux de calibre réduit
ou thrombosés [152]. L’aortographie n’a plus d’indication diagnostique a I’heure actuelle et sa

pratique est réservée désormais aux techniques d’embolisation [156].

c. Diagnostic différentiel

Sur la radiographie standard et a la tomodensitométrie, en [I’absence d’injection
intraveineuse de produit de contraste, elle peut étre confondue avec un foyer pulmonaire
infectieux. Une connexion a la vascularisation systémique peut étre observée dans de nombreuses
malformations pulmonaires telles que la MAKP, I’emphyséme lobaire congénital ou le kyste
bronchogénique. Il semble préférable de considérer cette vascularisation systémique comme une
variante de la malformation plutdét que comme l'association de deux malformations. Enfin, ces
anomalies sont a distinguer d’une vascularisation systémique sur poumon normal [125].

Les formes de localisation sous-diaphragmatiques posent le probleme diagnostique de
toute formation tissulaire de I’hypochondre gauche : neuroblastome, hémorragie surrénalienne,

rate accessoire, duplication digestive [154].

d. Evolution

d.1. Enprénatal

En I’absence de complication, I’évolution de la Iésion est le plus souvent favorable avec 40 %
a 70 % de régression complete en anténatal selon les études [61, 157]. La séquestration pulmonaire
est une malformation feetale de bon pronostic puisque méme en cas d’épanchement traité, la survie

est de plus de 90 % [61],sauf en cas d’anasarque dont le pronostic est réservé [44].

d.2. En postnatal

La surveillance a mettre en place est la méme que pour les autres malformations

pulmonaires, mais en cas de séquestre de taille importante avec un débit important dans l'artére
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qui alimente la masse il faut se méfier de la survenue d'un possible « effet shunt » avec
I'apparition d'une insuffisance cardiaque. Cette complication est rare avec un taux de survie des
séquestrations, tous cas confondus, est de 13 a 25 % en raison du taux de malformations
associées [39]. Il existe d’autres risques de complications a distance telles que des infections
chroniques (abces), des hémorragies [44], des tumeurs bénignes sur séquestration et aussi des

dégénérescences malignes [34].

e. Traitement

e.l. Anténatal

L'intervention feetale dépend de la gestation et de l'apparence de la Iésion, le pronostic
tend a étre meilleur par rapport a la MAKP [157]. Les épanchements pleuraux peuvent étre traités
par I'insertion d’un shunt thoracoamniotique qui peut étre utilisé pour aider a atteindre I’'age
gestationnel auquel la lésion diminue de taille (selon I'histoire naturelle dans certains cas) ou
pour atteindre un terme suffisant pour naitre [158].

L'interruption de I'artére nourriciere de la séquéstration en utilisant du Laser a été décrite [158].

La sclérose échoguidée des lésions ou la coagulation des pédicules vasculaires ont été
proposées par quelques équipes américaines, avec des résultats mitigés [157].De méme, des
interventions réussies par chirurgie ouverte, aprés hystérotomie maternelle et thoracotomie

foetale, ont été décrites [65].

e.2. Postnatal

Pour les séquestrations persistantes a la naissance, le choix thérapeutique se fait entre
I’embolisation radiologique ou la chirurgie d’exérése. Quelle que soit 'option choisie, le traitement
est programmé et différé : un scanner thoracique doit étre effectué vers 2 mois de vie [132].

L’embolisation sera réalisée lorsque I’enfant atteint un poids de 8 a 10 kg. L’embolisation
sera choisie pour une séquestration isolée avec une seule artére systémique. A un an post-

embolisation, seuls 10 % des patients présentent une reperméabilisation par d’autres arteres [132].
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Les autres formes, plus complexes, associées a une malformation adénomatoide kystique
pulmonaire (MAKP), ainsi que les échecs d’embolisation, seront traitées par chirurgie [132].Le
geste chirurgical differe en fonction du type de la séquestration. En cas de SEL |,
uneséquestrectomie est choisie vu que la malformation est bien séparée du poumon normal par
sa propre enveloppe pleurale. En cas de SIL, Les modifications inflammatoires d'infections
antérieures peuvent produire des adhérences vasculaires denses, oblitere le plan
intersegmentaire et rend l'identification intra-opératoire de l'apport sanguin aberrant difficile ;
La lobectomie est donc le traitement de choix. Une résection précoce avant le développement
d'une inflammation chronique peut permettre une résection parenchymateuse [34].

Le geste chirurgical est effectué par thoracotomie, chirurgie vidéoassistée ou thoracoscopie
exclusive, surtout en cas de séquestration extralobaire. La voie d’abord est adaptée a la

topographie et une laparotomie peut étre nécessaire en cas de forme abdominale [6].

Figure 56 : vue peropératoire d’une séquestration et son vaisseau nourricier (la fleche)

Service de chirurgie pédiatrique B - CHU Med VI
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Figure 57: Une photographie d’une piece de séquestrectomie

Service de chirurgie pédiatrique B - CHU Med VI

9.4. Kyste bronchogénigue

Il s’agit de structures kystiques isolées, remplies de liquide ou de mucus [24]. Ce sont
des anomalies peu fréquentes. Aucun cas dans notre série. Il est difficile de préciser leur
véritable incidence, ils représentent 10% des masses médiastinales rencontrées chez les enfants.
Une prédominance masculine est rapportée [50]. Les anomalies associées sont fréquentes, 25 %,
soit du parenchyme pulmonaire, soit autres anomalies a distance [6].

L’origine embryologique reste controversée. Le KB semble résulter d’'un bourgeon
aberrant trés précoce, se détachant de I’ébauche trachéobronchique ou méme cesophagienne,
n’ayant pas conduit a une différenciation de tissu pulmonaire. On pourrait le considérer comme
une séquestration extralobaire avortée. Pour certains, ce développement serait le fait de
quelques cellules issues du bourgeon cesotrachéal évoluant en une formation bronchique isolée.
On admet que sa topographie est variable selon la précocité d’apparition de I’ébauche : Iésion

médiastinale si précoce, ou parenchymateuse en cas de différenciation plus tardive [6].
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Il faut signaler que les KB ne sont pas associés a des malformations vertébrales, ce qui les
oppose aux kystes a revétement digestif, tels une duplication cesophagienne ou kyste
neuroentérique. Néanmoins, la présence de tissu digestif (cesophage ou estomac) n’est pas rare,
ce qui rend encore plus difficile I'identification de son origine lorsqu’il est inclus dans

I’cesophage [6].

Selon la topographie [6], on distingue :
oles kystes médiastinaux : les plus fréquents, paratrachéaux le plus souvent a droite,
kystes sous—-carinaires, pédiculaires, paracesophagiens inférieurs.
oles kystes parenchymateux pulmonaires, a tout niveau, plus ou moins
périphériques.

oles localisations plus rares a distance, intra—abdominales, cervicales voire présternales.

(-

L

~~

Figure 58 :Topographie des kystes bronchogéniques [159] :

1. Latéro-trachéal ; 2. Sous-carinaire ; 3. Pédiculaire ;
4, Parenchymateux ; 5. Médiastinal inférieur

a. Diagnostic

a.l. Prénatal
Les kystes bronchogéniques sont rarement découverts en anténatal [25]. L’age moyen du
diagnostic est de 26 semaines d’aménorrhée [50].L’échographie anténatale montre une image
kystique anéchogene uniloculaire isolée a paroi fine, le plus souvent médiastinale postérieure

[160]. A I'IRM, on observe une image kystique homogéne en hypersignal T2 [59].
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Figure 59 : Echographie feetale : kyste bronchogénique [59]

a-au niveau du médiastin postérieur
b-devant 'oreillette gauche

a.2. Postnatal

@ La clinique

Le kyste bronchogénique n’a pas de symptomatologie propre. La taille des kystes
augmente progressivement avec I’dge. Les symptomes possibles sont liés a I'effet de masse du
kyste sur les structures adjacentes [161]et dépendent donc de sa taille et de sa localisation.
Lorsqu’il est périphérique, le kyste bronchogénique est le plus souvent asymptomatique, de
découverte fortuite et souvent a I’age adulte [24]. Lorsqu’il est médiastinal,la révélation peut étre
précoce, par une détresse respiratoire néonatale du nourrisson ; les symptomes sont trés variés :
toux, infections pulmonaires a répétition, suppuration médiastinale, douleurs, compression
médiastinale et parfois emphyseme obstructif pouvant atteindre la totalité d’un poumon lorsque
la lésion siege contre la caréne ou une bronche souche. Chez I’enfant plus grand, des

hémoptysies ont été décrites [6].
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@ L’Imagerie

4+ Radiographie standard

Il apparait sous la forme d’une masse médio-médiastinale ou intra-parenchymateuse, de

tonalité hydrique, a contours nets, associée a des signes indirects tels qu’un élargissement de la

caréne, un étirement et une compression des bronches souches, une atélectasie ou un piégeage

¥

aérique [143].

Figure 60:radiographie de thorax montrant un kyste bronchogénique de poumon droit : opacité
arrondie paracardiaque droite, de tonalité hydrique [16]

% Tomodensitométrie

Lésion solitaire, arrondie ou ovalaire, bien limitée, dont le contenu apparait homogene et
de densité liquidienne, de 0 a 20 unités Hounsfield (UH) dans 50 % des cas ou supérieure en
raison d’'une composition protéique ou calcique [162]. Les parois kystiques sont fines voire
imperceptibles, elles peuvent, rarement, se calcifier. Le contenu de la lésion ne se rehausse pas
apres injection de produit de contraste. Un contenu aérique au niveau du kyste est rare et traduit

une communication avec le systeme des voies aériennes ou intestinales [125].
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Un niveau hydro-aérique, un contenu hétérogene, cloisonné ou solide, un épaississement
et un rehaussement intense des parois sont le plus souvent signes d’infection [163].

La tomodensitométrie doit analyser les rapports avec les structures adjacentes dans le
cadre du bilan pré-chirurgical et rechercher en particulier un effet de masse sur I’arbre trachéo-
bronchique responsable de troubles de la ventilation pulmonaire a type d’atélectasie ou de

piégeage aérique [125].

Figure 61 : TDM thoracique montrant un kyste bronchogénique sous—-carénaire [125]

+ L’IRM

L'IRM est I'examen de choix pour le diagnostic des formes médiastinales. Le signal du
contenu kystique peut étre égal ou supérieur a celui du liquide céphalorachidien sur les séquences

en pondération T2 et de signal variable en T1 en fonction de la composition du kyste [162].
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Figure 62: kyste bronchogénique thoraco-abominale en « sablier » [4]

a-Rx thorax : opacité arrondie médiastinale en projection cardiaque droite.

b-IRM axiale T1 : masse ovoide médiastinale en hypersignal homogene.

c-IRM sagittale latéralisée a droite de la ligne médiane en T1 : Masse piriforme a renflement inférieur
sous diaphragmatique refoulant le foie.

4+ Le transit cesophagien

Le transit cesophagien montre typiquement I’empreinte du kyste sur la face antérieure de
I’;esophage et le déplacement vers I’avant des voies aériennes [6, 164]. Mais, cet aspect n’est
pas toujours spécifique, il peut étre en rapport avec une artére pulmonaire gauche aberrante
[165]. La sensibilité de cet examen était de 60% dans la série de KOSKAS et TOURNIER [164]. Par
ailleurs, le transit baryté cesophagien peut étre utile dans le diagnostic différentiel avec les

duplications cesophagiennes et la hernie diaphragmatique [166].
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Figure63 : Transit cesophagien : empreinte sur I’cesophage (fleche)
d’un kyste bronchogénique latéral droit chez un enfant de 2 ans [6]

+ La bronchoscopie

L’endoscopie bronchique contribue au diagnostic en mentionnant la topographie et le
caractére extrinséque de la compression, l'existence éventuelle d’une dyskinésie et d’une
inflammation muqueuse, la mise en évidence d’un orifice fistuleux témoignant d’une
communication entre I'arbre bronchique et le kyste [164,167].Dans la série de KOSKAS et
TOURNIER, la bronchoscopie a été contributive dans tous les cas et n’a jamais aggravé la

condition respiratoire des patients [164].

4+ L’échographie
L’échographie thoracique est d’interprétation difficile en raison des artefacts liés aux
cOtes et a l'air, elle reste intéressante en cas de contact de I'opacité avec la paroi thoracique
[50]. Ainsi quand elle est réalisée, elle confirme la nature liquide de la masse en montrant une

formation kystique anéchogéne a paroi fine[168].

-110 -



Les malformations broncho-pulmonaires chez I’enfant
P

b. Les diagnostics différentiels

b.1. En prénatal

Le kyste bronchogénique est un des diagnostics différentiels de la MAKP de type | mais
dans ce cas les kystes sont rarement isolés [39].Lorsqu’il est en intra abdominal il est le plus

souvent confondu avec des tumeurs surrénaliennes [169].

b.2. En postnatal

Le kyste bronchogénique ne peut étre distingué radiologiquement des kystes entériques
et neuro-entériques, le diagnostic définitif étant histologique avec la mise en évidence d'un
épithélium de type respiratoire dans le cas du kyste bronchogénique. Il peut également parfois
étre difficilement différenciable d’adénopathies ou masses néoplasiques médiastinales

tissulaires ou nécrosées [125].

c. Evolution

En prénatal, I’évolution habituelle est la stabilité, mais il n’y a pas de régression spontanée.
En cas d’hydramnios, il faut suspecter une compression cesophagienne et trachéale [44].

En postnatal, lorsqu’il est localisé entre la trachée et I'cesophage, le kyste
bronchogénique peut étre responsable d’une détresse respiratoire aigué a la naissance [160]. La
surinfection est fréquente, conduisant parfois a un véritable abces et pour certains la
fistulisation dans la bronche est secondaire [6]. Il existe d’autres complications qui sont plus
rares mais qui ont été décrites dans la littérature : I’'hnémorragie dans la cavité kystique, arythmie,
torsion du kyste, pneumothorax, hémothorax et méme transformation maligne en

adénocarcinome ou sarcome [166,170,171,172].

d. Traitement

La ponction et/ou la sclérose ou vidange percutanée ou transbronchique n’a pas apporté
d’efficacité a long terme car la lésion reste en place [6].L'exérése chirurgicale compléte emportant le

kyste dans sa totalité représente le seul traitement curateur et définitif sans récidive.
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Dans la topographie habituelle, sous-carénaire et para-cesophagienne inférieure, la
courte thoracotomie postérolatérale du coté ou siege le KB est la voie classique pour en faire
I'exérése. Le KB est disséqué au contact de sa paroi. La conservation de I'intégrité du kyste (sans
vidange du liquide) facilite la dissection de la paroi et la résection compléte [173]. Ce n’est qu’a
la fin de la dissection que le kyste peut étre vidé de son contenu par aspiration afin de faciliter
sa manipulation endothoracique. En cas d’adhérences importantes aux organes « nobles »
(membraneuse trachéale, veines pulmonaires, oreillette gauche...), il est classique d’abandonner
un « fond de coquetier » du kyste [173] en coagulant la muqueuse interne pour éviter la
production ultérieure de mucus.Cette exérése incomplete expose cependant a la récidive a bréve
[174] ou longue [175] échéance.

En cas de siege pulmonaire, 'exérése du kyste est possible lorsqu’il est proximal ; en
revanche, lors d’une atteinte plus périphérique, une résection parenchymateuse est souvent
nécessaire, d’autant que le KB peut prendre I'allure d’un kyste pulmonaire [6].

Cette résection kystique par VCT a été rapportée pour la premiére fois par Mouroux et
al[176] et représente désormais la voie d’abord choisie pour les KB simples [177], mais elle
nécessite une exploration préopératoire rigoureuse analysant les rapports avec les organes de
voisinage [178].

La minithoracotomie vidéo-assistée représente également une approche peu invasive,
intermédiaire entre la voie thoracoscopique et la voie classique, utilisée pour I'exérése des
kystes. Dans la série de Weber et al, une conversion en thoracotomie a été nécessaire (soit un
taux de 8,3 %) en raison de difficultés technique. Ce choix doit étre réservé aux KB non

compliqués et non inflammatoires [173].
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Figure 64 : Vue per-opératoire d’un kyste bronchogénique (la fleche) [6]

e. Pronostic

Il est en général excellent, mais une surveillance est utile, surtout si le kyste a provoqué

une trachéomalacie localisée [6].
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Les malformations broncho-pulmonaires sont rares [1].Si I'histoire naturelle de ces
lésions est assez bien connue, leur physiopathologie n’est en revanche pas complétement
élucidée. Les études publiées sont en faveur d’anomalies communes localisées du
développement, avec comme principales hypotheses des phénomeénes d’obstruction bronchique,
organiques ou fonctionnels, ou un arrét focal et transitoire du développement pulmonaire
normal [24].

Méme s’il existe une grande variété de malformations pulmonaires congénitales, leurs
évolutions ont des caractéristiques communes. Une proportion importante de ces malformations
peut rester asymptomatique etétre découverte fortuitement dans I'’enfance ou a I’age adulte.Les
tableaux cliniques réalisés dans les formes symptomatique sont de gravité variable dominés par
la dyspnée et les complications infectieuses particulieres par leurs caractéres récidivants et/ou
trainants [179].

L’exploration radiologique, par la radiographie du thorax couplée a la TDM, contribue au
diagnostic de la quasi-totalité de cesmalformations[179]Mais seul I’examen anatomopathologiqu
epermet de poser le diagnostic avec précision [28].

La prise en charge a été modifiée par le diagnostic anténatal, méme s’il reste encore un
événement rare. Elle doit étre multidisciplinaire associant obstétriciens, néonatologues,
chirurgiens pédiatriques, pneumopédiatres, radiologues et anatomopathologistes, afin d’assurer
une continuité du diagnostic au traitement, et un suivi a plus long terme [28].

Le débat reste ouvert entre les partisans de l'abstention thérapeutique et la surveillance
des malformations pulmonaires de diagnostic anténatal qui sont asymptomatiques et les
partisans de la chirurgie. En I'absence d'étude prospective randomisée a long terme, la majorité
des chirurgiens pédiatres proposent une résection de la malformation aprés trois mois pour
limiter les risques anesthésiques et chirurgicaux, mais au cours de la premiére année de vie pour

permettre au poumon de régénérer [93].

-115 -



Les malformations broncho-pulmonaires chez I'enfant

{ ANNEXES

-116 -



Les malformations broncho-pulmonaires chez I’enfant
P

Fiche d’exploitation

Sur le plan anamnestique :

D N NI NI NN

N N NN

AN

Sexe M O F
Consanguinité oui O
Cas similaire dans la famille : oui O
Grossesse suivie : oui O non
Complication lors de la grossesse :  aucunel
Ascite
Autre
Terme de l'accouchement : < 37SA O
Mode d'accouchement: VB O
Etat de I'enfant a la naissance : normal O
Age de la découverte : prénatal O
Circonstance de découverte : fortuiteO
Sur le plan clinigue :
Ex général :
—Retard staturopondéral
—Cyanose
—Fréquence respiratoire : Polypnée
- Bradypnée
- Fr normal

—Hippocratisme digitale
—Autre

Ex pleuropulmonaire :

—Déformation thoracique

-Sd d’épanchement liquidien

—-Sd d’épanchement aérien

O

O
non
non
O
hydramnios
Déviationmédiastinale
O
O
>37SA O
césarienne O
détresse O
post-natal O
-l'age de :
symptomes:

—trouble respiratoire
—hémoptysiedéformation

thoracique
—hippocratisme digitale
—trouble digestif
—trouble CV

OOoooOoooaQ

OoOooOoQOoQOoao

-117 -



Les malformations broncho-pulmonaires chez I’enfant
P

—Sd de condensation |
—-Sd d’épanchement mixte |
—Sd cavitaire |

Autre examen :

Sur le plan paraclinigue :

Rx thorax : - type :

-opacité : tonalité tissulaire
Tonalité hydrique

- hyperclareté
- Image hydro-aérique
- Hernie médiastinale

- Siege : - poumon droit : - lobe sup
- lobe moyen
- lobe inf
- poumon gauche : - lobe sup
- lobe inf
- bilatéral

TDM thoracique :
*Type : -kyste O -densité

-hyperclarté
—autre O
*localisation : -dt O -gche
-bilat
-lobaire
Autre examen :
Sur le plan thérapeutique: -abstention |

-ttt chirurgical O
*Age de l'intervention
* recul :
*ttt :  prophylactique O curatif
*type : segmentectomie O lobectomie
Pneumectomie
Sequestrectomie

O

a

O
O
O

O
O
O
O
O
O
O
O
O
O
O
O
-vx systémique O
-segmentaire O
-multilobaire O
O
Bilobectomie O
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Sur le plan anatomopathologique :
—Malformation adénomatoide kystique pulmonaire 0O
—Séquestration pulmonaire
—Kyste Bronchogénique
—Agénésie Bronchique
—autre

Ooooag

Evolution : -immédiate : -> durée d’hospitalisation :
-a distance : -> recul :
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Résumé

Introduction : Les malformations broncho-pulmonaires (MBP) sont rares, leur
physiopathologie reste controversée. Le diagnostic repose sur la confrontation clinique,
radiologique et anatomopathologique et le traitement est un sujet de débat permanent.
L’objectif de notre étude est de déterminer le profil épidémiologique, clinique, radiologique,
thérapeutique et évolutif des MBP. Patients et méthodes : C’est une étude rétrospective sur 7 ans
(de Mars 2010 au Mars 2017), incluant 12 enfants pris en charge au service de chirurgie
pédiatrique « B », C.H.U Mohammed VI de Marrakech pour malformation broncho-pulmonaire.
Résultats : il s’agit de 6 cas d’emphysemes lobaires géants, 4 cas de malformations
adénomatoides kystiques pulmonaires (MAKP), un cas de séquestration pulmonaire et un cas de
forme hybride (séquestration pulmonaire associée a une MAKP). Le sexe-ratio est de 1. Le
diagnostic prénatal a été effectué chez un seul patient, les autres ont bénéficié d’un diagnostic
postnatal avec un age moyen de 26 mois. Tous les patients étaient symptomatiques avec un age
moyen de 14 mois. La symptomatologie était dominée par la détresse respiratoire, la dyspnée et
I'infection respiratoire. La radiographie de thorax a permisd’orienter le diagnostic dans la
plupart des cas et la tomodensitométrie I'a posé dans 100% des cas. Une lobectomie a été faite
chez 67% des patients. L'examen anatomopathologique aconfirmé le diagnostic de la
malformation dans tous les cas. L’évolution post opératoire et a long terme, avec un recul allant
de 3mois a deuxans, était favorable chez la plupart des patients suivis. Conclusion : Malgré les
progres de [I’échographie anténatal, la majorité des MBP reste diagnostiquée au stade
symptomatique, rendant la prise en charge retardée et plus compliquée.

Mots cles : malformation bronchopulmonaire, emphyseme lobaire géant, malformation

adénomatoide kystique pulmonaire , séquestration pulmonaire .
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Suma

Introduction: Bronchopulmonary malformations (BPM) are rare, their physiopathology
remains controversial. The diagnosis is based on clinical, radiological and histopathological
confrontation, and treatment is a subject of ongoing debate.

The aim of our study is to derterminate the epidemiological, clinical, radiological
,therapeutic and evolutionary profile of BPM.

Patients and methods : This is a retrospective study over a period of 7 years (from March
2010 to March 2017). including 12 cases treated for BPM, in the pediatric surgery (B)
department, Mohammed VI University Hospital Center, Marrakech.

Result : Among patients we found 6 cases of congenital lobar emphysema, 4 cases of
cystic adénomatoide malformation of the lung, one case of pulmoary sequetration and one case
of hybrid lesions (pulmonary sequestration associeted to CCAM ). The sex ratio is 1. Prenatal
diagnosis was performed in a single patient, while the others had a postnatal diagnosis with an
average age of 26 months. All patients were symptomatic with an average age of 14 months. The
symptoms were dominated by respiratory distress, dyspnea and respiratory infection. The chest
X-ray has allowed to orient the diagnosis in most cases and the thoracic scan set it in 100% of
the cases. Lobectomy was done for 67% of patients. Histopathological examination confirmed
the diagnosis of malformation in all cases. The postoperative and long-term outcome, ranging
from three months to two years, was uneventful for the most part of patients.

Conclusion : Despite advances in antenatal ultrasound, the majority of MBPs remain

diagnosed at the symptomatic stage, making treatment delayed and more complicated.
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