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MOTS CLES: Masse thoracique — Enfant — Traitement chirurgical.
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DOYENS HONORAIRES :

1962 — 1969 : Professeur Abdelmalek FARAJ

1969 — 1974 : Professeur Abdellatif BERBICH

1974 — 1981 : Professeur Bachir LAZRAK

1981 — 1989 : Professeur Taieb CHKILI

1989 — 1997 : Professeur Mohamed Tahar ALAOUI
1997 - 2003 : Professeur Abdelmajid BELMAHI
2003 - 2013 : Professeur Najia HAJJAJ - HASSOUNI
ADMINISTRATION :

Doyen . Professeur Mohamed ADNAOUI

Vice Doyen chargé des Affaires Académiques et estudiantines
Professeur Mohammed AHALLAT

Vice Doyen chargé de la Recherche et de la Coopération
Professeur Taoufig DAKKA

Vice Doyen chargé des Affaires Spécifiques a la Pharmacie
Professeur Jamal TAOUFIK

Secrétaire Général : Mr. El Hassane AHALLAT
1- ENSEIGNANTS-CHERCHEURS MEDECINS
ET
PHARMACIENS
PROFESSEURS :

Mai et Octobre 1981

Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajih
Pr. TAOBANE Hamid*

Mai et Novembre 1982
Pr. BENOSMAN Abdellatif

Novembre 1983
Pr. HAJJAIJ Najia ép. HASSOUNI

Décembre 1984

Pr. MAAOUNI Abdelaziz

Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi
Pr. SETTAF Abdellatif

Novembre et Décembre 1985

Pr. BENJELLOUN Halima

Pr. BENSAID Younes

Pr. EL ALAOUI Faris Moulay El Mostafa

Chirurgie Cardio-Vasculaire
Chirurgie Thoracique

Chirurgie Thoracique

Rhumatologie

Médecine Interne
Anesthésie -Réanimation
Chirurgie

Cardiologie

Neurologie




Janvier, Février et Décembre 1987
Pr. AJANA Ali

Pr. CHAHED OUAZZANI Houria
Pr. EL YAACOUBI Moradh

Pr. ESSAID EL FEYDI Abdellah
Pr. LACHKAR Hassan

Pr. YAHYAOUI Mohamed

Décembre 1988

Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib
Pr. DAFIRI Rachida

Pr. HERMAS Mohamed

Décembre 1989 Janvier et Novembre 1990
Pr. ADNAOUI Mohamed

Pr. BOUKILI MAKHOUKHI Abdelali*

Pr. CHAD Bouziane

Pr. CHKOFF Rachid

Pr. HACHIM Mohammed*

Pr. KHARBACH Aicha

Pr. MANSOURI Fatima

Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda

Pr. TAZI Saoud Anas

Février Avril Juillet et Décembre 1991
Pr. AL HAMANY Zaitounia

Pr. AZZOUZI Abderrahim

Pr. BAYAHIA Rabéa

Pr. BELKOUCHI Abdelkader

Pr. BENABDELLAH Chahrazad

Pr. BENCHEKROUN Belabbes Abdellatif
Pr. BENSOUDA Yahia

Pr. BERRAHO Amina

Pr. BEZZAD Rachid

Pr. CHABRAOUI Layachi

Pr. CHERRAH Yahia

Pr. CHOKAIRI Omar

Pr. JANATI Idrissi Mohamed*

Pr. KHATTAB Mohamed

Pr. SOULAYMANI Rachida

Pr. TAOUFIK Jamal

Décembre 1992

Pr. AHALLAT Mohamed

Pr. BENSOUDA Adil

Pr. BOUJIDA Mohamed Najib

Pr. CHAHED OUAZZANI Laaziza
Pr. CHRAIBI Chafiq

Pr. DAOUDI Rajae

Pr. DEHAYNI Mohamed*

Pr. EL OUAHABI Abdessamad

Radiologie
Gastro-Entérologie
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Meédecine Interne
Neurologie

Chirurgie Pédiatrique
Radiologie
Traumatologie Orthopédie

Meédecine Interne
Cardiologie

Pathologie Chirurgicale
Pathologie Chirurgicale
Meédecine-Interne
Gynécologie -Obstétrique
Anatomie-Pathologique
Neurologie

Anesthésie Réanimation

Anatomie-Pathologique
Anesthésie Réanimation
Néphrologie

Chirurgie Générale
Hématologie

Chirurgie Générale
Pharmacie galénique
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Biochimie et Chimie
Pharmacologie
Histologie Embryologie
Chirurgie Générale
Pédiatrie

Pharmacologie

Chimie thérapeutique

Chirurgie Générale
Anesthésie Réanimation
Radiologie
Gastro-Entérologie
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie

Gynécologie Obstétrique @3’

Neurochirurgie
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Pr. FELLAT Rokaya

Pr. GHAFIR Driss*

Pr. JIDDANE Mohamed

Pr. OUAZZANI Taibi Med Charaf Eddine
Pr. TAGHY Ahmed

Pr. ZOUHDI Mimoun

Mars 1994

Pr. BENJAAFAR Noureddine
Pr. BEN RAIS Nozha

Pr. CAOUI Malika

Pr. CHRAIBI Abdelmjid

Pr. EL AMRANI Sabah

Pr. EL AOUAD Rajae

Pr. EL BARDOUNI Ahmed
Pr. EL HASSANI My Rachid
Pr. ERROUGANI Abdelkader
Pr. ESSAKALI Malika

Pr. ETTAYEBI Fouad

Pr. HADRI Larbi*

Pr. HASSAM Badredine

Pr. IFRINE Lahssan

Pr. JELTHI Ahmed

Pr. MAHFOUD Mustapha

Pr. MOUDENE Ahmed*

Pr. RHRAB Brahim

Pr. SENOUCI Karima

Mars 1994

Pr. ABBAR Mohamed*

Pr. ABDELHAK M’barek

Pr. BELAIDI Halima

Pr. BRAHMI Rida Slimane

Pr. BENTAHILA Abdelali

Pr. BENYAHIA Mohammed Ali
Pr. BERRADA Mohamed Saleh
Pr. CHAMI Ilham

Pr. CHERKAOUI Lalla Ouafae
Pr. EL ABBADI Najia

Pr. HANINE Ahmed*

Pr. JALIL Abdelouahed

Pr. LAKHDAR Amina

Pr. MOUANE Nezha

Mars 1995

Pr. ABOUQUAL Redouane

Pr. AMRAOUI Mohamed

Pr. BAIDADA Abdelaziz

Pr. BARGACH Samir

Pr. CHAARI Jilali*

Pr. DIMOU M’barek*

Pr. DRISSI KAMILI Med Nordine*

Cardiologie

Médecine Interne
Anatomie

Gynécologie Obstétrique
Chirurgie Générale
Microbiologie

Radiothérapie

Biophysique

Biophysique
Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Gynécologie Obstétrique
Immunologie
Traumato-Orthopédie
Radiologie

Chirurgie Générale
Immunologie

Chirurgie Pédiatrique
Meédecine Interne
Dermatologie

Chirurgie Générale
Anatomie Pathologique
Traumatologie — Orthopédie
Traumatologie- Orthopédie
Gynécologie —Obstétrique
Dermatologie

Urologie

Chirurgie — Pédiatrique
Neurologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Gynécologie — Obstétrique
Traumatologie — Orthopédie
Radiologie

Ophtalmologie
Neurochirurgie

Radiologie

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Réanimation Médicale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique
Médecine Interne 3
Anesthésie Réanimation [/
Anesthésie Réanimation |




Pr. EL MESNAOUI Abbes

Pr. ESSAKALI HOUSSYNI Leila

Pr. HDA Abdelhamid*

Pr. IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed
Pr. MANSOURI Aziz*

Pr. OUAZZANI CHAHDI Bahia

Pr. SEFIANI Abdelaziz

Pr. ZEGGWAGH Amine Ali

Décembre 1996

Pr. AMIL Touriya*

Pr. BELKACEM Rachid

Pr. BOULANOUAR Abdelkrim
Pr. EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan
Pr. GAOUZI Ahmed

Pr. MAHFOUDI M’barek*

Pr. MOHAMMADI Mohamed
Pr. OUADGHIRI Mohamed

Pr. OUZEDDOUN Naima

Pr. ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997

Pr. ALAMI Mohamed Hassan
Pr. BEN SLIMANE Lounis
Pr. BIROUK Nazha

Pr. CHAOUIR Souad*

Pr. ERREIMI Naima

Pr. FELLAT Nadia

Pr. GUEDDARI Fatima Zohra
Pr. HAIMEUR Charki*

Pr. KADDOURI Noureddine
Pr. KOUTANTI Abdellatif

Pr. LAHLOU Mohamed Khalid
Pr. MAHRAOUI CHAFIQ

Pr. OUAHABI Hamid*

Pr. TAOUFIQ Jallal

Pr. YOUSFI MALKI Mounia

Novembre 1998

Pr. AFIFI RAJAA

Pr. BENOMAR ALI

Pr. BOUGTAB Abdesslam
Pr. ER RIHANI Hassan
Pr. EZZAITOUNI Fatima
Pr. LAZRAK Khalid *

Pr. BENKIRANE Majid*
Pr. KHATOURI ALI*

Pr. LABRAIMI Ahmed*

Janvier 2000
Pr. ABID Ahmed*
Pr. AIT OUMAR Hassan

Chirurgie Générale
Oto-Rhino-Laryngologie
Cardiologie

Urologie

Radiothérapie
Ophtalmologie
Génétique

Réanimation Médicale

Radiologie

Chirurgie Pédiatrie
Ophtalmologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Radiologie

Médecine Interne
Traumatologie-Orthopédie
Néphrologie

Cardiologie

Gynécologie-Obstétrique
Urologie

Neurologie

Radiologie

Pédiatrie

Cardiologie

Radiologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Pédiatrique
Urologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Neurologie

Psychiatrie

Gynécologie Obstétrique

Gastro-Entérologie
Neurologie

Chirurgie Générale
Oncologie Médicale
Néphrologie
Traumatologie Orthopédie
Hématologie

Cardiologie

Anatomie Pathologique

Pneumophtisiologie ,£%
Pédiatrie S/




Pr. BENJELLOUN Dakhama Badr.Sououd
Pr. BOURKADI Jamal-Eddine

Pr. CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer
Pr. ECHARRAB EI Mahjoub

Pr. EL FTOUH Mustapha

Pr. EL MOSTARCHID Brahim*

Pr. EL OTMANY Azzedine

Pr. ISMAILI Mohamed Hatim

Pr. ISMAILI Hassane*

Pr. KRAMI Hayat Ennoufouss

Pr. MAHMOUDI Abdelkrim*

Pr. TACHINANTE Rajae

Pr. TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

Pr. AIDI Saadia

Pr. AIT OURHROUI Mohamed
Pr. AJANA Fatima Zohra

Pr. BENAMR Said

Pr. CHERTI Mohammed

Pr. ECH-CHERIF EL KETTANI Selma
Pr. EL HASSANI Amine

Pr. EL KHADER Khalid

Pr. EL MAGHRAOUI Abdellah*
Pr. GHARBI Mohamed El Hassan
Pr. HSSAIDA Rachid*

Pr. LAHLOU Abdou

Pr. MAFTAH Mohamed*

Pr. MAHASSINI Najat

Pr. MDAGHRI ALAOUI Asmae
Pr. NASSIH Mohamed*

Pr. ROUIMI Abdelhadi*
Décembre 2000

Pr. ZOHAIR ABDELAH*
Décembre 2001

Pr. ABABOU Adil

Pr. BALKHI Hicham*

Pr. BELMEKKI Mohammed

Pr. BENABDELJLIL Maria

Pr. BENAMAR Loubna

Pr. BENAMOR Jouda

Pr. BENELBARHDADI Imane
Pr. BENNANI Rajae

Pr. BENOUACHANE Thami

Pr. BENYOUSSEF Khalil

Pr. BERRADA Rachid

Pr. BEZZA Ahmed*

Pr. BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
Pr. BOUMDIN El Hassane*

Pr. CHAT Latifa

Pédiatrie
Pneumo-phtisiologie
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie
Neurochirurgie
Chirurgie Générale
Anesthésie-Réanimation
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Meédecine Interne

Neurologie

Dermatologie

Gastro-Entérologie

Chirurgie Générale

Cardiologie

Anesthésie-Réanimation

Pédiatrie

Urologie

Rhumatologie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Anesthésie-Réanimation

Traumatologie Orthopédie
Neurochirurgie

Anatomie Pathologique

Pédiatrie

Stomatologie Et Chirurgie Maxillo-Faciale
Neurologie

ORL

Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Ophtalmologie
Neurologie

Néphrologie
Pneumo-phtisiologie
Gastro-Entérologie
Cardiologie

Pédiatrie

Dermatologie
Gynécologie Obstétrique
Rhumatologie
Anatomie
Radiologie
Radiologie




Pr. DAALI Mustapha*

Pr. DRISSI Sidi Mourad*

Pr. EL HIJRI Ahmed

Pr. EL MAAQILI Moulay Rachid
Pr. EL MADHI Tarik

Pr. EL MOUSSAIF Hamid
Pr. EL OUNANI Mohamed
Pr. ETTAIR Said

Pr. GAZZAZ Miloudi*

Pr. GOURINDA Hassan

Pr. HRORA Abdelmalek

Pr. KABBAJ Saad

Pr. KABIRI EL Hassane*

Pr. LAMRANI Moulay Omar
Pr. LEKEHAL Brahim

Pr. MAHASSIN Fattouma*
Pr. MEDARHRI Jalil

Pr. MIKDAME Mohammed*
Pr. MOHSINE Raouf

Pr. NOUINI Yassine

Pr. SABBAH Farid

Pr. SEFIANI Yasser

Pr. TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia

Décembre 2002

Pr. AL BOUZIDI Abderrahmane*
Pr. AMEUR Ahmed *

Pr. AMRI Rachida

Pr. AOURARH Aziz*

Pr. BAMOU Youssef *

Pr. BELMEJDOUB Ghizlene*
Pr. BENZEKRI Laila

Pr. BENZZOUBEIR Nadia

Pr. BERNOUSSI Zakiya

Pr. BICHRA Mohamed Zakariya*
Pr. CHOHO Abdelkrim *

Pr. CHKIRATE Bouchra

Pr. EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair
Pr. EL BARNOUSSI Leila

Pr. EL HAOURI Mohamed *

Pr. EL MANSARI Omar*

Pr. ES-SADEL Abdelhamid

Pr. FILALI ADIB Abdelhai

Pr. HADDOUR Leila

Pr. HAJJI Zakia

Pr. IKEN Ali

Pr. ISMAEL Farid

Pr. JAAFAR Abdeloihab*

Pr. KRIOUILE Yamina

Pr. LAGHMARI Mina

Chirurgie Générale
Radiologie
Anesthésie-Réanimation
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique
Ophtalmologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique
Chirurgie Générale
Anesthésie-Réanimation
Chirurgie Thoracique
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Meédecine Interne
Chirurgie Générale
Hématologie Clinique
Chirurgie Générale
Urologie

Chirurgie Générale
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Pédiatrie

Anatomie Pathologique
Urologie

Cardiologie
Gastro-Entérologie
Biochimie-Chimie
Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Dermatologie
Gastro-Entérologie
Anatomie Pathologique
Psychiatrie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Chirurgie Pédiatrique
Gynécologie Obstétrique
Dermatologie

Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie
Ophtalmologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Traumatologie Orthopédie
Pédiatrie

Ophtalmologie




Pr. MABROUK Hfid*

Pr. MOUSSAOUI RAHALI Driss*
Pr. MOUSTAGHFIR Abdelhamid*
Pr. NAITLHO Abdelhamid*

Pr. OUJILAL Abdelilah

Pr. RACHID Khalid *

Pr. RAISS Mohamed

Pr. RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*
Pr. RHOU Hakima

Pr. SIAH Samir *

Pr. THIMOU Amal

Pr. ZENTAR Aziz*

Janvier 2004

Pr. ABDELLAH FEl Hassan

Pr. AMRANI Mariam

Pr. BENBOUZID Mohammed Anas
Pr. BENKIRANE Ahmed*

Pr. BOUGHALEM Mohamed*
Pr. BOULAADAS Malik

Pr. BOURAZZA Ahmed*

Pr. CHAGAR Belkacem*

Pr. CHERRADI Nadia

Pr. EL FENNI Jamal*

Pr. EL HANCHI ZAKI

Pr. EL KHORASSANI Mohamed
Pr. EL YOUNASSI Badreddine*
Pr. HACHI Hafid

Pr. JABOUIRIK Fatima

Pr. KHABOUZE Samira

Pr. KHARMAZ Mohamed

Pr. LEZREK Mohammed*

Pr. MOUGHIL Said

Pr. TARIB Abdelilah*

Pr. TDAMI Fouad

Pr. ZARZUR Jamila

Janvier 2005

Pr. ABBASSI Abdellah

Pr. AL KANDRY Sif Eddine*
Pr. ALAOUI Ahmed Essaid
Pr. ALLALI Fadoua

Pr. AMAZOUZI Abdellah

Pr. AZIZ Noureddine*

Pr. BAHIRI Rachid

Pr. BARKAT Amina

Pr. BENHALIMA Hanane

Pr. BENYASS Aatif

Pr. BERNOUSSI Abdelghani
Pr. CHARIF CHEFCHAOUNI Mohamed
Pr. DOUDOUH Abderrahim*

Traumatologie Orthopédie
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie

Médecine Interne
Oto-Rhino-Laryngologie
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Générale
Pneumophtisiologie
Néphrologie

Anesthésie Réanimation
Pédiatrie

Chirurgie Générale

Ophtalmologie

Anatomie Pathologique
Oto-Rhino-Laryngologie
Gastro-Entérologie
Anesthésie Réanimation
Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale
Neurologie

Traumatologie Orthopédie
Anatomie Pathologique
Radiologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Cardiologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Gynécologie Obstétrique
Traumatologie Orthopédie
Urologie

Chirurgie Cardio-Vasculaire
Pharmacie Clinique
Chirurgie Générale
Cardiologie

Chirurgie Réparatrice et Plastique
Chirurgie Générale

Microbiologie

Rhumatologie

Ophtalmologie

Radiologie

Rhumatologie

Pédiatrie

Stomatologie et Chirurgie Maxillo Faciale
Cardiologie
Ophtalmologie
Ophtalmologie
Biophysique




Pr. EL HAMZAOUI Sakina*
Pr. HAJJI Leila

Pr. HESSISSEN Leila

Pr. IDAL Mohamed*

Pr. LAAROUSSI Mohamed
Pr. LYAGOUBI Mohammed
Pr. NIAMANE Radouane*
Pr. RAGALA Abdelhak

Pr. SBIHI Souad

Pr. ZERAIDI Najia

Décembre 2005
Pr. CHANI Mohamed

Avril 2006

Pr. ACHEMLAL Lahsen*

Pr. AKJOUIJ Said*

Pr. BELMEKKI Abdelkader*
Pr. BENCHEIKH Razika

Pr. BIYI Abdelhamid*

Pr. BOUHAFS Mohamed El Amine
Pr. BOULAHYA Abdellatif*
Pr. CHENGUETI ANSARI Anas
Pr. DOGHMI Nawal

Pr. ESSAMRI Wafaa

Pr. FELLAT Ibtissam

Pr. FAROUDY Mamoun

Pr. GHADOUANE Mohammed*
Pr. HARMOUCHE Hicham
Pr. HANAFI Sidi Mohamed*
Pr. IDRISS LAHLOU Amine*
Pr. JROUNDI Laila

Pr. KARMOUNI Tariq

Pr. KILI Amina

Pr. KISRA Hassan

Pr. KISRA Mounir

Pr. LAATIRIS Abdelkader*
Pr. LMIMOUNI Badreddine*
Pr. MANSOURI Hamid*

Pr. OUANASS Abderrazzak
Pr. SAFI Soumaya*

Pr. SEKKAT Fatima Zahra

Pr. SOUALHI Mouna

Pr. TELLAL Saida*

Pr. ZAHRAOUI Rachida

Octobre 2007

Pr. ABIDI Khalid

Pr. ACHACHI Leila

Pr. ACHOUR Abdessamad*
Pr. AIT HOUSSA Mahdi*

Microbiologie

Cardiologie (mise en disposition)

Pédiatrie

Radiologie

Chirurgie Cardio-vasculaire
Parasitologie

Rhumatologie

Gynécologie Obstétrique

Histo-Embryologie Cytogénétique

Gynécologie Obstétrique
Anesthésie Réanimation

Rhumatologie
Radiologie

Hématologie

O.R.L

Biophysique

Chirurgie - Pédiatrique
Chirurgie Cardio — Vasculaire
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie
Gastro-entérologie
Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Urologie

Meédecine Interne
Anesthésie Réanimation
Microbiologie
Radiologie

Urologie

Pédiatrie

Psychiatrie

Chirurgie — Pédiatrique
Pharmacie Galénique
Parasitologie
Radiothérapie
Psychiatrie
Endocrinologie
Psychiatrie

Pneumo — Phtisiologie
Biochimie

Pneumo — Phtisiologie

Réanimation médicale

Pneumo phtisiologie /"'ff"ﬁ?«
4 ~

Chirurgie générale
. . . . oy f
Chirurgie cardio vasculaire {=/
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Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
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Pr
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. AMHAJJI Larbi*

. AMMAR Haddou*

. AOUFI Sarra

. BAITE Abdelouahed*

. BALOUCH Lhousaine*

. BENZIANE Hamid*

. BOUTIMZIANE Nourdine
. CHARKAOUI Naoual*

. EHIRCHIOU Abdelkader*
. ELABSI Mohamed

. EL BEKKALI Youssef*

. EL MOUSSAOUI Rachid
. EL OMARI Fatima

. GANA Rachid

. GHARIB Noureddine

. HADADI Khalid*

. ICHOU Mohamed*

. ISMAILI Nadia

. KEBDANI Tayeb
.LALAOUI SALIM Jaafar*
. LOUZI Lhoussain*

. MADANI Naoufel

. MAHI Mohamed*

. MARC Karima

. MASRAR Azlarab

. MOUSSAOUI Abdelmajid
. MOUTAIJ Redouane *

. MRABET Mustapha*

. MRANI Saad*

. OUZZIF Ez zohra*

. RABHI Monsef*

. RADOUANE Bouchaib*

. SEFFAR Myriame

. SEKHSOKH Yessine*

. SIFAT Hassan*

. TABERKANET Mustafa*
. TACHFOUTI Samira

. TAJDINE Mohammed Tariq*
. TANANE Mansour*

. TLIGUI Houssain

. TOUATI Zakia

Décembre 2007

Pr. DOUHAL ABDERRAHMAN

Décembre 2008

Pr
Pr

ZOUBIR Mohamed*
TAHIRI My El Hassan*

Traumatologie orthopédie
ORL

Parasitologie

Anesthésie réanimation
Biochimie-chimie
Pharmacie clinique
Ophtalmologie
Pharmacie galénique
Chirurgie générale
Chirurgie générale
Chirurgie cardio vasculaire
Anesthésie réanimation
Psychiatrie

Neuro chirurgie

Chirurgie plastique et réparatrice
Radiothérapie

Oncologie médicale
Dermatologie
Radiothérapie

Anesthésie réanimation
Microbiologie
Réanimation médicale
Radiologie

Pneumo phtisiologie
Hématologique
Anesthésier réanimation
Parasitologie

Meédecine préventive santé publique et hygiéne
Virologie
Biochimie-chimie
Meédecine interne
Radiologie

Microbiologie
Microbiologie
Radiothérapie

Chirurgie vasculaire périphérique
Ophtalmologie

Chirurgie générale
Traumatologie orthopédie
Parasitologie

Cardiologie

Ophtalmologie

S/

Anesthésie Réanimation|..
Chirurgie Générale
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Mars 2009

Pr. ABOUZAHIR Ali*

Pr. AGDR Aomar*

Pr. AIT ALI Abdelmounaim?*
Pr. AIT BENHADDOU El hachmia
Pr. AKHADDAR Ali*

Pr. ALLALI Nazik

Pr. AMAHZOUNE Brahim*
Pr. AMINE Bouchra

Pr. ARKHA Yassir

Pr. AZENDOUR Hicham*

Pr. BELYAMANI Lahcen*
Pr. BJIJOU Younes

Pr. BOUHSAIN Sanae*

Pr. BOUI Mohammed*
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Liste des abréviations :

-CADO : Cyclophosphamide, Vincristine, Adriamycine.
-CARBO : Carboplatine.

-CO : Cyclophosphamide — Vincristine.
-DOXO : Doxorubicine.

-EFS : Survie sans événements.

-ELG : Emphysema lobaire géant.

-HVA : Acide Homovanillique.

-IRM : Imagerie par resonance magnétique.
-KB : Kyste bronchogénique.

-LDH : Lactate Deshydrogénase.

-MAKP : Maladie adénomatoide kystique pulmonaire.
-MIBG : Méta-iodo-benzyl-guanidine

-MP : Malformation pulmonaire.

-NB : Neuroblastome.

-PPB : Pleuropneumoblastome.

-TDM : Tomodensitométrie.

-TERAT : Tératome.
-VMA : Acide Vanylmandélique.
-VP16 : Etoposide VP16.
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Les masses thoraciques chez ’enfant

Une masse thoracique chez I’enfant peut correspondre a de multiples
causes selon I’4ge, la topographie de la Iésion et le contexte clinique. Le
diagnostic de <<tumeur>> doit étre porté avec précaution. De nombreuses
Iésions bénignes, voire pseudo-tumorales (malformatives ou infectieuses

essentiellement) peuvent étre rencontrées.
Deux situations d’urgences doivent étre connues :

- les syndromes compressifs du médiastin antérieur et moyen, révélés
par un syndrome cave supérieur, une orthopnée ou une détresse

respiratoire et principalement associés aux lymphomes.

- les compressions médullaires aigues par envahissement intracanalaire
de masses pariétales ou médiastinales postérieures, principalement des

lymphomes, des sarcomes d’Ewing ou des neuroblastomes.

Ces situations d’urgence nécessitent une prise en charge diagnostique et
thérapeutique multidisciplinaire, en milieu de réanimation et/ou chirurgical
spécialisé, en privilégiant le traitement symptomatique et les prélevements les
moins invasifs et les plus rapidement réalisables afin de débuter un traitement

spécifique sans délai.

En dehors de I'urgence, la stratégie diagnostique dépend étroitement de
I’imagerie, par la radiographie et la tomodensitométrie (TDM) thoracique, qui

garde une place importante dans la démarche diagnostique.
Le diagnostic final repose le plus souvent sur I’anatomopathologie.

Nous rapportons dans ce travail les aspects épidémiologiques, clinico-
radiologiques, topographiques, anatomo-pathologiques et ¢étiologiques des

masses thoraciques de 1’enfant colligées au sein du service de chirurgie A

( )|
1 2 )



Les masses thoraciques chez ’enfant

pédiatrique de I’hopital d’enfants du CHU Ibn Sina de Rabat, en collaboration
avec le service d’hémato-oncologie pédiatrique du méme hopital.Les masse

thoraciques pariétales, infectieuses et thymiques ont été exclus de cette étude.
Les objectifs de notre étude sont :

-Rapporter les résultats de notre étude en ce qui concerne les données
épidémiologiques, cliniques, paracliniques, thérapeutiques et

pronostiques.
- Analyse des résultats obtenus dans notre étude.

-Confronter nos résultats avec les données de la littérature.
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Les masses thoraciques chez ’enfant

Sur une coupe transversale du thorax, la cavité thoracique présente une
conformation réniforme ; elle apparait comme un espace ovoide
transversalement et profondément échancré postérieurement par la colonne
vertébrale thoracique et les parties postéro- médiales des cotes (tétes et cols) qui

s'articulent avec elle. La cavité thoracique est divisée en trois compartiments:

» Les cavités pulmonaires gauche et droite, qui contiennent les poumons
et les plévres (membranes limitantes) et occupent la majeure partie de

la cavité thoracique.

» Le médiastin, un compartiment central interposé entre les deux cavités
pulmonaires qu'il sépare compleétement 1'une de l'autre et qui contient
la plupart des autres structures thoraciques. Verticalement, le
médiastin s'étend de I'ouverture supérieure du thorax jusqu'au
diaphragme ; dans le sens antéro-postérieur, il est situé entre les corps

vertébraux thoraciques et le sternum.
1. Les plevres :

Les cavités pulmonaires sont enticrement revétues par la plévre pariétale
membraneuse ; celle-ci se réfléchit sur les racines (pédicules) pulmonaires pour
se prolonger par la plévre viscérale qui enveloppe intimement la face externe des
poumons. Entre les deux feuillets du sac pleural, la cavité pleurale est vide, a
l'exception d'un mince film de liquide pleural lubrifiant. La plévre cervicale se
prolonge comme un dome dans la base du cou en débordant au-dessus de la face
antérieure des leres cotes et des clavicules. Les poumons ne remplissent pas

complétement les cavités pulmonaires et le diaphragme fait protrusion avec les
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visceres abdominaux sous-jacents dans l'ouverture inférieure du thorax ; il en

résulte la formation des récessus costo-diaphragmatiques.

Hile du poumon (site de peénétration  pijlaté
de la racine du poumen)

_— Membrane suprapleurale

— Plévre cervicale )
Partie
B el / médiastinale
Plévre viscérale -4/ £
Fié:;:;'e /1 __— Partie costale
pa Parties
,‘ \ - de la plévre
/ W \) pariétale
Paroi thoracique < [ \
tapissée par le fascia™ ]| \
endothoracique It ll o
‘. diaphragmatique
I
H
I Fascia endothoracique

i
Médiastin ':' = Plévre viscérale
/)
b {/— Diaphragme
Séparées par le médiastin, les deux cavités pulmonaires
sont tapisseées par la plévre pariétale qui se réfléchit
sur les poumons pour se prolonger par la plévre visceérale.

Figure 1 : Les revétements des cavités pleurales et des poumons
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2. Les poumons :

Les poumons sont les organes vitaux de la respiration. Leur fonction
principale est d'oxygéner le sang en mettant l'air inspiré en relation étroite avec
le sang désaturé des capillaires pulmonaires. Les poumons gauche et droit sont
séparés par le coeur, les gros vaisseaux et les viscéres du médiastin. Ils sont
reliés au coeur et a la trachée par les structures comprises dans les racines des
poumons (pédicules pulmonaires). Le pédicule pulmonaire comprend tous les
¢léments qui rentrent dans le poumon ou qui en sortent : bronche (et vaisseaux
bronchiques associés), artére pulmonaire, veines pulmonaires supérieure et
inférieure, plexus nerveux pulmonaire (fibres sympathiques, parasympathiques

et viscéro-afférentes) et vaisseaux lymphatiques.

Du c6té médial par rapport au hile, le pédicule pulmonaire est entouré par
le feuillet pleural qui établit la continuité entre la plévre viscérale et la plevre
pariétale : c'est le manchon pleural ou méso pulmonaire. Le hile du poumon est
la zone de la face médiastinale de chaque poumon ou les constituants de la

racine (pédicule) du poumon entrent dans le poumon ou en sortent.

Les scissures oblique (grande scissure) et horizontale (petite scissure)
divisent les poumons en lobes. Le poumon droit a trois lobes et le poumon
gauche en a deux. Le poumon droit est plus volumineux et plus lourd que le
poumon gauche; cependant, il est aussi plus court. Le bord antérieur du poumon
droit est plus ou moins rectiligne ; celui du poumon gauche présente une
profonde incisure cardiaque ; celle-ci empicte principalement sur les faces
inférieure et antérieure du lobe supérieur. La partie antéro-inférieure du lobe

supérieur gauche se réduit souvent a cet endroit & un mince prolongement
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lingulaire, la lingula, qui s'étire en dessous de l'incisure cardiaque et s'engage

dans le récessus costo-médiastinal pendant I'inspiration.
Chaque poumon possede :

» Un apex (sommet), qui représente l'extrémité supéricure émoussée
du poumon ; recouvert par la plévre cervicale, il s'é¢tend dans la base

du cou, au-dessus du niveau de la 1ere cote.
» Trois faces (costale, médiastinale, diaphragmatique).
» Trois bords (antérieur, inférieur et postérieur).

La face costale du poumon est trés étendue, lisse et convexe. Elle est en
rapport avec la plévre costale qui la sépare des cotes, des cartilages costaux et
des muscles intercostaux les plus profonds. Dans sa partie postérieure, la face
costale entre en relation avec les corps vertébraux thoraciques ; c'est ce que 1'on

appelle parfois la portion vertébrale de la face costale.

La face médiastinale du poumon est concave étant donné qu'elle se trouve
au contact de la portion moyenne du médiastin qui renferme le coeur et le
péricarde. Le hile se trouve sur la face médiastinale et c'est donc cette face qui
recoit la racine du poumon (pédicule pulmonaire) entourée par son méso qui
forme le manchon pleural. Le ligament pulmonaire parait étre suspendu a la face

inférieure du manchon pleural.

La face diaphragmatique du poumon, également concave, correspond a la
base du poumon qui repose sur la coupole du diaphragme. La concavité de la
base du poumon droit est plus profonde que celle du poumon gauche car la
coupole diaphragmatique droite surplombe le foie, et de ce fait elle est plus

haute que la coupole gauche. Latéralement et postérieurement, la face

( )|
1 8 )
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diaphragmatique est séparée de la face costale par un bord mince et aigu (le bord
inférieur du poumon) qui s'engage dans le récessus costo-diaphragmatique de la
plévre. Le bord antérieur du poumon correspond a la rencontre des faces costale
et médiastinale ; il recouvre le coeur, surtout du co6té gauche ou il est indenté par
la profonde incisure cardiaque. Le bord inférieur du poumon circonscrit la face
diaphragmatique et la sépare des faces costale et médiastinale. Le bord
postérieur du poumon se trouve a la rencontre postérieure des faces costale et
médiastinale ; il est large et arrondi et répond a la gouttiere verticale formée par

la paroi latérale de la colonne vertébrale.

Ner vague droit Trachee

Nerf vague gauche
Lobe supérieur du == __ — Merf prenique

poumon droit :
—— OQrngire au nerf [aryngé

récurent gauche
Face costale

dupoumor T

—— Lobe supeérneur du poumon gauche
Racine du poumon

B . 3 Couche paridéale
A du péricarde séreux

Scissure horizontale \
Lobe moyen - - § —Péncarde fibreux

du poumon droit -

Scissure oblique

Srissure ohlique —

Face médiastinale

Lobe inférieur d
i poumon gauche
du poumondrcit™ e : ’
"Lobe inférieur
Partie costale du pouman gauche

de la plévre pariétale Fécessus coslo-ciaphragmatique
Liaphragme =

Vue antérieure

Figure 2 : Face costale des poumons (coeur et poumons in situ).
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3. Trachées et bronches :

Sous le larynx, les parois de la voie respiratoire sont renforcées par des
anneaux de cartilage hyalin conformés en fer-a-cheval ou en C. La voie
respiratoire sous-laryngée forme l'arbre trachéo-bronchique. Située dans le
médiastin supérieur, la trachée représente le tronc commun de cet arbre. Elle se
bifurque au méme niveau que l'angle sternal (angle de Louis) en deux bronches
principales ou primaires (bronches souches), une pour chaque poumon ; celles-ci
se dirigent vers le bas et latéralement pour pénétrer dans le hile.La bronche
principale (souche) droite est plus large, plus courte et plusverticalement
orientée que la bronche principale gauche, du fait qu'elle atteint directement le
poumon.La bronche principale (souche) gauche se dirige vers le bas et
latéralement; pour atteindre le hile, elle passe sous l'arc aortique ainsi qu'en

avant de 1'oesophage et de I'aorte thoracique.

A l'intérieur des poumons, les bronches se divisent de fagon réguliére pour
former l'arbre trachéo-bronchique. Chaque bronche principale se divise en deux
(a2 gauche) ou trois (a droite) bronches lobaires (secondaires) qui chacune se
distribue a un lobe du poumon. Chaque bronche lobaire se divise a son tour en
plusieurs bronches segmentaires (tertiaires) qui se distribuent aux différents

segments bronchopulmonaires.
Un segment bronchopulmonaire :

- Correspond a un territoire intralobaire de forme plus ou moins
pyramidale dont le sommet est dirigé vers la racine (pédicule) du

poumon et dont la base apparait sur la surface pleurale.

- Est la subdivision la plus volumineuse d'un lobe.

10
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- Est séparé¢ des segments adjacents par des cloisons (septa) de tissu

conjonctif.

- Est tributaire d'une bronche segmentaire (tertiaire) et d'une branche

segmentaire de l'artére pulmonaire.
- Porte le méme nom que la bronche segmentaire dont il est tributaire.

- Est drainé par des branches intersegmentaires des veines pulmonaires
qui cheminent dans le tissu conjonctif intersegmentaire et qui drainent

les segments adjacents.
- Peut étre réséqué chirurgicalement.

On dénombre habituellement 18 a 20 segments bronchopulmonaires (10
dans le poumon droit ; 8 a 10 dans le poumon gauche, selon que certains

segments dépendent ou non d'une bronche segmentaire initialement commune)
(Fig. 3).

L'alvéole pulmonaire est 1'unité structurelle de base du poumon, le sicge

des échanges gazeux(1).

11
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- Tracné
Eronche T -

principale droite
Eronche lobaire
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inférieure gauche
Vue antérieure
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Figure 3 : Arbre trachéo-bronchique et segments broncho-pulmonaires (1).
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4. Médiastin :

Le médiastin est situé dans la partie centrale du thorax, il est limité par Les
poumons et les cavités pleurales latéralement, le diaphragme inférieurement, la
fourchette sternale vers le haut, le rachis vers 1’arriere et le sternum

antérieurement.

Il est classiquement divisé en trois compartiments : antérieur, moyen, et
postérieur. Cette division, non objectivé par des fascias, permet toutefois de

séparer les différentes pathologies en les rapportant au secteur atteint.
» Meédiastin antérieur :

Il est situé entre le sternum d’une part, le coeur et les gros vaisseaux
del’autre. La structure principale de ce compartiment est le thymus. Il

contientégalement des ganglions et de la graisse.
» Médiastin moyen :

Il se situe entre les médiastins antérieur et postérieur. Il contient le coeur,
les gros vaisseaux (aorte ascendante, troncs brachiocéphaliques, veine cave
supérieure, artére et veines pulmonaires), ainsi que la trachée et les bronches

souches. On y retrouve aussi des ganglions et de la graisse.
» Médiastin postérieur :

Il est situ¢ en arricre du coeur, des gros vaisseaux et de la trachée. Il se
situeen avant du rachis. Il contient 1’aorte thoracique descendante, 1’oesophage,
le systéme ganglionnaire sympathique, le canal thoracique, la veine azygos et

des ganglions.
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A la division classique en médiastin antérieur, moyen et postérieur, on peut

ajouter celle séparant le médiastin en trois étages :
-L’étage supérieur situé au dessus du toit de 1’aorte horizontale.
-L’étage inférieur situé au dessous du plan passant par la caréne.

-L’étage moyen situé entre ces deux plans.(2)

Figure 4 : subdivision du médiastin et ses différents compartiments.

.1. Supérieur ; 2. Antéro-supérieur ; 3. Antéro-moyen ; 4. Antéro-inférieur ; 5. Moyen ; 6. Postérieur.
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ET METHODES
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Il s’agit d’une étude rétrospective regroupant des patients pris en charge au
niveau du service de chirurgie A pédiatrique de 1’hopital d’enfants du CHU Ibn
Sina de Rabat, en collaboration avec le service d’hémato-oncologie pédiatrique

du méme hopital.

Notre travail s’étale sur une période de 5 ans allant du mois d’octobre 2008
a Octobre 2013. Nous avons retenu seulement 34 dossiers d’enfants suivis pour
masse thoracique, et les autres ont été exclus car ils ne remplissent pas tous les

parameétres étudiés.

Les dossiers médicaux de chaque patient ont été consultés, et nous avons
recuelli différentes informations concernant I’age des patients, leurs sexes, leur
origine, les données cliniqus et paracliniques, le type histologique, les différents

moyens thérapeutiques avec les résultats obtenus, et I’evolution.
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Les masses thoraciques retrouvées dans notre série sont :

Tableau n° 1 : Les masses thoraciques objectivées dans notre étude.

MASSES THORACIQUES NOMBRE DE CAS
Neuroblastome 24
Pleuropneumoblastome 3
Tératome 2
Malformation pulmonaire 5 (2 cas de KB ,3 cas d’ELG)

Malformations
pulmonaires
15%

Tératome
6%

Pneumoblastome
9%

Neuroblastome
70%

Graphique n° 1 : Répartition des masses thoraciques selon le type histologique.

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

et therapeutique :
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I. Caractéristiques épidémiologiques :
1) L’age:

Au moment du diagnostic nos patients avaient un age compris entre 5 mois

et 11,5 ans avec un age moyen de 3,19 ans.

Tableau n°2 : Répartition de nos malades selon I’4ge au moment du

diagnostic.
LA MASSE L'AGE AU MOMENT DU DIAGNOSTIC
NB de 8 mois a 11,5 ans
PPB de 2 ans a4 ans
TERAT de 5mois a 8 ans
MP de 5 mois a 2,5 ans

18
16
14
12

10I

O0a2ans 2a4dans 43 6ans 6a8ans 8al0ans 10a1l2ans

Nombre de malades

o N B OO

Tranches d'age

Graphique n° 2 : Nombre des malades par tranches d’age.
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2) Le sexe:
On note une nette prédominance féminine.

Il s’agit de 23 filles et 11 gargons, soit un sexe ratio de 0,47.

garcon
32%

Graphique n°3 : Répartition des malades en fonction de leur sexe.

25
21
20
15
10
5
5 3
0 ‘ ]
NB PB TERAT MP
H garcon Hfille

Graphique n°4 : Répartition des malades en fonction du type

histologique ainsi que leur sexe.
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3) La répartition géographique :
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Graphique n°5 : Répartition géographique des malades.

21

et
| —



Les masses thoraciques chez ’enfant

II. Caractéristiques cliniques :
1) Circonstance de découverte :

La symptomatologie des masses thoraciques se caractérise par un grand
polymorphisme clinique qui s’explique par la variété de siége, de taille et du

type histologique.

Ainsi la symptomatologie respiratoire (détresse respiratoire, gene
respiratoire, dyspnée, toux, bronchoalveolite, bronchopneumopathie), constitue

le motif de consultation le plus fréquent, retrouvée chez 16 de nos malades, soit

47%.

Par ailleurs, le diagnostic est révélé par une symptomatologie
neurologique chez 9 malades, soit 26% des patients (paralysie, paraparésie,

impotence fonctionnelle).
La douleur thoracique est retrouvée dans un seul cas, soit 3%.

La symptomatologie abdominale (diarrhée, ballotement abdominal) est

retrouvée chez 2 malades, soit 6%.

Une tuméfaction latéro cervicale droite est retrouvée chez un seul malade,

soit 3 %.
L’amaigrissement chez un seul malade, soit 3 %.

La découverte de la maladie par des symptomes relatifs aux métastases a

concerné 2 malades (douleur osseuse, exophtalmie).

La découverte de la masse était fortuite chez 2 malades.
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Douleur Tumefaction latéro
thoracique; 3% cervical; 3%

\

Métastase;6%

Symptomatologie
abdominale; 6%

Découvrete fortuite;
6%

\

Symptomatologie

Symptomatologie respiratoire; 47%

général; 3%

Symptomatologie
neurologique; 26 %

Graphique n°6 : Répartition des malades en fonction de la circonstance de découverte.
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Tableau n° 3: Répartition des malades en fonction des signes révélateurs et

du type histologique de la masse thoracique.

CIRCONSTANCE DE DECOUVERTE NOMBRE DE CAS
7 cas de NB,
S o o 2 cas de TERAT,
tomatologie respiratoire
ymp 8 P 2 cas de PPB,
5 cas de MP
Symptomatologie neurologique 9 cas de NB
S losic abdominal lcas de NB,
tomatologie abdominale
ymp s 1 cas de PB
Symptomatologie générale 1 cas de NB
Douleur thoracique 1 cas de NB
Tuméfaction latéro cervicale 1 cas de NB
Découverte fortuite 2 cas de NB
Metastase (exophtalmie, Douleur osseuse) |2 cas de NB

2) Examen clinique :

-L’examen général a objectivé une altération de 1’état général chez 5

malades, soit 15 %, et un syndrome fébrile chez 5 malades, soit 15%.

-L’examen pleuropulmonaire a révélé des signes de lutte chez 11 malades,
soit 32%, une distension thoracique chez 1 malade, soit 3%, un syndrome cave
supérieur chez 2 patient, soit 6%, un syndrome d’épanchement liquidien chez 2

malades, soit 6% et des rales sibilants chez 4 malades, soit 12% .
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-I’examen neurologique a objectivé un syndrome pyramidal chez 1 patient,
soit 3%, un syndrome de la queue de cheval chez 1 malade soit 3%, un reflexe

ostéo tendineux aboli chez 3 patient soit 9%.

-I’examen abdominal a objectivé une masse abdominal associée chez un

seul malade, soit 3%, et une hépatomegalie chez un malade, soit 3%.

-I’examen des aires ganglionnaires a objectivé la présence d’ADP
cervicale (uni ou bilatérales) chez 3 patients, d’ADP sus claviculaire bilatérales
chez 1 patient, d’ADP axillaire gauche chez 1 patient, et d’ADP inguinales
bilatérales chez 1 patients, 1’association d’ADP cervicales et inguinales chez 1

patient.
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III. Etude paraclinique :
1) L’imagerie médicale :
1.1 La radiographie thoracique :

La radiographie thoracique reste I’examen radiologique de base et la
premicre investigation en matiere de masse thoracique. Dans notre série, elle a

¢té demandée chez tous nos malades ou elle a objectivé des anomalies.

Tableau n°4 : Les différents aspects radiologiques des masses thoraciques.

LES DIFFERENTS ASPECTS RADIOLOGIQUES NOMBRE DES CAS
Opacité mediastinale 20 cas de NB, 2 cas de TERAT
Elargissement mediastinal 6 cas de NB ,1 cas de TERAT
Opacité pulmonaire 7 cas de NB ,3 cas de PB, 2 cas de MP
Epanchement pleural 2 cas de NB, 1 cas de PB, 1 cas de MP
Atéléctasie 2 cas de NB

Dilatation de bronche 1cas de MP

Hyperclarté pulmonaire 2 cas de MP

Images bulleuses 1 cas de MP

Déviation médiastinal 1 cas de MP

Hernie médiastinal 1 cas de MP

Lyse costale 4 cas de NB
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Figure n° 5 : Radiographie thoracique réalisée chez un des malades montrant une

masse Médiastinal.

Figure n° : Radiographie thoracique de face montrant des images bulleuses avec un

épanchement pleural.
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1.2 L’échographie thoracique :
Elle a été réalisée chez 25 patients, soit 73%.

Chez les patients suivis pour neuroblastome, elle a été réalisée chez 20
malades, soit 83%. Elle a objectivé un processus médiastinal dans 18 cas, un
processus tumoral de la gouttiere costo vertébral dans 4 cas, une extension

endocanalaire dans 7 cas, et des calcifications dans 11 cas.

Chez les patients suivis pour tératome, elle a montré un processus

médiastinal chez les deux malades, avec présence de calcification dans un cas.

Chez les patients suivis pour pleuropneumoblastome, elle a ét¢é demandée

dans 2 cas, un processus pulmonaire a été objectivé dans 1 cas.

Elle a ét¢ demandée chez 2 malades suivis pour kyste bronchogénique, elle
a montré une pachypleurite dans 1 cas et a confirmé le diagnostic de kyste

brochogénique dans I’autre cas.
1.3 L’échographie abdominale :

Elle a été demandée chez 23 malades, soit 67% et elle a objectivé une
masse abdominale associée dans un seul cas de neuroblastome, des adénopathies

intra abdominal chez 3 malades et une hépatomégalie chez 3 autres.
1.4 Tomodensitométrie (TDM) :

Le scanner thoracique a été réalisé chez 31 patients, soit 91% permettant
ainsi de confirmer la présence d’une masse thoracique, de préciser son si¢ge, sa

taille, ses rapports, et sa localisation.
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Tableau n°S : Les aspects tomodensitométriques selon la masse.

LES ASPECTS TOMODENSITOMETRIQUES

NOMBRE DES MALADES

Masse pulmonaire

3 cas de PB

Masse médiastinale

17 cas de NB et 2 cas de TERAT

Volumineuse adénopathie médiastinale

1 cas de TERAT

Processus tumoral de la gouttiére costo vertébrale

10 cas de NB

Masse médiastino pulmonaire

3 cas de NB

Formation kystique pulmonaire

1 cas de PB et 2 cas de KB

Calcification

7 cas de NB et 1 cas de TERAT

Extension aux organes de voisinage

3 cas de NB

Lyse costo vertébrale

1 cas de NB et 1 cas de PB

Englobement des vaisseaux

5 cas de NB et 1 cas de PB

Extension endocanalaire

10 cas de NB

Extension médullaire

1 cas de NB

Epanchement pleural

5 cas de NB et 2 cas de PB

Epanchement hydro pneumothorax compressive 1 cas de KB
Dilatation de bronche 1 cas de KB
Poumon emphysémateux 2 cas d'ELG

—
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Figure n°7 : a. Coupe transversale ; b. coupe sagittale. TDM thoracique montrant un
ELG gauche.

Figure n°8 : Processus tumoral la gouttiére costo vertébrale gauche évoquant un

neuroblastome.

Concernant le volume de la masse tumorale en rapport avec le

neuroblastome : dans 60,5% des cas le diametre dépasse Scm.
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Figure n°9 : Enorme masse médiastinale moyenne supérieur de 5,37 cm de grand axe.
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Figure n°10 : Masse pleurale pleuro parenchymateuse droite.
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Le scanner abdominal a été réalisé chez 11 de nos malades, soit 32%, il a
montré des anomalies chez 3 malades suivis pour neuroblastome, elle a mis en
¢vidence 1’extension abdominal de la masse thoracique chez 2 malades, et une

hépatomegalie chez le troisiéme.
1.5 Imagerie par résonance magnétique (IRM) :

L’IRM a été demandé chez 9 patients suivis pour neuroblastome, elle a
objectivé un processus lésionnel médiastinal dans tous les cas, un comblement
de la gouttiere costo vertébral dans 2 cas, un envahissement médullaire dans 2

cas et intra canalaire chez 7cas, et un englobement des vaisseaux dans 1 cas.

Figure n°11: IRM sans injection du PC, montrant un NB thoracique.
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Figure n°12 : IRM chez la meme patiente aprés injection du PC.

1.6 Scintigraphie a la MIBG :

Elle a été réalisée chez 4 patients suivis pour neuroblastome, elle est
revenue sans particularit¢ chez 3 malades, par ailleurs elle a objectivé une

extension abdominale de la masse thoracique chez le quatrieme malade.
2) Bilan biologique :

Le dosage des catécholamines urinaires était réalis¢é dans 11 cas suivis
pour neuroblastome, soit 45%, 1ils se sont révélés élevés chez 8 patients,

normaux chez les autres.

Le dosage de I’aFP a été réalisé chez 3 patients suivis pour neuroblastome,

et 1 patient suivi pour tératome, le taux s’est révélé normal dans les 3 cas de

neuroblastome, et élevé dans le cas de tératome.

La B-HCG a été réalisé chez 3 malade, elle est revenu normale chez les

trois.
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La LDH a été demandé¢ chez 14 malades suivis pour neuroblastome, elle est

revenue €levée chez 12 patients, normale chez les autres.

22 patients ont bénéficié d’un myélogramme dans le cadre du bilan
d’extension, soit 64% : 20 patients suivis pour neuroblastome ,1 patient pour
tératome(initialement suivi en tant que neuroblastome avant la confirmation
anatomopathologique) et 1 patient suivi pour pleuropneumoblastome. 19
my¢élogrammes sont revenus normaux, par ailleurs Deux myélogrammes sont
revenus en faveur d’un envahissement médullaire, et 1 myélogramme en faveur

d’une dysérythropoiése
La biopsie ostéomédullaire a été réalisée chez 6 patients suivis pour
neuroblastome, elle est revenue suspecte dans 1 cas.

3) Examens anatomopathologiques :

La biopsie de la masse thoracique a été réalisée chez 26 de nos malades,
soit 76 %, elle a permis de confirmer le diagnostic dans 25 cas, soit

73%.(figure : 11,12,13,14,15,16,17,18,19,20)
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Tableau n°6 : Les différents types anatomopathologiques.

LES TYPES ANATOMOPATHOLOGIQUES |NOMBRE DE CAS| POURCENTAGE
NB bien différencié 6 cas 24%
NB peu différencié 3 cas 12%
NB moyennement différencié 2 cas 8%
NB indifférencié 1 cas 4%
NB differenciant 1 cas 4%
Ganglioneurome mature 4 cas 16%
Ganglioneuroblastome 1 cas 4%
NB en voie de différenciation remanié par la nécrose 1 cas 4%
NB d'aspect mature 1 cas 4%
Non concluante 1 cas 4%
Pneumoblastome 2 cas 8%
Tératome multi tissulaire mature 1 cas 4%
Tératome uni tissulaire mature 1 cas 4%

» Neuroblastome :

Figure n°13 : Aspect histologique d’un ganglioneurome (G x 10).
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Figure n° 16 : Aspect histologique d’un neuroblastome indifférencié (G x 40).
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» Pleuropneumoblastome :

Figure n°17 : Coloration standard Hemalin-éosine: Prolifération mésenchymateuse

franchement maligne (G x 40).

Figure n°18 : Coloration standard Hemalin-éosine : Aspect kystique (G x 4).
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Figure n° 20 : Immunohistochimie : Aspect chondroide (G x 4).
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> Tératome mature multitussilaire :

Figure n° 22 : Tissu musculaire et glande rappelant I’endométre (G x 10).
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IV. Topographie des masses thoraciques :

Dans notre étude, la topographie des masses thoraciques est représentée de

la fagon suivante:

Tableau n° 7: Les différentes localisations des masses dans le thorax.

LA LOCALISATION DE LA MASSE DANS LE THORAX NOMBRE DE CAS
médiastin postérieur 13 casde NB et 1 cas de KB
médiastin postéro inferieur Icas de NB
médiastin postéro supérieur 3 cas de NB
médiastin moyen supérieur 1 cas de TERAT
médiastin moyen et postérieur 2 cas de NB
médiastin antérieur 1 cas de TERAT
médiastin supérieur 2 cas de NB
tout le médiastin Icas de NB
médiastin supérieur a cheval entre le médiastin moyen et postérieur 1cas de NB
para vertébral 1cas de NB
poumon droit 1cas de PPB
poumon gauche 1 cas de PPB
3/4 inférieur du poumon droit 1cas de PPB
lobe supérieur gauche 2 cas ’ELG
basale droite 1 cas de KB
lobe moyen du poumon droit 1 cas de KB

Concernant les cas de neuroblastome:

L’extension cervicale est retrouvée chez 25% des malades.

L’extension abdominale chez 8% des malades.

L’extension intracanalaire chez 62% des malades.

Les métastases a distance chez 54% des malades.
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V. Moyens thérapeutiques :
1) La chirurgie :
Elle a été possible chez 26 patients, soit 76%.

La chirurgie seule a été indiquée dans 6 cas, soit 23 % (des cas opérés), elle
a été associée a d’autres moyens thérapeutiques dans 20 cas, soit 77 % (des cas

Operes).

L’indication d’une chirurgie premiere a été posée seulement chez 5 de nos
patients, alors que la chimiothérapie pré-opératoire a été indiquée chez 15

patients.

M pas de chirurgie

|

‘ 59%

H chirurgie seule

chirurgie + autres
moyens thérapeutiques

Graphique n° 7 : Indication de la chirurgie chez nos patients.
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Tableau n°8 : Répartition des malades en fonction de I’indication

chirurgicale et du type histologique.

INDICATION CHIRURGICALE

NOMBRE DES CAS

Pas de chirurgie

7 cas de NB, 1 cas de PB

Chirurgie seule

1 cas de TERAT ,5 cas de MP

Chirurgie 1 ére

3 cas de NB, 2 cas de PB

Chimiothérapie pré opératoire

14 cas de NB,1 cas de TERAT

Les 17 cas opérés pour neuroblastome ont bénéficié d’une chirurgie

d’exérese : complete dans 9 cas, et incomplete dans les autres.

Les 2 cas de tératome ont bénéficié d’une résection totale de la masse.

Une exérese subtotale, d’une énorme masse basithoracique droite rompue

qui €tait en contact intime avec le péricarde et le diaphragme, a été réalis¢ dans

1 cas de pleuropneumoblastome.

Le deuxiéme cas de pleuropneumoblastome a bénéficié d’une résection

avec rupture de masse au dépend du segment postéro basal du lobe inférieur

Pour les 5 cas de malformation pulmonaire :

- Les 3 cas de kyste bronchogénique ont bénéficié d’une kystectomie.

- les 2 cas d’emphyséme lobaire géant ont bénéfici¢ d’une lobectomie

supérieure gauche.
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2) La chimiothérapie :
a- La chimiothérapie néo adjuvante :

La chimiothérapie initiale a été administrée dans 17 de nos malades :15 cas
de neuroblastome, 1 cas de tératome (initialement suivi en tant que

neuroblastome) et 1 cas de pleuropneumoblastome.

La majorité des patients (8 cas de neuroblastome ,1 cas de tératome) ont
bénéficié¢ d’un traitement a base du protocole alternant : CADO-VP16-CARBO,

dont 3 ont regu lcycles et 6 ont regu 2 cycles.

Le protocole CADO-VP16-CISPLATINE a ét¢ administré chez 3 patients

suivis pour neuroblastome.

Les 4 autres patients suivis pour neuroblastome ont recu respectivement :
CADO-VP16-CDDP, Icure endoxan + 2cycle CADO-VP16-CARBO,
CO+CADO-VP16-CARBO, protocole nb1 HR.

Le protocole IVA (Ifosfamide, Vincristine, Actinomycine) a été envisagé
d’étre instauré dans un cas de pleuropneumoblastome mais I’enfant est décédé

avant sa cure de chimiothérapie.
b- La chimiothérapie adjuvante :

Le recours a cette chimiothérapie €tait nécessaire chez 17 de nos malades

(15 cas de neuroblastome, 2 cas de pleuropneumoblastome).
Les protocoles utilisés sont:
- CADO-VP16-CISPLATINE dans 2 cas de neuroblastome.

- CADO-VP16- CARBO dans 10 cas de neuroblastome.
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- CADO-VP16-CDDP dans 1 cas de neuroblastome.
- CADO dans 2 cas de neuroblastome.

- VP16-CARBO CARBO-DOXORUBICINE CARBO -ENDOXAN

dans un cas de pleuropneumoblastome.

- Des cures altérnant isplatine-etoposide-vincristine, Isofosfamide-

vincristine-ectoposide dans 1’autre cas de pleuropneumoblastome.
¢ -La chimiothérapie seule :

Utilisée chez 6 patients suivis pour neuroblastome dont les protocoles
utilisés sont respectivement : CO+CADO-VP16-CARBO, CO+CADO-VP16-
CISPLATINE, ENDOXAN+VP16+etoposide, ENDOXAN, protocole nbl HR,
CADO-VP16-CISPLATINE.

3) Laradiothérapie :

La radiothérapie a ¢té nécessaire chez un seul patient suivi pour

neuroblastome.
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VI. Evolution:

- L’évolution était bonne pour tous les malades suivis pour malformations

pulmonaires.
- Sur 24 patients suivis pour neuroblastome :
e 11 patients ont bien évolué¢ avec :
o Rémission complete chez 4 patients.
o Rémission incompléte chez les autres.
e Les patients qui ont rechutés sont au nombre de 3 :
o 2 aprés chirurgie complete
o un seul apres chirurgie incompléte
e Deux patients sont décédés apres chirurgie.
e 7 patients avaient une évolution inconnue.
e Un patient est en cours de traitement.
- Parmi les trois malades suivis pour pleuropneumoblastome :
e Un malade est décédé avant sa cure de chimiothérapie.
e Un malade avait une évolution inconnue.
e Un malade est en cours de traitement.

-Un cas de tératome a bien évolué avec une rémission complete

surveillance, ’autre est décéd¢ apres une chirurgie compléte.

Sous
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Observations des malades :

AGE | SEXE ORIGINE LOCALISATION HISTOLOGIE TRAITEMENT EVOLUTION
NB médiastinal postérieur ..
Rémission
. étendu a la gouttiere costo . . chimiothérapie seule: 1 cure CO + 3 .
8 mois F TANGER L NB peu différencié incompléte sous
vertébrale avec extension intra cycles CADO-VP16-CARBO.
. surveillance
canalaire
NB médiastinal postérieur
, . . chirurgie premiére: compléte.
étendu a la gouttiere costo
. NB bien Rémission
10 mois F TANGER vertébrale avec métastases Lo .
différencié Chimiothérapie adjuvante:2 cycles compléte
li i ADP axillai
ganglionnaires ( axillaire CADO-VP16-CAREO.
gauche)
chimiothérapie neo adjuvante: 1 cycle
CADO-VP16-CDDP.
Chirurgie:compléte.
NB médiastinal postérieur
P chimiothérapie adjuvante:2 cycles
rt d Y 1 tt' A t 1' R h t
% ans . OUIDA étendu a la gouttiére costo ganglioneurome CADO-VP16-CDDP. echute sous
vertébrale avec extension mature surveillance
osseuse adjacente. Chimiothérapie apres rechute : VP16-
CARBO
Radiothérapie.
chimiothérapie neo adjuvante:4 cycles
. . CADO-VP16- CISPLATINE.
NB cervico thoracique avec des o
. . Rémission
. des métastases ganglionnaires . . o .
18 mois F . ] NB peu différenci¢ | Chirurgie:incompléte. incompléte sous
(ADP latéro jugulaire gauche) et )
diff surveillance
0Sseuses drttuses. chimiothérapie adjuvante: 1 cycle de
CADO-VP16 —CISPLATINE.
NB  médiastinal  postérieur
i . . chirurgie 1 ¢re: complete.
étendu a la gouttiére costo . .
2 ans et NB bien traitement en
F RABAT vertébrale avec des métastases L .
6 mois différencié Chimiothérapie adjuvante : 1 cycle cours

ganglionnaires (ADP cervicale

et inguinale)

CADO-VP16- CARBO.

—
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AGE | SEXE ORIGINE LOCALISATION HISTOLOGIE TRAITEMENT EVOLUTION
o . chimiothérapie neo adjuvante : L.
NB médiastinal postérieur . Rémission
AT dual ganglioneurome ) |
5 M et a ttie t et
ans RAB étendu a la gouttiére costo mature Ieyele CADO-VP16 -CARBO. incompléte sous
vertébrale . . . surveillance
Chirurgie: compléte.
Chimiothérapie néo adjuvante:2 cycles
NB thoraco abdominal avec CADO-VP16 -CARBO.
extension intra canalaire et Rémission
3 ans et o ganglioneuroblasto o . .
. F TEMARA osseuse  voisine avec des Chirurgie:compléte. incompléte sous
4mois me )
métastases ganglionnaire (ADP surveillance
inguinales bilatérales) Chimiothérapie adjuvante:2 cycles
CADO-VP16 -CARBO.
NB mediastinal postérieur
lanet2 étendu a la gouttiere costo NB moyen chimiothérapie seule: CO+CADO- .
F SIDI KACEM inconnue
mois vertébrale avec extension différencié VP16-CISPLATINE.
endocanalaire.
NB cervico thoracique chimiothérapie néoadjuvante: 4 cycles
R P R CADO-VP16- CISPLATINE.
médiastinal supérieur étendu a la
gouttiére costo vertébrale avec | NB bien . .
3 ans F SIDI KACEM Chirurgie:incompleéte. inconnue
des métastases osseuses et | différencié
ganglionnaires (latero cervical et chimiothérapie adjuvante : 2 cures
illaire).
sous maxillaire) CADO.
chimiothérapie néoadjuvante : 1cure
endoxan 2 cycles CADO-VP16-
CARBO.
NB médiastinal postérieur avec | NB moyen Rémission sous
2 ans M .
extension endocanalaire différencié chirurgie : compléte. surveillance

chimiothérapie adjuvante: CADO-
VP16- CARBO.

—
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AGE | SEXE ORIGINE LOCALISATION HISTOLOGIE TRAITEMENT EVOLUTION
chimiothérapie néoadjuvante : 5 cures
le nbl HR.
NB thoraco abdominal étendu a protocole nb
EL la gouttiere costo vertébrale avec
1 an F . . . NB indifférencié Chirurgie. Décédé
YOUSSOUFIA | extension intra canalaire et
métasetases médullaires. chimiothérapie adjuvante: 2 cycles
CADO-VP16- CARBO.
chimiothérapie neo adjuvante: 1
NB médiastinal postérieur avec | ganglioneurome cycleCADO-VP16 -CARBO.
5 ans F KSAR LAKBIR . . . o . perdue de vue
extension endocanalaire mature Chirurgie:incompléte chimiothérapie
adjuvante:1 cure de CADO.
chimiothérapie néoadjuvante:2 cycles
CADO-VP16 -CARBO.
. NB cervico thoracique . . L
20 mois F KHENIFRA NB peu différencié¢ | Chirurgie:compléte. Rechute
médiastinal moyen et postérieur
Chimiothérapie adjuvante: 2 cycles
CADO-VP16- CARBO.
NB médiastinal supérieur avec
extension osseuse diffuse, Chimiothérapie seule: .
2 ans F KENITRA . . ---- . inconnue
métastases ganglionnaires et ENDOXAN+VP16+etoposide.
hépatomégalie.
Chimiothérapie néoadjuvante :
NB médiastin postérieur avec CO+CADO-VP16-CARBO
2 ans F KENITRA L . NB bien différencié inconnue
extension intracanalaire
Chirurgie.
NB médiastinal postérieur avec . o . .
NB bien Chimiothérapie néo adjuvante :
2 ans F TETOUAN extension endocanalaire et . . inconnue
différencié CO+CADO-VP16-CARBO.

hépatomégalie

Chirurgie.

—
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AGE | SEXE ORIGINE LOCALISATION HISTOLOGIE TRAITEMENT EVOLUTION
chimiothérapie néoadjuvante : 2 cycles
NB  mediastinal  pulmonaire CADO-VP16 -CARBO.
étendu a la goutierre costo .
3 ans et . NB bien L
F OUAZZANE | vertébrale avec extension | . Chirurgie : incompléte. Rechute
4 mois différencié
endocanalaire.et métastases
médullaires. chimiothérapie adjuvante:2 cycles
CADO-VP16- CARBO.
chimiothérapie néoadjuvante: 1 cycle
NB médiastinal postérieur avec CADO-VP16 -CARBO. .
10 ans F MIDELT (| | e inconnue
extension endocanalaire
Chirurgie: incompléte.
chimiothérapie néo adjuvante : 2 cycles
NB en voie de CADO-VP16- CARBO.
Nb cervico médiastinal postero | différenciation o Rémission
18 mois F AGADIR Chirurgie : compléte.
superieur remanié par la complete
fecrose Chimiothérapie adjuvante: 2 cycles
CADO-VP16- CARBO.
Nb mediastinal posterieur avec L
. . o . Rémission
11 ans et extension endocanalaire et chimiothérapie : 4 cures protocole nbl .
. F KENITRA Nb d'aspect mature incompléte sous
6 mois métastases osseuses et HR. )
. surveillance
médullaires.
chimiothérapie néo adjuvante: 2 cycles
Nb paravertébral thoracique CADO-VP16 —CARBO.
étendu a la goutiérre costo
6 ans M SIDI YAHYA | vertébrale avec extension non concluante chirurgie: compléte. décédé
endocanalaire, métastases
médullaires et hépatomégalie. chimiothérapie adjuvante:2 cycles
CADO-VP16 —-CARBO.
NB mediastinal posterieur chirurgie 1 ére: compléte. o
1 ans et o o Rémission
. F TEMARA étendu a la goutierre NB differenciant Chimiothérapie adjuvante:2 cycles
10 mois compléte

costovertebrale

CADO-VP16 -CARBO.

—
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AGE | SEXE ORIGINE LOCALISATION HISTOLOGIE TRAITEMENT EVOLUTION
L. . , . chimiothérapie néoadjuvante: 3 cycles
mediastin posterieur étendu a la
- CADO-VP16- CISPLATINE. L
gouttiére costo vertebrale avec . Rémission
5 ans et Ganglio-neurome | Chirurgie. .
. F TEMARA extension  intracanalaire et incompléte sous
6 mois | ADP mature I
Stast i i survéillance
métastases ganglionnaires ( Chimiothérapie adjuvante : 1 cycle
jugulo carotidiennes)
CADO-VP16 -CISPLATINE.
NB cervico mediastinal
posterieur avec extension . o . Rémission
3 ans et ) . . NB bien chimiothérapie : 2 cycles CADO- .
F TAOUNATE | intracanalaire et médullaire, incompléte sous
6 mois différencié VP16-CISPLATINE. .
métastases osseuses et survéillance
hépatomégalie
chirurgie 1 ére: incompléte.
Chimiothérapie adjuvante:protocole traitement en
3 ans F OUAZZANE | 3/4 inférieur du poumon droit -
VP16-CARBO CARBO-DOXO cours
CARBO —-ENDOXAN.
chirurgie 1 ére incompléte.
2 ans et . e . . . .
5 moi F FES poumon droit pnb type 111 chimiothérapie adjuvante:cisplatine- inconnue
mois
etoposide-vincristine, isofosfamide-
vincristine-ectoposide.
pnb (type non chimiothérapie: Ifosfamide,
4 ans M KSAR LAKBIR | poumon gauche ) L . . Décédé
précisé) Vincristine, Actinomycine.
chimiothérapie néo adjuvante:2 cycles
teratome L
L . . . CADO-VP16 -CARBO, Rémission sous
8 ans M TETOUAN médiastin moyen supérieur unitussulaire )
surveillance
mature

chirurgie.

—
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AGE | SEXE ORIGINE LOCALISATION HISTOLOGIE TRAITEMENT EVOLUTION
tératome
5 mois F SKHIRATE mediastin anterieur multitussilaire chirurgie seule : compléte. Décédé
mature
lanetl . . . .
. M TEMARA lobe supérieur gauche - Lobectomie supérieur gauche sous surveillance
mois
5 mois M AGADIR lobe supérieur gauche - Lobectomie supérieur gauche sous surveillance
2 ans et . . . . .
. M basale droite - chirurgie : kystectomie bonne évolution
6 mois
lanet6 . . . . .
. M lobe moyen du poumon droit - chirurgie : kystectomie bonne évolution
mois
8 mois M SKHIRATE mediastin posterieur - chirurgie : kystectomie bonne évolution

—
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I. Particularités épidémiologiques des masses

thoraciques:

1) L’age:

L’age de découverte des masses thoraciques chez 1’enfant est variable

d’une pathologie a I’autre.

Dans notre série 1’age moyen de nos patients présentant un neuroblastome
est de 3,5 ans, avec 83,33% des cas agés de moins de 6 ans, ceci rejoint les
données de la littérature d’une fagon approximative, car 1’age moyen pour toutes
les localisations du neuroblastome est de 2ans et 90% d’entre eux ont moins de

6ans.

Le pneumoblastome est une tumeur rare du poumon survenant quasi
exclusivement chez les enfants de moins de 15 ans, avec un pic de fréquence
entre deux et quatre ans (3), dans notre étude 1’dge moyen des cas de

pleuropneumoblastome est de 3 ans.

Le tératome mature est souvent reconnu au moment de 1’adolescence ou de
la grande enfance (4), cependant 1’age moyen de nos cas de tératome mature

est de 4 ans.
En ce qui concerne les malformations pulmonaires :

- L’age moyen de découverte des kystes bronchogeéniques dans notre
étude est de 1,5 an ce qui rejoint les données de la littérature, car ils
peuvent étre diagnostiqués chez des patients de tout age, de la période

néonatale a la cinquantaine (5).
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- L’age de révélation de I’emphyséme lobaire géant est habituellement
précoce, dans les premiers mois de vie, parfois des la naissance(6,7),

dans notre série I’age moyen de découverte est de 9 mois.
2) Le sexe:

La littérature note 1’absence d’une prédominance de 1’un des deux sexes sur
I’autre en matiére de neuroblastome, dans notre série on note une prédominance
féminine.

Le pneumoblastome atteint les deux sexes agés entre un jour et 15 ans, elle
se manifeste le plus souvent pendant les premicres années de vie sans

prédominance du sexe(3,8), dans notre série d’étude le sexe masculin est le plus

touché.

Le tératome mature est de fréquence équivalente dans les deux sexes (4),

dans notre étude le sexe ratio est de 1.

En matiére de kyste bronchogénique la littérature rapporte une
prédominance masculine (9,10). Selon la série pédiatrique de RIBET et AL, il y
a une légére prédominance masculine (11). Dans notre étude tous les patients

sont de sexe masculin.

La prédominance masculine en matiere d’emphyséme lobaire géant est
rapportée dans la grande majorité des séries avec un sexe ratio aux alentours de

3 (12, 13,14), dans notre série tous les patients sont de sexe masculin.
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3) Lafréquence:

La fréquence relative des masses thoraciques de I’enfant dans leur
ensemble est difficile a établir, les séries publiées comportant nécessairement
des biais de recrutement. A titre d’exemple néanmoins, on peut citer celle de
Wiyttenbach and col. publiée en 1998 (15) portant sur 97 1ésions : 39% des
masses ¢taient médiastinales et 74% d’entre-elles étaient malignes ; 39% étaient
pulmonaires dont 79% étaient des métastases de cancers solides connus, la
quasi-totalité des autres masses pulmonaires étant bénignes ; 22% des 1€sions
¢taient paric¢tales et 81% d’entre-elles étaient malignes ; enfin, aucune lésion

primitivement pleurale n’était observée.

Dans une autre série unicentrique rapportée en 2005 (16) et portant sur 205
enfants présentant une tumeur thoracique (non hématologique), 38% ¢étaient de
topographie pariétale contre 62% intra-thoraciques. Les formes histologiques les
plus fréquemment observées étaient les suivantes : neuroblastome (41%),
sarcome d’Ewing (17%), rhabdomyosarcomes (9%), tumeurs germinales (8%),

thymomes (4%) et histiocytose langerhansienne (4%).

Dans notre série les formes histologique sont représente par:
neuroblastome 70%, pleuropneumoblastome 9%, tératome mature 6%,

malformations pulmonaires 15%.

- Le neuroblastome est la tumeur maligne extra cérébrale la plus fréquente
chez le nourrisson (prévalence estimée a 1-5/10 000), représentant 7,6 % de la

totalité¢ des cancers de I’enfant (17).
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- Le pleuropneumoblastome est une tumeur pulmonaire primitive rare
(18,8), c’est la 3 éme tumeur maligne primitive de ’enfant(19), avec moins de

200 cas rapportés a ce jour depuis sa premiere description par Bernard en

1952(20,3),

- Le tératome mature est rare chez I’enfant et représente 4,3 % des tumeurs
a cellules germinal(21). La localisation médiastinale est la lére localisation
extragonadique suivie par ordre de fréquence décroissante des régions cervicale,
testiculaire, cérébrale, intraspinale et cardiaque. Ces tumeurs naissent souvent du
thymus, ce qui explique leur localisation habituellement médiastinale antérieure

et supérieure(22).

- Les kystes bronchogéniques représentent 10 % des masses médiastinales
rencontrées chez les enfants et 8 a 10 % de ’ensemble des tumeurs chirurgicales
du médiastin(23).parmi les trois cas du kyste bronchogénique retrouvés dans

notre série un seul est de localisation médiastinal.

-L’ELG représente environ 14% des malformations congénitales du

poumon (24).dans notre série elle représente 40 % de ces malformations.
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II. Etude clinique:

La symptomatologie des masses thoraciques se caractérise par un grand
polymorphisme clinique qui s’explique par la variété du siege, de taille, de

I’étiologie, de la nature bénigne ou maligne de la masse, et de 1’age de I’enfant.

La découverte d’une masse thoracique peut étre anténatale, fortuite, ou par

des symptomes révélateurs.
1) Le diagnostic anténatal :

Les neuroblastomes de diagnostic anténatal ou prénatal sont principalement
de stade favorable 1 (67%), 4s (22%) (25). Le premier cas de découverte
anténatal de neuroblastome a été décrit par Fernart et al.en 1983(26).Ces
derniéres années, grace aux progrees de 1’échographie, il a été constaté une
augmentation de 1’incidence des neuroblastomes néonataux, avec dans certaines
série une prévalence de 1 pour 70000 a 1 pour 10000 naissances(27).Dans la
plupart des cas, le diagnostic prénatal de neuroblastome a lieu au 3¢me trimestre

de la grossesse(28).

De nos jours, avec les progres de 1’échographie anténatale, un seul cas de

pneumoblastome a été détecté in utéro au stade foetal.

Le tératome peut étre diagnostiqué en prénatal par les ultrasons avec la

possibilité d’un hydramnios associée(29).

Le diagnostic de malformations broncho-pulmonaires est maintenant
possible grace a 1’échographie morphologique du deuxieme trimestre (30). Dans

I’¢tude de SALLES et AL (30), prés de deux tiers des enfants ont bénéficié d’un

diagnostic anténatal, résultat qui contraste avec des séries plus anciennes ; 7%
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dans 1’étude ’EVARD et AL (31), 5% dans I’étude de SCHWARTZ et AL
(32).

Dans notre série, aucun cas n’a été diagnostiqué en anténatal.
2) La découverte fortuite :

Les NB et GNB localisés peuvent étre dépistés fortuitement sur des clichés

standards de thorax (33)

Les circonstances de révélation des pleuropneumoblastomes sont
variables : 40% de découverte fortuite, 60 % de symptomes non spécifiques

(toux, douleur thoracique, hémoptysie, dyspnée) (34).

Les teratomes mediastinaux matures se développent au cours de la vie
feetale mais restent longtemps asymptomatiques, leur découverte étant fortuite

dans 53% des cas ou tardive chez 1’adolescent ou a 1’age adulte(35).

Les kystes bronchogéniques sont symptomatiques dans les 2/3 des cas,
comme ils peuvent étre asymptomatiques et étre découverts fortuitement au

cours d’un examen systématique(10).

La présentation clinique de I’ELG varie largement et peut aller d’une forme
asymptomatique de découverte fortuite lors d’une radiographie, a une forme
symptomatique avec détresse respiratoire aigue pouvant étre mortelle et

nécessitant une prise en charge urgente(36).

Dans notre série, 2 cas de neuroblastome ont été de découverte fortuite.
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3) Symptoémes révélateurs :
» Neuroblastome :

La présentation clinique est trés variable et dépendante de la localisation
initiale de la tumeur, de la taille et de 1’extension locale et métastatique de la
tumeur. Les symptomes les plus fréquents sont la douleur (34%), la fievre (28%)
et la perte de poids (21%). Mais, la majorité des neuroblastomes, principalement
ceux de stade 1 ou 2, sont asymptomatiques et sont détectés de fagon

fortuite(37).

Pourtant, il existe des symptomes rares mais caractéristiques qui sont tres

indicatif d’un neuroblastome. Ce sont:

* Une paralysie du membre inférieur liée a une extension intra spinale

¢pidurale d’une tumeur primitive para spinale (4%) ;

* Une diarrhée sévere qui ne répond pas au traitement standard, elle est
due a la production du peptide vasoactive intestinal (VIP) par les

cellules tumorales (4%) ;

* Une encéphalopathie cérébelleuse aigue caractérisée par une ataxie
cérébellaire, des mouvements oculaires rapides et aléatoires

(opsoclonus), et des mouvements myocloniques (2-8%) ;

* Un Syndrome de Horner, chez les patients qui ont des 1ésions des

ganglions Sympathiques du haut du thorax ou cervicaux (1-7%) ;

* Une hypertension, un flushing, et des périodes de sueur excessives
occasionnelles causées par une augmentation de la concentration en
catécholamines (Syndrome Cathecolominergique) (0 - 2%) (Schwab,

2003)
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Les métastases peuvent constituer le signe révélateur: Les sites
métastatiques sont représentés par ordre de fréquence décroissante Médullaire,

osseuse, ganglionnaire et hépatique.

Dans notre série 66,66 % des cas de neuroblastome ont présentés une
symptomatologie respiratoire (détresse respiratoire, bronchopneumopathie, géne
respiratoire...), 37,5% une symptomatologie neurologique, alors que 4,6 % ont
eu des douleurs thoraciques. La découverte de la maladie par des symptomes

relatifs aux métastases a concerné 2 malades (douleur osseuse, exophtalmie).
» Pleuropneumoblastome :

L’expression clinique de cette tumeur est peu spécifique (38,39). Les
signes les plus fréquemment retrouvés sont les symptomes respiratoires a type
de toux, douleur thoraciques, pneumopathie, hémoptysie (40) .Cette
symptomatologie clinique est sans spécificité¢ allant de la simple toux a une

véritable détresse respiratoire.

Les signes ne sont pas spécifiques, mais la température semble éEtre tres

fréquente, dix cas sur onze dans la série de CARLOT(41).

Dans la majorité des cas, I’installation du tableau clinique est progressive,
par contre, dans quelques uns, celle-ci se fait d’une facon brutale, allant d’une

détresse respiratoire a 1I’asphyxie en un seul jour(38).

Il faut distinguer les I¢ésions exclusivement bulleuses du PPB de type I des
Iésions au moins en partie solides des PPB de type II ou III. Typiquement, les
PPB de type I se révelent dans les deux premiéres années de vie. Les bulles du
PPB de type I sont le plus souvent découvertes sur une radiographie pulmonaire

I’occasion d’une infection pulmonaire ou d’un pneumothorax. Dans 43 % des
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cas (42) ’enfant présente un pneumothorax. Des kystes peuvent ¢galement, mais

exceptionnellement étre découverts par I’échographie anténatale.

Le PPB type I est plus souvent multiloculaire qu’uniloculaire, périphérique,

parfois au contact de la plévre viscérale. Il peut €galement étre multifocal

unilatéral (5 %) ou bilatéral (10 %) (43).

La difficulté¢ est de faire le diagnostic de PPB de type I, car rien ne le
distingue a I’tmagerie, d’autres Iésions bulleuses beaucoup plus fréquentes telles

que les malformations pulmonaires congénitales.

Le diagnostic devra étre suspecté devant 1’age, 1’absence de diagnostic
anténatal, un pneumothorax, rare dans les malformations adénomatoides
kystiques du poumon (MAKP), le caractéere multifocal et/ou une histoire
familiale ou personnelle de pathologies associées. Bien souvent, aucun argument
devant cette simple 1ésion bulleuse n’oriente vers une pathologie tumorale : seul

un examen histologique minutieux permettra de redresser le diagnostic (44).

Les PPB de type II ou IIl se révelent souvent par un tableau de

pneumopathie, parfois accompagné de signes généraux.

Dans notre série d’étude, la symptomatologie clinique était polymorphe

(détresse respiratoire, bronchopneumopathie, ballotement abdominal)
» Tératome mature :

De fréquence équivalente dans les deux sexes, le tératome mature est
souvent reconnu au moment de 1’adolescence ou de la grande enfance, sur un
cliché radiographique systématique une fois sur deux. Ailleurs, il s’agit d’une
douleur thoracique, d’une toux, d’une hémoptysie, voire d’un syndrome cave

supérieur ou d’une infection bronchopulmonaire(4).
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Chez I’adulte ces tératomes sont souvent asymptomatiques de découverte
fortuite, alors que chez I’enfant, probablement en raison de 1’étroitesse de la
cage thoracique, les manifestations dyspnéiques sont fréquentes (45,46). C’est a
I’occasion d’une complication que le tératome sera a l’origine de signes
fonctionnels, dus a la croissance tumorale, avec compression de voisinage,
rupture de la tumeur, infection, complication pleuropulmonaire ou

dégénerescence maligne(47,48).

Dans notre étude les deux cas de tératome mature ont €t¢ symptomatiques

(detresse respiratoire, toux trainante).
» Malformations pulmonaires :
Elle peut étre différente en fonction du type de malformation pulmonaire

Quinze pour cent des kystes bronchogéniques sont asymptomatiques(49). A
I’opposé, ils peuvent entrainer, des la période néonatale, une détresse
respiratoire  aigue par compression trachéale et une obstruction
trachéobronchique(50).Dans I’enfance, la symptomatologie est surtout en
rapport avec des problémes mécaniques et s’exprime par un stridor, une
cyanose, voire une détresse respiratoire aigue. Il peut s’y associer une
hyperinflation du poumon controlatéral. Des cas de pneumothorax ont été
décrit(49). Les infections et les atélectasies sont les conséquences de
I’obstruction bronchique. Dans la série de TIRELI et OZBEY, tous les
patients étaient symptomatiques(51), de méme que dans notre série, tous les

enfants le sont.
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Les manifestations de I’ELG sont variables et d’installation brutale ou
progressive, parfois méme tardives (52).Elles peuvent comporter une détresse
respiratoire, une cyanose, une tachypnée, ou une infection pulmonaire (53).Les
manifestations infectieuses sont importantes et constituent une complication
fréquente. Elles réalisent le tableau de pneumopathies aigués récidivantes
particulieres par le fait qu’elles touchent toujours le méme territoire. Ces
infections peuvent entrainer a la longue des remaniements importants (54). Dans

notre étude les 2 cas d’ELG ont présenté une bronchoalvéolite.
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III. Etude paraclinique:
1) L’imagerie médicale :
1.1 La radiographie thoracique :

Devant une symptomatologie thoracique atypique, c’est I’examen de

premiére intention.
» Neuroblastome :

En présence d’un élargissement médiastinal, I’analyse sémiologique permet
de rechercher des microcalcifications et de localiser la masse dans le médiastin
postérieur. Ce cliché montre parfois, en cas d’'un NB abdominal étendu a
I’espace  inframédiastinal  postérieur, le déplacement d’une ligne
paramédiastinale (syndrome de I’iceberg). Par ailleurs, cet examen peut montrer
un ¢largissement d’un espace interpédiculaire sur le rachis évocateur d’une
extension en sablier, ou bien une atteinte osseuse ostéolytique. Il peut montrer

des métastases pulmonaires qui sont exceptionnelles lors du diagnostic (55, 56).
» Pleuropneumoblastome :

Sur la radiographie du thorax, le blastome pulmonaire se présente
habituellement comme une volumineuse masse pulmonaire unique périphérique
ou centrale hétérogéne bien délimitée, sans prédilection de lobe, qui peut étre
suffisamment volumineuse pour opacifier complétement I’hémithorax et
entrainer une déviation médiastinale (3,19, 57), ce qui pose un probleme de

diagnostic différentiel avec les tumeurs pariétales ou pleurales(19).
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La prédominance droite ou gauche est trés discutée, ainsi CARLOS (58)
rapporte une prédominance droite surtout chez les filles(59). Dans notre série

I’atteinte est droite dans 2 cas, gauche chez le troisiéme.
» Tératome mature :

L’imagerie orientera fortement vers le diagnostic positif. La radiographie
standard thoracique garde encore une place essentielle dans cette pathologie
souvent asymptomatique(60).Elle montre une tumeur de grande taille, arrondie
ou ovoide, bien limitée, souvent polylobée, siégeant presque toujours dans le
médiastin antérieur et moyen, souvent latéralisée vers 1’'un des hémithorax (61).
La présence de calcifications est en faveur du diagnostic(62). Dans notre série
les 2 patients ont bénéficié d’une radiographie pulmonaire qui a montré une
masse médiastinal antérieur dans un cas, et un élargissement médiastinal

supérieur dans 1’autre cas.
» Malformations pulmonaires :

La radiographie thoracique représente la méthode d’imagerie habituelle

pour la détection initiale du kyste bronchogénique (63).

Le kyste médiastinal se traduit par une masse arrondie ou ovalaire, a
contours nets, dense, homogeéne, siégeant le plus souvent au niveau du médiastin
moyen (64, 65, 66). La localisation sous carinale est la plus évocatrice. Un
empic¢tement sur le médiastin postérieur est courant, alors que le médiastin
antérieur n’est presque jamais concerné. Les localisations hautes (médiastin

supérieur) sont ¢galement fréquentes (65).
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Les kystes intraparenchymateux sont souvent solitaires et se traduisent par
une opacité arrondie ou ovalaire a paroi mince de 1a 2 mm, limitée a un seul
lobe, le plus souvent le lobe inférieur. Elle peut étre de densité hydrique

homogene ou contenir un niveau hydroaérique (67, 68, 63).

HOEFFEL et DIDIER ont trouvé, sur 21 images radiologiques, 13 opacités
mediastinales et 8 formes pulmonaires qui se sont traduits, soit par une image

aérique ou hydroaérique dans 7 cas, soit par une opacité pleine dans un cas (69).

En matiere d’ELG, La radiographie du thorax montre une distension
lobaire sous forme d’hyperclarté diffuse homogéne qui peut exercer un effet de

masse sur les structures adjacentes.

En période néonatale, la radiographie initiale peut montrer une zone de
condensation pulmonaire en cas de rétention de fluide pulmonaire foetale. Il s’en
suit 1’apparition et 1’augmentation progressive de volume d’une zone

radiotransparente responsable d’un effet de masse sur les structures adjacentes

(70, 71,72).

La radiographie thoracique a été réalisée chez tous nos patients, et a permis

d’orienter le diagnostic.
1.2 La tomodensitométrie :

Le scanner multidétécteur (avec injection) est la technique d’imagerie en
coupe de référence et la plus utilisé pour le thorax chez I’enfant. Elle permet une

analyse rapide et précise de tous les compartiments anatomiques.
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» Neuroblastome :

C’est un examen capital dans la prise en charge du NB thoracique et des
autres localisations, car il permet 1’exploration de la tumeur primitive et des
éventuelles extensions osseuses et épidurales cranio-orbitaires. L’acquisition
hélicoidale permet d’obtenir une opacification vasculaire de bonne qualité et
d’excellentes reconstructions dans les plans verticaux. Des coupes de 5 4 6 mm
sont recommandées. Une opacification digestive haute est indispensable dans les
explorations abdomino-pelviennes. Une premic¢re étude sans injection est
nécessaire pour identifier les calcifications tumorales. Les explorations du crane
nécessitent une injection pour rehausser les extensions épidurales. L’étude de
I’0s proprement dit nécessite des coupes fines (1 a 2 mm) en haute résolution

avec un filtre dur.

Les NB se présentent comme des masses de densité tissulaire, contenant
des calcifications fines et irrégulieres dans 79 % des cas (73) , faiblement
rehaussées par 1’injection, associées ou non a des adénopathies loco-
régionales.Les atteintes métastatiques du crane sont variées et doivent étre
connues :ostéolyse hétérogéne des os de la base ou de la volite, masses
tissulaires sous périostées le long de la paroi externe des orbites et prises de
contraste rétro orbitaires entrainant une exophtalmie (traduction radiologique du
syndrome de Hutchinson), prises de contraste épidurales prédominant le long

des sutures ou sur le toit des orbites.

Dans notre ¢tude La TDM thoracique a ¢été réalis€ dans 87 % des cas de

neuroblastome et a permis de poser le diagnostic.
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» Pleuropneumoblastome :

Au scanner thoracique, le blastome pulmonaire est de densité tissulaire
hétérogene, rehaussé par le produit de contraste, comportant des calcifications et
des zones volontiers hypodenses, pouvant correspondre a de la nécrose en raison
du volume important. Les adénopathies médiastinales sont rares tandis qu’un

épanchement pleural peut étre observe (3, 74,75).

Dans notre série, le scanner thoracique a ¢ét¢ demandé chez tous les
malades présentant un pleuropneumoblastome, et a permis de montrer un
processus Iésionnel pulmonaire : gauche dans un cas, droit dans les deux autres

cas.

Il faut distinguer les Iésions exclusivement bulleuses du PPB de type I des

Iésions au moins en partie solides des PPB de type II ou III.

Pour le PPB de type I, le scanner montre des lésions bulleuses sans
composante solide (figure 23). La difficulté est de faire le diagnostic de PPB de
type I, car rien ne le distingue al’imagerie, d’autres 1ésions bulleuses beaucoup

plus fréquentes telles que les malformations pulmonaires congénitales.

Les PPB de type II ou IIl se révélent souvent par un tableau de
pneumopathie, parfois accompagné de signes généraux. Le scanner met en
évidence la nature au moins en partie solide de la 1ésion (figure 24). Il peut

¢galement montrer un envahissement médiastinal, diaphragmatique et/ou

pleural(114).
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Figure n°23: Pleuropneumoblastome de type I chez un garcon de 12 mois révélé par des

infections bronchiques a répétition.

Figure n°24 : Pleuropneumoblastome de type II chez une fille de quatre ans et deux mois

découvert dans un contexte de suspicion de pleuropneumopathie.
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» Tératome :

La tomodensitométrie est 1’examen radiologique de référence pour faire le
diagnostic des tératomes médiastinaux matures, préciser [’extension
locorégionale et rechercher des complications (76) La TDM thoracique montre
typiquement des zones hétérogénes de densités variables: liquidiennes
tissulaires, calciques et ou graisseuses, trés évocatrices du diagnostic si associées
(77,78). Mais parfois, le diagnostic radiologique peut étre difficile notamment

en cas de complications du tératome (62,61).

Sur une série de 66 tumeurs, (78) 59 (86%) étaient bien limitées, a bord
lisse ou lobulé ; 26 (39%)avaient un contenu hétérogene correspond a des zones
kystiques délimitées par des parois fines ou épaisses et partagées par des septa.
Il existe parfois un niveau horizontal,mobile suivant les positions.Des
calcifications globuleuses ou dentiformes peuvent siéger dans un septum ou un
épaississement de paroi. Dans 20 a 30 % des cas ,la prise de contraste n’est
¢vidente qu’au niveau des parois,des septa et des épaississement.ces tumeurs
sont parfois susceptibles d’augmenter rapidement de volume en cas de rupture
dans un organe voisin,notamment la plévre et le péricarde.Une augmentation de

volume n’est pas nécessairement synonyme de malignité(79,80)

Dans notre étudela TDM thoracique a objectivé une énorme masse
médiastinale moyenne supérieur dans un cas, et une volumineuse masse
médiastinale antérieur a triple composante graisseuse, tissulaire et calcique

grossierement arrondie dans 1’autre cas.
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» Malformations pulmonaires :

En tomodensitométrie, les kystes bronchogéniques sont des masses
arrondies, bien limitées, n’infiltrant pas les structures médiastinales adjacentes
mais les moulant. Elles sont uni- ou multiloculaires, de densité hydrique 0 a 20
UH mais peuvent atteindre 120 UH.71 Cela est dii au contenu mucoide qui
augmente la viscosité et la densité et a I’existence occasionnelle de

calcifications. Ces masses ne se rehaussent pas apreés injection de contraste.

Par ailleurs, en cas de surinfection, on peut noter I’existence d’un
rehaussement aprés injection de produit de contraste (81) En cas de
communication avec [’arbre trachéo-bronchique, une image aérique ou

hydroaérique peut étre objectivée (82).

La radiographie thoracique est primordiale dans le diagnostic de I’ELG.
Toutefois, 1’imagerie en coupe est le plus souvent nécessaire pour la
confirmation, la caractérisation et 1’éventuel bilan préopératoire de ces 1ésions
(72), 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 1’architecture
pulmonaire est conservée, plus ou moins distordue (72). (Fig. 31.b) Le lobe
atteint parait hyperclair et hypovascularisé (83). Les signes associés sont une
atélectasie de compression des segments ou lobes pulmonaires adjacents, une
déviation du médiastin en controlatéral, (Fig. 31b) 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

(84)
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Tous nos cas de malformation pulmonaire ont bénéfici¢ d’une TDM

thoracique qui a confirmé le diagnostic.
1.3 L’échographie :

Doit aussi €tre considérée comme un examen de premicre intention ,
notammment en cas d’hémithorax opaque ,précisant la nature solide ou
liquidienne du contenu thoracique ,en cas de 1ésion pulmonaire périphérique ,
pour rechercher un épanchement de faible abondance, ou pour analyser une
Iésion pariétale(85).Chez le nourrisson, notamment en cas de suspicion de
neuroblastome, elle permet en outre d’analyser dans le méme temps le contenu

rachidien.
» Neuroblastome :

Il s’agit d’un examen trés utile dans le diagnostique et méme la
surveillance au cours du traitement. Il permet l'exploration des masses
thoraciques et abdominales de l'enfant et dans le cadre du NB thoracique de
chercher une éventuelle localisation abdominale associée. Il offre I'avantage d'un
examen en temps réel ne nécessitant pas de prémédication. Son caractére non
invasif permet de répéter 1'examen en cours de traitement, notamment pour la
surveillance de la réponse a la chimiothérapie. Pour les NB abdomino-pelviens,
I'¢chographie morphologique en temps réel peut étre complétée par les

techniques Doppler pour I'€valuation des rapports vasculaires(86).

Dans notre étude, elle a permit le diagnostic d’une masse abdominale

associée chez un malade.
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HOPITAL D’ENFANTS MATERNITE RABAT
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Figure n°25 : Echographie thoracique montrant une masse en faveur d’un NB.

Les NB se présentent en régle sous la forme de masses tissulaires
échogénes contenant parfois des zones punctiformes hyperéchogenes plus ou
moins atténuantes liées aux calcifications. L’existence de plages liquidiennes de
nécrose tumorale est possible (86) et doit étre signalée au chirurgien en raison

du risque.
» Pleuropneumoblastome :

L’échographie thoracique permet d’¢liminer un épanchement pleural en
cas d’un poumon opaque, et objectiver la présence d’un processus lésionnel

tissulaire hétérogene (19)

Un seul de nos malades n’a pas bénéfici¢ d’une échographie thoracique.
Chez les deux autres, elle a montré une masse pulmonaire hétérogéne : gauche

dans un cas, droite dans 1’ autre.
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» Tératome :

Sur une série de 14 cas (87), L’échographie thoracique réalisée dans 7 cas
(50%), a objectivé une masse médiastinale antérieure hétérogéne dans tous les
cas, avec présence de fines calcifications pariétales dans deux cas. Dans un cas,
la masse tumorale siégeait a la partie inférieure du thymus qui était, par ailleurs,
hypertrophique .dans un autre cas, la masse tumorale semblait dépendre du

péricarde.

Elle a été réalisée chez les 2 patients suivis pour tératome, elle a objectivé
un processus d’aspect kystique cloisonné avec des calcifications chez un malade

et un processus d’aspect tissulaire hétérogéne chez I’autre.
» Malformation pulmonaire :

L’ échographie thoracique est performante dans les mains des radiopédiatre
expérimentés, mais elle est genée par la présence d’air. Néanmoins, les régions
frontiéres, cervicothoracique et surtout médiastinoabdominale, sont analysable

(88).

En matiere du kyste bronchogénique L’échographie serait surtout
performante pour I’imagerie des kystes sous carinaires et plus généralement

ceux de siege médiastinal ou proches de la paroi thoracique (89)

Dans notre série 1’échographie thoracique a été faite dans 1 seul cas de

malformations pulmonaires mettant en évidence un kyste bronchogénique.
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1.4 Imagerie par résonance magnétique (IRM) :

Doit étre préférée au scanner en premicre intention pour les I€sions du
médiastin postérieur et toutes celles s’accompagnant d’une extension
intracanalaire .De méme elle est préférable pour caractériser les Iésions

pariétales(90) en raison de sa bonne résolution en contraste.

Elle a été réalisée chez 9 de nos malades suivis pour neuroblastome ou elle

avait un trés grand intérét pour le diagnostic.
» Neuroblastome :

Il s’agit d’un examen performant, qui permet une exploration précise de la
masse et de ses rapports. Les antennes sont choisies en fonction de la taille de
l'enfant et de la topographie de la tumeur primitive. Les séquences a réaliser sont
au minimum des séquences de pondération T1 (spin-€cho ou écho de gradient)
en coupes de 4 a 5 mm, dans les trois plans de I’espace. L’utilisation du
Gadolinium n'est pas systématique, de méme que les séquences pondérées en T2
(avec saturation de graisse), elles peuvent néanmoins €tre utiles pour apprécier
une extension pariétale, ou aux organes de voisinage. Les techniques
d'angiographie par IRM ont été utilisées pour 1'€valuation préopératoire non

invasive des rapports vasculaires (91).

En pondération TI, les NB ont un signal 1égérement supérieur a celui du
muscle, en T2, un relatif hypersignal (92). Les fines calcifications tumorales ne
sont pas identifiées. Apres injection de chélates de Gadolinium, les NB sont

rehaussés de facon diffuse et souvent hétérogene (93)
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» pleuropneumoblastome :

L’indication de ’IRM thoracique reste encore trés limitée si les signes
radiologiques ne présentent aucuns caractéres spécifiques du pneumoblastome,
il existe certain signes qui peuvent é&tre retenus comme des ¢éléments

d’orientation tel que :( 38,59)

Le caractére énorme de la tumeur.

Son accroissement rapide entre deux clichés successifs.

Atteinte essentiel périphérique.

La nécrose avec la présence d’air intartumoral.

» Tératome :

L’IRM thoracique montre typiquement des zones hétérogénes de densités
variables : liquidiennes, tissulaires, calciques et : ou graisseuses, trés évocatrices
du diagnostic si associées (77,78). Mais parfois, le diagnostic radiologique peut

étre difficile notamment en cas de complications du tératome (62,61)

Dans la série de A. Ayadi-Kaddour et al (94).parmi 14 cas de tératomes
matures médiastinaux, 1’magerie par résonance magnétique thoraciques était
pratiquée chez 1 seul révélant une masse hétérogéne comportant des plages de
densité solide, liquidienne, graisseuse et calcique avec une prise de contraste
nette a I’injection de produit iodé. L’IRM a également montré une condensation
parenchymateuse diffuse du lobe supérieur gauche avec présence d’un foyer

d’atélectasie postéro-basal.
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» Malformations pulmonaires :
L’IRM thoracique est I’examen de choix pour le diagnostic des formes
médiastinales du kyste bronchogénique (95).

Elle est considérée comme complément aux investigations et ne fait pas

partie du bilan initial de I’E.L.G(96).
1.5 Scintigraphie a la MIBG :

La scintigraphie a la MIBG est indispensable au bilan diagnostique des
tumeurs du médiastin postérieur de D’enfant. La méta-iodobenzylguanidine
(MIBQG) est concentrée par les granules chromaffines comme la noradrénaline et

se concentre ainsi €lectivement dans les tissus adrénergiques (97, 98)

La spécificité de cette technique approche de 100 % (99). Toute fixation
osseuse est anormale, y compris sur les zones de croissance. Pour la détection de
la tumeur primitive, sa sensibilité est de 73 %, mais elle baisse a 45 % lorsque la

tumeur primitive n’est pas sé€crétante (99).

Comparativement a la méthode cyto-histologique, la sensibilité¢ de la
scintigraphie a MIBG pour la détection des métastases ostéo-médullaires est de
90 %. Cette technique ne différencie pas les infiltrations médullaires des

métastases 0SSeuses.
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SCINTIGRAPHIEALA MIBG 1123 6§ HEURES APRES INJECTION

THORAN
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FACE ANTERIEURE FACE POSTERIEUKE

FEMURS

Figure n°26: Scintigraphie a MIBG chez un patient présentant un NB thoracique.

1.6 Autres examens :

-Le transit cesophagien baryté: C’est un examen simple, anodin de
réalisation rapide et d’un trés grand intérét surtout au diagnostic du kyste
bronchogénique médiastinal. Il permet de localiser le kyste et de révéler la
compression des structures adjacentes (100). La sensibilit¢ de cet examen était
de 60% dans la série de KOSKAS et TOURNIER (101). Par ailleurs, le transit
baryté oesophagien peut étre utile dans le diagnostic différentiel avec les

duplications oesophagiennes et 1’hernie diaphragmatique (100).
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- En matiére des malformations pulmonaires, la bronchographie largement
utilisée, s’est vue remplacée, de fagon parfois incompléte, par ’imagerie en
coupe avec reconstructions. Elle rendait des services pour la compréhension de
certaines anomalies, 1’angiographie est ¢également actuellement d’indication

limitée, sauf en cas de bilan cardiologique ou en vue d’une embolisation.

Les autres examens sont effectués selon les circonstances : endoscopie
laryngo-trachéo-bronchique et/ou digestive; explorations fonctionnelles

respiratoires ; scintigraphie pulmonaire ; gazométrie(88)
2) La biologie :
- La numération formule sanguine :

Elle permet d’évoquer les hémopathies malignes en montrant des
anomalies majeures: anémie, granulopénie, hyperleucocytose, thrombopénie et
prolifération de la lignée lymphocytaire avec passage dans le sang des blastes.
Elle peut aussi évoquer un envahissement médullaire entrant dans le cadre de

I’agressivité de la pathologie responsable de la masse médiastinale.
- catécholamines urinaires :

L’¢lévation des catécholamines (Dopamine) et de leurs dérivés (VMA et
HVMA) dans les urines est d’une trés grande valeur diagnostique et permet de
suivre I’évolution de la tumeur neuroblastique. Elle permet un diagnostic
biochimique dans pres de 95% des cas (102), et elle donne des indications
pronostiques : la valeur des métabolites des catécholamines est d’autant plus
¢levées que la masse tumorale est importante, la persistance d’une excrétion
¢levée d’un ou de plusieurs métabolites des catécholamines (notée chez 5% des

survivants et chez 95% de ceux qui décedent) est de mauvais pronostic. Le
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rapport urinaire initial VMA/HVA qui, s’il est supérieur ou égal a 1,5 est

associée a un pronostic meilleure.

Chez nos patients, 33% des neuroblastomes se sont révélés catécholamino-
secréteurs, ce dosage a été effectué chez 46% des cas de neuroblastome. Cette
valeur est un peu moins de celle rapportée dans la littérature (90 a 95%), d’ou
I’intérét du dosage de al cytathionine pour dévoiler les neuroblastomes non

sécrétants (5 a 10%).
- AFP, B-HCG :

Le dosage de I’AFP et des B-HCG, normal dans les tératomes matures du
médiastin, permet en cas de positivité, de suspecter d’emblée un contingent

malin (103).
-LDH :

C’est un examen qui sert surtout a la surveillance au cours du traitement
par des dosages répétés, c’est un examen disponible et a grand intérét

pronostique.

Dans les neuroblastomes, cette ¢lévation est observée dans plus de 75% des
cas et elle représente un facteur pronostic dans ce cas (104). En effet, des
LDH>750UI/I sont associés a un mauvais pronostic en cas de neuroblastome.
Elle s’¢léve aussi en cas de syndrome de lyse tumoral en rapport avec une

destruction des cellules tumorales.

Cet examen a ¢ét¢é demandé chez 14 de nos malades suivis pour

neuroblastome, revenant élevé chez 12 patients, soit 85 %.
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- La ferritine :

C’est une protéine de transport et de stockage du fer qui est synthétisée en
quantités anormales dans certaines cellules cancéreuses. Son ¢lévation est
étroitement liée au pronostic de certaines pathologies tumorales,

particuliérement en cas de neuroblastome.
- Le Vasoactive Intestinal Peptide (VIP):

Le VIP est un polypeptide de la famille des sécrétines et qui est responsable

des troubles diarrhéiques séveres constatés dans 7 a 9% des neuroblastomes.
- Les Gangliosides :

Ce sont des glycopeptides membranaires, leur détection dans le
neuroblastome peut avoir un intérét pronostique et thérapeutique avec

I’utilisation d’anticorps monoclonaux antiGD?2.
- Le bilan inflammatoire :

(vitesse de sédimentation, fibrinogéne, électrophorése de protides) est
demandé devant toute suspicion de maladie de hodgkin ou de pathologies
inflammatoires. Ce bilan est intéressant pour orienter le diagnostic et évaluer la

réponse thérapeutique.
3) L’aspect Anatomopathologique :

Le diagnostic final repose le plus souvent sur [’anatomopathologie.
Néanmoins, une décision de biopsie ne doit étre portée qu’aprés un bilan
radiologique précis et une discussion multidisciplinaire afin de choisir la
meilleure technique de prélévement (biopsie chirurgicale ou a 1’aiguille. Sous

¢chographie ou scanner). La technique d’anesthésie adaptée (notamment en cas
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de 1ésion compressive) (105 ,106) et pour prévoir la gestion des prélévements
(histologie, +/- analyses biologiques moléculaires nécessitant une congélation de

tissus frais, +/- analyse bactériologique).

Une cyto-aspiration a ’aiguille fine (22 G) sous anesthésie locale peut
parfois suffire au diagnostic dans certaines situations d’urgence, notamment en
cas de lymphome non hodgkinien(105), ou fortement contribuer a orienter le

diagnostic, notamment en cas de 1€sion des tissus mous pariétaux(107).
» neuroblastome :
- les aspects histopathologiques :

Le diagnostic est posé soit par analyse histologique d’une biopsie, soit par
la présence de cellules tumorales typiques dans la moelle osseuse (aspiration ou

biopsie). On distingue:

- Les neuroblastomes (NB a stroma pauvre), composés a plus de 50% de
neuroblastes et de substance fibrillaire (indifférenciés, peu différenciés, ou en

voie de différenciation).

- Les ganglioneuroblastomes (NB a stroma riche) composés a plus de 50%

de tissu stromal ganglioneuromateux ("nodulaires", "mélangés”, ou "borderline"

c'est a dire différenciés).

- les ganglioneuromes bénins composés exclusivement d'¢léments matures

(cellules ganglionnaires et cellules de Schwann).
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La forme particuliere du NB in situ est connue depuis longtemps des
pathologistes et représenterait un simple retard a la régression spontanée des

neuroblastes foetaux.

La classification histo-pronostique de Shimada reste aujourd’hui la
référence, mais ne peut étre faite que sur une piece d'exérése compleéte et avant
chimiothérapie (Shimada 1984) (108). Elle est basée sur I'age de l'enfant et sur 3

critéres histologiques:

La richesse du stroma, le grade de différenciation et 1'index mitotique et

caryorrhexique (MKI).
Critéres histologiques de mauvais pronostic (Shimada):
- NB a stroma riche nodulaire
- NB a stroma pauvre, si:
Age > 5 ans
Histologie indifférenciée apres 1,5 an
MKI >100 apres 1,5 an
MKI > 200 avant 1,5 an
» Les aspects cytogénétiques :

Des découvertes récentes dans la génétique des neuroblastomes ont permis
une meilleure compréhension des mécanismes d’évolution de cette maladie
aussi bien que de 1I’hétérogénéité biologique. En fait, le neuroblastome est un
exemple remarquable de cancer pour lequel les altérations génétiques et
biologiques sont déterminantes dans la définition du traitement et le suivi du

patient.
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Actuellement, les altérations génétiques les mieux caractérisées sont : La
ploidie ou contenu ADN des cellules tumorales, I’amplification du proto-
oncogene NMYC, la délétion du 1p, et la trisomie du 17q. IIs sont des facteurs
pronostiques essentiels qui, avec 1’4ge de I’enfant, le caractére localisé ou
disséminé et 1’opérabilité permettent de définir le traitement optimal adapté au

risque.
» Pleuropneumoblastome :
-le diagnostic histologique :

Le diagnostic histologique sera affirmé par I’étude anatomopathologique de
la piece d’exérese ou de la biopsie tumorale si la tumeur est trop volumineuse et

la chirurgie dangereuse(109).

Le pneumoblastome se présente le plus souvent comme une masse a
prédominance solide, partiellement kystique et hémorragique, entourée de
cartilage et dans laquelle on trouve de blastéme ressemblant au néphroblastome,
sépar¢ par du tissu mésenchymateux et des lobules de cartilage

immature[40,110]
Il existe trois types histologiques différents :

-Le type 1 est une tumeur kystique, le plus souvent multiloculaire. Les
kystes sont séparés par des cloisons fibreuses fines. Ils sont bordés d’un
épithélium de type alvéolaire (111). Sous ce revétement, de fagon plus ou moins
discontinue, il existe une condensation de cellules mésenchymateuses
immatures, souvent associées a un nombre variable de rhabdomyoblastes. Cette

condensation sous-épithéliale de cellules mésenchymateuses immatures peut
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étre trés focale [112], nécessitant un examen minutieux de plusieurs coupes et

donc un large échantillonnage de la piéce d’exérese.

-Dans le type II, qui est une tumeur kystique et solide, la partie solide
réalise des nodules, des plaques ou des septas épais, voire des projections

polypoides dans la lumiere des kystes.

- Le type III est exclusivement solide, d’aspect multilobulé, plus ou moins
ferme, friable, avec parfois des aspects encéphaloides, mucoides et des foyers de
remaniements  nécrotiques ou  hémorragiques (113, 111, 112).
Microscopiquement, les zones solides sont constituées d’'un mélange de foyers
blast¢émateux et sarcomateux. Ce dernier peut ¢étre de  type

rhabdomyosarcomateux, chondrosarcomateux ou liposarcomateux.

Le diagnostic différentiel des PPB de type I est représenté par les autres
Iésions kystiques ou bulleuses intrapulmonaires rencontrées chez I’enfant : les
MAKP, I’emphyséme lobaire congénital, les s€questrations pulmonaires et les
kystes bronchogéniques (114). Les MAKP sont les plus fréquentes. Stocker a
individualisé trois, puis cinq types de MAKP, de 0 a 4 (115), en fonction de leur
origine supposée sur la segmentation bronchique, depuis les branches
proximales (MAKP 0) vers les ramifications distales bronchioloalvéolaires
(MAKRP 4). 11 existe de tres grandes similitudes histologiques entre la MAKP de
type IV et le PPB de type 1, au point que plusieurs auteurs suggerent qu’il s’agit
probablement de la méme entité (114). Dans cette tranche d’age, la seule tumeur
maligne pouvant prendre 1’aspect d’une Iésion kystique est le carcinome

bronchioloalvéolaire.
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Certains cas ont en effet été rapportés sur des MAKP de type I (au moins
un cas a six mois de vie). Cependant, les aspects microscopiques de cette tumeur
sont totalement différents, et le diagnostic histopathologique est facilement
réalisé. En ce qui concerne les types II et III, la présence des ¢éléments
sarcomateux et blastémateux peut orienter vers un diagnostic de
rthabdomyosarcome, chondrosarcome, synovialosarcome, néphroblastome

extrarénal, surtout sur une simple biopsie chirurgicale de petite taille (112, 116).
- L’histogénése :

Elle  reste mal comprise .Deux théories s’opposent: la théorie
multipotente(les cellules tumorales dérivent des mémes cellules indifférenciées)

et la théorie carcinomateuse(les cellules dérivent de deux cellules meéres

différentes) (117).
» Tératome mature :

C’est une tumeur germinale développée dans le sens somatique et
composée de tissus matures dérivés des trois feuillets embryonnaires : ecto-,
endo-, et mésodermique. Macroscopiquement, c’est une tumeur hétérogene,
souvent volumineuse, avec des zones kystiques a contenu clair ou mucineux ou
renfermant parfois des poils, des cheveux, des dents, du sébum, etc., et des
zones solides (avec parfois des plages chondroides). Microscopiquement, cette
tumeur associe en proportions variables des contingents tissulaires provenant
des trois feuillets et qui se disposent de fagon anarchique non organoide.

L’essentiel est de pouvoir affirmer qu’ils sont entierement bénins (118,119).
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» Malformations pulmonaires :

- L’étude anatomopathologique représente I’examen clé qui permet de

confirmer le diagnostic du kyste bronchogénique(120)

- Le diagnostic de certitude de I’ELG est apporté par I’histologie de la
piece opératoire qui met en évidence les I€sions d’emphyséme(121),
L’¢étude microscopique permet de confirmer le diagnostic d’ELG, d’en

déterminer I’aspect, parfois méme la cause de I’emphyséme.

87

—
| S—



Les masses thoraciques chez ’enfant

IV. Etude topographique :

-Le NB thoracique vient en seconde position aprés la localisation
abdominale (60% de I’ensemble des NB) avec un pourcentage de 15 a 20%. Les
autres localisations sont rares : Pelviennes (5%), Cervicales (5%),

Encéphaliques exceptionnelles (1%).

Les publications montrent la prédominance de la localisation postérieure
par rapport au médiastin, ensuite vient celle moyenne. Et on divisant le thorax
en deux cotés droit et gauche on remarque une légére prédominance pour le
premier. Dans notre série, 79% des cas de neuroblastome ont une localisation
médiastinal postérieur et 12 % des cas ont une localisation médiastinal

moyenne.

- La localisation médiastinale du tératome mature est la lére localisation
extragonadique suivie par ordre de fréquence décroissante des régions cervicale,
testiculaire, cérébrale, intraspinale et cardiaque. Ces tumeurs naissent souvent du
thymus, ce qui explique leur localisation habituellement médiastinale antérieure
et supérieure(122). Dans de rares cas, elles peuvent se développer dans le
médiastin postérieur(122) ou le péricarde. Dans notre étude, la localisation du
tératome mature est médiastinal antérieur chez un patient, moyenne supérieure

chez I’autre patient.

- Les kystes bronchogéniques pulmonaires représentent 70 % des cas et
résulteraient d’une embryopathie tardive. Deux tiers d’entre eux sont localisés
dans les lobes inférieurs. Ils sont plus souvent localisés a droite qu’a gauche. La
localisation médiastinale observée dans 30 % des cas correspondrait a une

embryopathie précoce (123). Dans notre série on note une localisation
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médiastinal chez un patient et parenchymateuse pulmonaire droite chez les deux

autres.

- En matiere d’ELG Les lobes supérieurs sont le plus souvent impliqués. Le
lobe supérieur gauche est le plus répandu dans la littérature, suivi par le lobe
moyen droit (124, 125,126) .C’est le cas dans notre série ou I’atteinte est lobaire

supérieur gauche chez les deux malades.
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V. Etiologies :

Localisation Origine Pathologie maligne Pathologie bénigne Pseudo- tumeur
Lésions Sarcome d’Ewing Histiocystose langerhansienne Ostéomygélite,
Osseuses Ostéosarcome Dysplasie fibreuse tuberculose,
Métastase osseuse Kyste osseux anévrismal Actinomycose
Chordome
Ostéochondrome Malformations
Hamartome mésenchymateux sternales, costales
Dysplasie costale
(STB, NF1)
Rachitisme
Paroi
thoracique

Lésions des

Tissu mous

Sarcome Ewing

Rhabdomyosarcome

Synovialosarcome

Fibrosarcome

Tumeur maligne

des

gaines

périphériques

Tumeur rhabdoide

nerveuses

Lipoblastome

Lésions  vasculaires  bénignes
(hémangiome infantile,
hémangioendothéliome
kaposiforme, malformation
veineuse)

Tumeur myofibroblastique
inflammatoire
Fibrome desmoids

Hamartome fibreux

Myosite ossifiante
Abces
Tuberculose

Hématome

—
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médiastin

M édiastin

antérieur

Médiastin

moyen

Lymphomes

Maladie de Hodgkin

L. lymphoblastiques

L. anaplasique a gdes
cellules.

Lymphomes B a gdes

cellules.

Tumeur germinale maligne
Tumeur du sac vitellin
Choriocarcinome

Carcinome embryonnaire
Divers

Carcinome thymique
Tumeur rhabdoide

Sarcome granulocytaire

Adénopathies tumorales
Lymphome
Meétastases

Tumeur

Masse thymique
Hyperplasie, thymome,
thymolipome, kyste thymique

Histiocytose langerhansienne

Tumeur germinale bénigne

Tératome mature

Malformations :
Lymphangiome
kystique

Hernie
diaphragmatique
(Morgani)

Thymus normal

Adénopathies
Tuberculose,
Sarcoidose,
Castelmann
Malformations
Kyste
bronchogénique,
Duplication
oesophagienne,
Malformation
vasculaire

(arcs aortiques)
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M édiastin

postérieur

tumeur
neuroblastiques
Neuroblastome
Ganglioneuroblastome

Paragangliome malin

Tumeur neuroblastique
- ganglioneurome
- paragangliome

Hémangiome

Malformations :
Duplication
oesophagienne
Kyste neuro-
entérique
Malformations
vasculaires

(arcs aortiques)
Hernie
diaphragmatique
(Bochdalek)
Meéningocéle

Rein intra thoracique

Thymus normal

Poumon

Hématopoicse

extramédullaire
Métastases Tumeur myofibroblastique Maladies
(sarcomes, néphroblastome, | inflammatoire infectieuses :
MDH, TGM, UCNT...) Hamartochondrome Pneumopathies
« Adénomes » | Leiomyome rondes
endobronchiques Papillomatose Abces tuberculeux,
Tumeur carcinoide laryngotrachéale staphylococcique

Carcinome
mucoépidermoide
Carcinome adénoide
kystique

(cylindrome)
Pleuropneumoblastome

Adénocarcinome

Sarcomes : RMS, SNVS

Infections fongiques
Kyste hydatique
Malformations :
Séquestration
pulmonaire,
Maladie
adénomatoide
Kystique

Kyste

bronchogénique
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Malformation
vasculaire
(télangiectasie
hémorragique
héréditaire)
Sarcoidose
Atélectasie
Impaction mucoide,
Mucoviscidose
Hématome
Pleuropneumoblastome
Plevre Tumeur desmoplasique
petites cellules rondes
Mésothéliome
Rhabdomyome (STB)
Ceeur Rhabdomyosarcome Fibrome Kyste péricardique
péricarde Me¢étastase Myxome

Pseudo tumeur inflammatoire

Tératome

—
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TUMEURS THORACIQUES MALIGNES

Les tumeurs thoraciques malignes les plus fréquemment observées chez
I’enfant sont les localisations d’hémopathies, les tumeurs neuroblastiques et les
tumeurs germinales malignes pour les localisations médiastinales, les métastases
pulmonaires pour les localisations parenchymateuses, et les tumeurs musculo-
squelettiques malignes de la paroi, au premier rang desquelles les sarcomes
d’Ewing et les rhabdomyosarcomes. Contrairement a 1’adulte, les 1ésions pleuro-

pulmonaires primitives malignes sont exceptionnelles.
» HEMOPATHIES MALIGNES :

La maladie de Hodgkin (MDH) représente environ 40% des lymphomes
pédiatriques. Il s’agit d’une affection rare (environ 90 cas/an en France)
atteignant préférentiellement les adolescents. Les formes du jeune enfant sont
rares (5 a 10% des cas seulement avant 10 ans). La prédominance masculine est
trés nette chez les enfants de moins de 5 ans, mais a 1’adolescence, autant de
garcons que de filles sont touchés. La maladie est le plus souvent révélée par
une adénopathie cervicale isolée classiquement ferme, indolore, ou par une
altération de 1’état général, une fievre récurrente, des douleurs osseuses, un
prurit ou plus rarement des signes respiratoires en rapport avec une compression

trachéo-bronchique.

Les localisations cervico-médiastinales sont les plus fréquentes et se
traduisent par des coulées ganglionnaires et des masses thymiques volontiers
nodulaires, relativement peu compressives. Une atteinte pulmonaire ou pariétale
de contiguité (stades « E » de la classification d’Ann Arbor) est possible, de

méme qu’une atteinte métastatique osseuse, hépatique ou pulmonaire (5-10%).
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Les épanchements pleuro-péricardiques sont rares. Le diagnostic repose sur
I’histologie (cellules de Reed-Sternberg) obtenue par adénectomie chirurgicale

ou biopsie médiastinale.

Les lymphomes non hodgkiniens de I’enfant et 1’adolescent sont toujours
diffus et de haut grade avec une croissance tumorale et une dissémination
rapides. Ils sont plus fréquents chez le garcon. On distingue 4 types
histologiques principales : le lymphome lymphoblastique T ou pré-B (le plus
fréquent dans le médiastin), le lymphome B diffus a grandes cellules, le
lymphome anaplasique a grandes cellules (LAGC) et le lymphome de Burkitt
(ce dernier est le plus fréquent des LNH pédiatriques, mais n’a que trés rarement
une localisation thoracique prédominante). L’atteinte thoracique prédominante
concerne 30% des LNH et peut se révéler par des signes de compression
médiastinale  (toux, dyspnée, orthopnée, syndrome cave supérieur).
Radiologiquement, ces localisations thoraciques sont volontiers volumineuses,
compressives et associées a des €panchements pleuro-péricardiques. Les
localisations intraparenchymateuses sont rares, sauf dans le LAGC. Le
diagnostic repose sur le typage lymphocytaire et la biologie moléculaire, ne

nécessitant pas forcément une grande quantité¢ de matériel.
» TUMEURS NEUROBLASTIQUES :

Le neuroblastome (NB) est une tumeur maligne dérivée des cellules
originaires des crétes neurales. Il peut, de ce fait, étre retrouvé tout du long du
systéme nerveux sympathique et dans la médullosurrénale. C’est une tumeur
hétérogene sur le plan clinique, anatomo-pathologique, biologique, génétique,

moléculaire et évolutif. Les tumeurs neurogénes sont classées en 2¢me rang des
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tumeurs malignes médiastinales pédiatriques, et elles représentent entre 21 et

44% des masses médiastinales malignes.

Les ganglioneuromes reproduisent 1'aspect d'un ganglion sympathique, soit
de type adulte complétement mature, de nature bénigne, s'observant chez le
jeune, soit de type en voie de maturation : ganglioneuroblastome s'observant

surtout chez 1'adolescent entre 10 et 20 ans et dont 1'évolution est imprévisible.

Sur le plan anatomopathologique, les tumeurs neurogénes du médiastin
dérivent essentiellement de trois origines: les gaines des nerfs myélinisés, les
cellules nerveuses sympathiques, et les cellules chromaffines. Pour chaque type

de tumeur, il existe une variante bénigne et une variante maligne.

» SARCOME D’EWING, TUMEUR D’ASKIN ET TUMEURS
PRIMITIVE NEURO-ECTODERMIQUE PERIPHERIQUES :

Les sarcomes d’Ewing, les tumeurs d’Askin et les pPNET, autrefois
différenciées sur des criteres histologiques, sont aujourd’hui regroupées dans
une méme famille sur la base de leur anomalies cytogénétiques et moléculaires
communes (translocations impliquant le chromosome 22 et transcrit de fusion
impliquant le gene EWS). Le sarcome d’Ewing costal est la forme la plus
fréquente. L 4ge médian au diagnostic est de 12 ans. En imagerie, 1’atteinte des
tissus mous est souvent au premier plan, souvent volumineuse (60% sont > 8
cm) avec une extension endothoracique prédominante, touchant parfois tout un
hémithorax, refoulant le médiastin, envahissant parfois la plévre, 1’atteinte

osseuse primitive (lytique, condensante ou mixte) étant relativement localisée.
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Les sarcomes d’Ewing extra-osseux de localisation postérieure peuvent
parfois se présenter comme des masses issues du médiastin. Le diagnostic de
certitude repose 1’histologie et la biologie moléculaire, obtenues par biopsie

chirurgicale ou a ’aiguille.
> RHABDOMYOSARCOMES :

Les rhabdomyosarcomes (RMS) sont les tumeurs malignes des tissus
mous les plus fréquentes chez 1’enfant. Ils surviennent a un 4ge moyen de 5 ans
avec deux pics d’incidence: la petite enfance (2-5 ans) et 1’adolescence (15-19
ans). Les formes histologiques alvéolaires ont le plus mauvais pronostic
comparativement aux formes embryonnaires. Les RMS sont des tumeurs
ubiquitaires. A I’étage thoracique, la localisation la plus fréquente est la paroi,
mais des RMS ont été décrits dans le médiastin, le poumon, le diaphragme et le
cceur. Leur aspect radiologique n’est pas spécifique, ils se présentent comme des
masses solides, parfois nécrotiques, parfois d’emblée métastatiques au poumon
ou a l’os. Le diagnostic de certitude repose 1’histologie et la biologie
moléculaire (formes alvéolaires), obtenue par biopsie chirurgicale ou a
Iaiguille.

» TUMEURS GERMINALES :

Les tumeurs germinales malignes (TGM) d’origine extra-gonadique sont
volontiers localisées sur la ligne médiane et sont majoritairement observées dans
le SNC (20%) et la région sacro-coccygienne (19%), plus rarement dans le
médiastin (4%) et le rétropéritoine (3,5%). Le degré et la voie de différenciation
des cellules germinales caractérisent les différents types histologiques observés

et souvent associés (TGM « mixtes ») : dysgerminome, carcinome
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embryonnaire, tératome immature, tumeurs du sinus endodermique(ou du « sac

vitellin », ou « Yolk sac tumor », secrétant de 1’AFP), choriocarcinome

(secrétant de 1a B-HCG).

Les TGM médiastinales sont observées chez 1’adolescent et 1’adulte jeune,
sont beaucoup plus fréquentes chez le garcon et doivent faire rechercher une
dysgénésie gonadique (syndrome de Klinefelter). Elles sont en régle
volumineuses et localisées dans le médiastin antérieur. L’existence d’un
contingent tératomateux mature différencié (os, graisse) est inconstant mais
constitue un ¢lément d’orientation diagnostique essentiel. Le diagnostic de
certitude peut étre obtenu par simple dosage des marqueurs sériques (si un

contingent secrétant existe), ou sinon par biopsie chirurgicale ou a I’aiguille.
» TUMEURS MALIGNES PLEURO-PULMONAIRES :

La majorité des tumeurs pleuro-pulmonaires malignes de 1’enfant sont des
localisations  métastatiques d’autres tumeurs, principalement de sarcomes
musculo-squelettiques (ostéosarcome, sarcome d’Ewing, RMS,
synovialosarcome), de néphroblastomes (tumeur de Wilms), d’hémopathies
malignes (MDH, LAGC), ou d’autres tumeurs plus rares (TGM, UCNT.. etc).
Dans la série rétrospective de Dishop et col. (204 tumeur pulmonaires
pédiatriques sur 25 ans) 10% étaient des l€sions primitives bénignes, 7% des
Iésions primitives malignes et 83% des métastases. Dans la revue de littérature
faite par Hartman, seuls 230 cas de tumeurs pleuro-pulmonaires malignes

primitives avaient été rapportés chez des patients agés de moins de 20 ans.
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Les tumeurs carcinoides bronchiques sont les tumeurs les moins rares.
Elles appartiennent au groupe des tumeurs des cellules APUD (dérivant des
cellules de Kulschiltsky de 1’épithélium respiratoire). L’age moyen de
découverte est de 10 a 15 ans. La Iésion est révélée par des tableaux variés :
pneumopathies récidivantes sur trouble ventilatoire, hémoptysie, toux. Il est rare
que les tumeurs soient secrétantes (5-HIAA). Les formes d’emblées
métastatiques (localisations ganglionnaires surtout) sont rares (environ 10%). La
TDM en coupe fines avec injection montre typiquement une petite Iésion
endobronchique hypervascularisée et des anomalies broncho-pulmonaires liées
au trouble de ventilation associé. Le diagnostic repose sur 1’endoscopie (tumeur
endobronchique « framboisée »). Le traitement est chirurgical et le pronostic est
favorable aprés exérése complete. D’autres Iésions de malignité dite
“intermédiaire” sont rapportées chez I’enfant : carcinome muco-épidermoide,
carcinome adénoide kystique (cylindrome). Les autres carcinomes bronchiques
(adénocarcinome, carcinome indifférenciés) sont exceptionnels et de mauvais

pronostic. Ils doivent faire rechercher une prédisposition génétique (mutation
pS3).

Le pleuro-pneumoblastome (PPB) est une tumeur embryonnaire maligne
rare de la petite enfance, de mauvais pronostic. L’origine de la Iésion est
pleurale et/ou pulmonaire. La présentation radiologique du PPB n’est pas
spécifique, associant une masse tissulaire périphérique de volume variable, un
épanchement pleural, habituellement sans envahissement pariétal. Les formes
kystiques pures (type 1) sont radiologiquement impossibles a différencier des
MAKP et ne sont parfois diagnostiquées que sur 1’anatomopathologie apres

résection d’une lésion initialement considérée comme purement malformative,
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voire seulement lors d’une rechute sous forme d’une type II ou III si le
contingent tumoral a ét¢ manqué lors de 1’étude histologique initiale. Les
localisations métastatiques sont principalement neuro-méningées et osseuses. Le
diagnostic de certitude repose 1’histologie obtenue par biopsie chirurgicale ou a
Iaiguille.

Certains sarcomes peuvent exceptionnellement avoir une origine pleuro-

pulmonaire : le RMS et le synovialosarcome.

Les tumeurs malignes pleurales primitives (tumeur desmoplastique a

petites cellules rondes, mésothéliome) sont rarissimes chez I’enfant.

TUMEURS THORACIQUES BENIGNES :

» TUMEURS BENIGNES DES TISSUS MOUS PARIETAUX

Les tumeurs vasculaires bénignes (hémangiomes infantiles et
congénitaux) et les malformations vasculaires (malformations veineuses,
lymphatiques) sont les tumeurs les plus fréquentes. Leur aspect radiologique

n’est pas différent des autres localisations.

Le lipoblastome est une tumeur bénigne composée de tissues adipeux
mature et immature. L’existence d’un contingent graisseux identifiable par

imagerie est un argument diagnostique essentiel.

Les fibromatoses desmoides sont des 1ésions histologiquement bénignes
mais localement trés agressives, infiltrant les plans musculaires et 1’os par
contiguité, englobant les structures vasculo-nerveuses. Le diagnostic peut étre
suggéré par I’IRM qui montre les contingents riches en collagéne en hyposignal
franc sur toutes les séquences. Le diagnostic de certitude repose sur 1 histologie

obtenue par biopsie.
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Les myosites ossifiantes de la paroi thoraciques sont rares. Il peut s’agir de

formes circonscrites stimulant une 1ésion agressive ou de formes progressives.

Parmi les causes infectieuses, il faut rappeler les abcés froids tuberculeux

observés dans les foyers endémiques.
» TUMEURS OSSEUSES PARIETALES BENIGNES

Les 1¢ésions osseuses bénignes les plus fréquemment observées sur la paroi
thoracique sont les histiocytoses langerhansiennes, la dysplasie fibreuse, et le

Kyste osseux anévrysmal.

L’hamartome mésenchymateux costal est une Iésion bénigne rare
survenant chez le nourrisson (75% des cas observés avant 1 an). Plusieurs cotes
contigu€s peuvent étre atteintes. L’aspect radiologique est agressif, associant
une lésion osseuse soufflante et une masse des tissus mous avec des zones

kystiques contenant des niveaux liquide-liquide.

De nombreuses variations anatomiques ou anomalies malformatives de
la paroi thoracique peuvent avoir une présentation pseudo-tumorale: angulations

sternales, cartilage chondrocostal proéminent, pectus excavatum ou carinatum.
» MASSES MEDIASTINALES BENIGNES

Le thymus normal peut avoir une morphologie pseudotumorale en
radiographie standard. L’échographie permet généralement de confirmer

I’absence de masse médiastinale suspecte.

En dehors des hémopathies malignes et des localisations thymiques de
I’histiocytose langerhansienne, les tumeurs thymiques de ’enfant sont rares

et le plus souvent bénignes : hyperplasie simple (possiblement associée a un
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déficit immunitaire, une maladie de Basedow ou a un syndrome de Beckwith-
Wiedemann, kystes thymiques (association possible avec 1’infection a VIH),

thymome (avec possible myasthénie paranéoplasique), et thymolipome.

Parmi les tumeurs neuroblastiques, les ganglioneuromes matures sont
observés plus tardivement que les NB et GNB, autour de 7 ans en moyenne.

Leur topographie est ¢galement médiastinale postérieure.

Les tumeurs germinales bénignes, ou tératomes matures, représentent 60
a 70% de I’ensemble des tumeurs germinales du médiastin et sont le plus
souvent découvertes de facon fortuite. La lésion est médiastinale antérieure,
souvent en contact étroit avec le péricarde, et contient des contingents tissulaires
différenciés (ossification, graisse). Le diagnostic repose sur 1’anatomopathologie

apres résection chirurgicale premiére.

La plus fréquente des lésions vasculaires bénignes du médiastin est le
lymphangiome Kkystique, volontiers cervico-médiastinal et infiltrant Ie
médiastin  supérieur et antérieur. Les localisations médiastinales des

hémangiomes infantiles sont rares.

Un certain nombre de malformations peuvent avoir en imagerie une
présentation pseudotumorale : hernies diaphragmatiques, malformations
broncho-pulmonaires, malformations vasculaires (arcs aortiques), méningocele,

rein intra-thoracique.
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» TUMEURS PULMONAIRES BENIGNES

La tumeur myofibroblastique inflammatoire (TMI) est rare mais
représente la plus fréquente des tumeurs pulmonaires de 1’enfant. Autrefois
appelée “pseudotumeur inflammatoire” ou « plasma cell granuloma » dans la
littérature, elle est aujourd’hui bien caractérisée comme ¢&tant une réelle
prolifération tumorale myofibroblastique. La surexpression du géene ALK (geéne
initialement caractéris¢ dans les LAGC) est considérée comme un facteur de
relatif bon pronostic. Un syndrome inflammatoire biologique est classiquement
associé¢. Radiologiquement, la Iésion se présente typiquement comme une masse
solide bien limitée, parfois calcifiée, en étroit contact avec les voies aériennes,
voire endobronchique, de topographie soit périphérique, soit proximale avec
invasion des structures médiastinales et hilaires. Le traitement est chirurgical,
mais des régressions sous corticothérapie ont également €té rapportées. Le
diagnostic histologique doit étre porté sur la piéce opératoire complete.
Lorsqu’un aspect de TMI est observé sur des prélévements biopsiques, il peut
s’agir d’un aspect réactionnel en périphérie d’une autre tumeur (sarcome,

lymphome).

L’hamartochondrome est par ordre de fréquence la deuxieéme tumeur
pulmonaire bénigne de 1’enfant. La Iésion est issue de la sous-muqueuse
bronchique et contient des dérivés mésenchymateux, notamment du cartilage et
de la graisse. Ils sont le plus souvent périphériques, mesurent généralement de 5

a 20 mm et sont trés rarement symptomatiques.

Les tumeurs endobronchiques bénignes sont rares chez 1’enfant

(Iéiomyome, adénome, fibrome)
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La papillomatose juvénile des voies aériennes est induite par une
infection a Human Papilloma virus (HPV). Les Iésions si¢gent le plus souvent
dans le larynx et sont volontiers récidivantes. Néanmoins, dans 3% des cas
environ, les lésions peuvent s’étendre aux bronches. L’atteinte pulmonaire se
traduit par des 1ésions nodulaires puis cavitaires évolutives. Le diagnostic est

généralement obtenu par endoscopie. La transformation maligne est décrite dans

15% des cas.

Les lésions pulmonaires pseudotumorales restent beaucoup plus
fréquentes chez I’enfant que les 1ésions tumorales vraies, notamment les 1ésions
infectieuses (pneumonie ronde, tuberculose, staphylococcie pleuro-pulmonaire,
infections fungiques, actinomycose, hydatidose) et malformatives (séquestration,

MAKRP, kyste bronchogénique).
Les etiologies objectivées dans notre série sont représentées par :
Neuroblastme 70%
Malformations pulmonaires 15%
Pleuropneumblastome 9%

Tératome mature 6%
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VI. Traitement:
1) Les moyens chirurgicaux :
1.1 Neuroblastome :

Dans le cas des neuroblastomes localisés, le caractére opérable ou non de la
tumeur est un ¢lément décisionnel dans la stratégie thérapeutique initiale. Pour
les formes inopérables d’emblée, une chimiothérapie néoadjuvante est
nécessaire pour augmenter les possibilités d’exérése complete et limiter les
complications chirurgicales (127, 128,129). Cependant, a la différence d’autres
tumeurs embryonnaires (130), le neuroblastome posseéde la particularité
histologique de pouvoir régresser ou maturer, ne rendant pas |’exérese

microscopiquement compléte toujours indispensable.

Quelques études (131, 132, 133) montrent que la qualité d’exérése est un
facteur important pour la survie sans récidive de I’enfant. Cependant ces études
n’incluent qu’un nombre restreint de patients, et surtout ne tiennent pas compte

des caractéristiques moléculaires de ces tumeurs.

Etudiant I’'impact de 1’exérése tumorale sur le devenir des patients, D. von
Schweinitz et al. (134) ont repris les dossiers de 2251 patients traités dans les
German Cooperative NB Studies NB79 — NB 97 (1979-1999). Parmi les 1132
patients ayant une tumeur localisée, 73,5% des patients ont une résection
tumorale compléte, 21,2% une résection partielle et 5,3% une biopsie. Il n’y a
pas plus de complications chirurgicales lors de la premiere, la deuxieéme ou la
troisi¢me intervention pour un patient donné. Les enfants de plus d’un an dont la
maladie est de stade III/3 profitent de maniere significative par rapport aux

autres patients d’une exérése macroscopiquement complete : ’EFS a 5 ans est
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de 71 £ 5% si ’exérése est macroscopiquement compléte, contre 48 = 10% si
elle est incompléete et 22 £ 14% s’il s’agit d’une biopsie. Cette différence n’est
pas retrouvée chez les patients agés de moins d’un an. L’amplification de
MYCN est recherchée pour 406 patients dont la tumeur est localisée. L analyse
des deux groupes en fonction du statut de MY CN montre qu’en présence d’une

amplification de I’oncogéne, la qualité de ’exérése n’a pas d’effet significatif

sur I’EFS.

Afin de mieux définir les criteres d’opérabilité des tumeurs localisées et de
proposer des indications chirurgicales, Cecchetto et al. (135), pour le European
International Society of Pediatric Oncology Neuroblastoma Group, ont rapporté
les résultats d’une étude prospective multicentrique menée entre 1995 et 1999
ayant inclus 905 patients. Sur les 719 patients analysables, 352 (soit 49%)
présentent des facteurs de risque 1ié a la chirurgie. Cent cinquante-cinq d’entre
eux sont opérés d’emblée, avec une survenue de complications chirurgicales
supérieure au groupe de patients opérés apres chimiothérapie (17,4% versus

5,0%) et un taux de résection compléte inférieur (46,5% versus 74,7%).

Plus de 60% des tumeurs dans notre étude avaient leur plus grande
dimension supérieure a 50 mm, en contact ou englobant les axes vasculaires
principaux.Nous avons observés un taux d’exéreése complete inférieur a 47%, ce
qui est inférieur aux 74% d’éxéreses completes rapportées pour les 316 patients

inclus dans le protocole NBL90 (136).

Au début des années 1990, la définition de « I’inopérabilitéy était le résultat
d’une évaluation subjective, dépendante de la précision des techniques

d’imagerie et de I’expertise des équipes chirurgicales (137).
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L’évaluation de 1’opérabilité du neuroblastome est une étape majeure de la
prise en charge chirurgicale, considérant qu’une décision inappropriée
d’entreprendre une résection chirurgicale peut conduire a une exérese
incomplete ou a des séquelles fonctionnelles. Chez les enfants présentant un
neuroblastome localisé inopérable, 1’efficacité et la sécurité d’une association de

type CE et CADO a été largement décrite, avec des taux de survie supérieurs a

90% (138).

Dans notre série la chimiothérapie néoadjuvante a été réalisée chez 62 % de
nos malades et a contribuée a rendre opérables un nombre significatif
d’enfants.La chirurgie premiére a été indiquée chez 5 de nos patients, et que ¢a
soit compléte ou non sur le plan macroscopique, les limites d’exérése sont

revenues pathologiques sur 1’anatomopathologie.

Il a ét¢ montré que la majorité des enfants avec un neuroblastome localisé
de stades INSS 1 et 2 peuvent guérir par la chirurgie seule, et que la qualité de
I’exérése chirurgicale n’influence pas la survie (139,140). Chez les enfants
porteurs d’un neuroblastome plus avancé (méme non métastatique) INSS 3 ou

stade 111 de Evans, le bénéfice d’une exérese large a été évoqué (139).

Concernant la localisation cervico-thoracique, plusieurs études (141, 142,
143, 144, 145) ont montrés P’efficacit¢ de I’abord chirurgical trans-manubrial
trans-costal. Nous présentont une expérience américaine récente sur la valeur de
cette technique chirurgicale qui est celle de Ashwin P. et al. (146) et qui a
montrée la possibilité de réséquer jusqu’a 99% de la masse tumorale avec bonne

évolution post-opératoire.

107

—
| S—



Les masses thoraciques chez ’enfant

G.Haase et al suggérent que des chirurgies larges, au besoin itératives,

visant a réaliser une exérése complete peuvent avoir un intérét (147).

L’efficacité de la stratégie reposant sur une chimiothérapie pré-opératoire
suggere que la question de 1’opérabilité doit étre considérée treés attentivement
au diagnostic, plutdét que d’envisager une chirurgie d’emblée aux résultats
parfois aléatoires et avec un risque de séquelles potentiellement lourdes.
Considérant I’excellent pronostic des enfants en rémission partielle, laisser un
résidu post-opératoire parait acceptable lorsqu’un sacrifice neurologique
important semble nécessaire pour réussir une exérése complete. Toutefois
I’objectif de la chirurgie dans le neuroblastome thoracique reste certainement la

résection complete de la tumeur.

L’exérése de neuroblastomes thoraciques et abdominopelviens est
I’intervention qui historiquement a bénéficié le plus tot de la vidéochirurgie. Des
expériences paralleles ont été rapportées pour la chirurgie du neuroblastome
thoracique par voie de thoracoscopie (148), démontrant une excellente faisabilité
de la technique dans des cas sélectionnés, avec une qualit¢ d’exérese
satisfaisante et l’absence de morbidité¢ spécifique. Si la faisabilit¢ de la
vidéochirurgie dans ces indications n’est donc pas a démontrer, le bénéfice est

difficile a évaluer. Les meilleures indications sont par définition des tumeurs.
1.2 Pleuropneumoblastome :

L’exérese chirurgicale reste le seul traitement efficace de pneumoblastome.
La résection anatomique, la lobectomie ou la pneumonectomie, est le traitement
de choix des blastomes pulmonaires (3). Les résultats sont meilleurs si I’exérese

est précoce et complete sur une tumeur de petite taille, inférieure a Scm, sans
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envahissement ganglionnaire. Ces résultats ne dépendent pas du type
d’intervention, 1’age semble intervenir car on préfere préserver le capital
fonctionnel respiratoire par une intervention minime, et une opération

conservatrice est choisie de préférence a la pneumonectomie (8,59).

La survie moyenne passe de deux mois sans chirurgie a 33 mois. Deux tiers
des patients récidivent aprés une résection chirurgicale, la moiti¢ localement et
l'autre moitié¢ a distance. Les récidives locales du pneumoblastome ont tendance
a étre moins différenciées que la tumeur originale mais peuvent aussi étre
réséquées. Ces récidives surviennent habituellement la premiére année suivant

I’exérése chirurgicale (39,149).

On peut conclure que pour les tumeurs de grande taille, le patient subit
indifférement une lobectomie ou une pneumonectomie. Alors que, pour les
tumeurs de petite taille, la lobectomie ou la tumorectomie sont les plus

pratiquées.
1.3 Tératome mature :

Les tératomes matures sont des tumeurs bénignes(150). La résection
chirurgicale est le traitement de choix. Cette intervention ne doit jamais étre
différée du fait des complications locales possibles et surtout du fait du possible
développement d’un contingent malin. La voie d’abord préférentielle est la
sternotomie médiane bien qu’une résection soit possible par thoracotomie(151).
Une exérése pulmonaire associée est rarement nécessaire. Des adhérences sont
possibles au niveau du péricarde, des gros vaisseaux, du thymus, de la paroi
thoracique et du diaphragme. (150). Bien que ces tumeurs soient

histologiquement bénignes, une résection compléte et une analyse minutieuse de
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la piéce opératoire sont indispensables pour s’assurer de 1’absence de toute
malignité. Apres résection compléte et affirmation de la bénignité, les récidives
sont exceptionnelles. Celles-ci sont possibles en cas de résection incompléte.

Les complications postopératoires ne dépassent pas 2 % des cas (152).

Figure n°27 : Tératome accolé a la paroi thoracique antérieure.

1.4 Malformations pulmonaires :
- Kyste bronchogénique : (153 ,154)

Le traitement chirurgical est nécessaire car 1’évolution du KB vers une
complication est inévitable (compression, infection, hémorragie, et
dégénérescence), I’exérése chirurgicale est indiquée méme en cas de KB
asymptomatique. L’exérése complete est la meilleure technique. La ponction
et/ou la sclérose ou vidange percutanée ou transbronchique n’a pas apporté

d’efficacité a long terme car la 1ésion reste en place.
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L’exérese peut €tre pratiquée par thoracoscopie, complétée selon les cas par
une chirurgie classique ou vidéoassistée. Les difficultés d’exérése ne sont pas
négligeables, surtout en cas d’accolement intime a la paroi trachéale ou a la
membraneuse trachéobronchique, source de bréche parfois difficile a réparer.
On peut se contenter d’une exéreése incompléte, a condition d’enlever la majorité
de la paroi du kyste et surtout le revétement interne. En cas de si¢ége pulmonaire,
I’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 1’allure d’un kyste pulmonaire.

L’évolution, en cas d’exérése complete est favorable comme pour nos trois

patients.

Figure n°28 : Vue opératoire ; thoracotomie droite, kyste comprimant la trachée situé en

arriere de la veine cave inférieure.
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- Emphyséme lobaire géant : (153 ,154)

Dans la majorit¢ des cas I’intervention chirurgicale est obligatoire, le
drainage thoracique est contre-indiqué, car il ne ferait qu’aggraver la sceéne
clinique, avec perforation du parenchyme pulmonaire, puisqu’il n’existe pas de

pneumothorax.

L’intervention consiste en [’exérése de la Iésion parenchymateuse.
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. L’extériorisation du poumon
permet d’obtenir une amélioration souvent spectaculaire et la lobectomie est le
geste le plus fréquent. Les résultats thérapeutiques sont en général de bonne
qualité, mais la surveillance a long terme est nécessaire pour apprécier
d’éventuelles séquelles. D’autres traitements ont été proposés, il s’agit de cas
tres sporadiques (bronchotomie, bronchoplastie), le traitement conservateur a été

décrit pour de rares formes résolutives spontanément.

Dans notre étude nos 3 patients ont bénéficié d’une lobectomie dont les

suites opératoires étaient bonnes.
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Figure n°29 : Vue opératoire : thoracotomie gauche, exerese du lobe supérieur gauche.

2) Moyens non chirurgicaux :
2.1 Neuroblastome :
a) La chimiothérapie :

La chimiothérapie initiale est capitale dans la stratégie de traitement du
neuroblastome. En effet, il s’agit d’une tumeur chimiosensible. Elle va donc

permettre de :

» réduire la taille et la consistance de la tumeur et, pour les tumeurs non
extirpables d’emblée, en faciliter I’exérése compléte dans un second
temps ;

P réaliser un traitement préventif ou curatif des métastases.

Il a ét¢ montré, depuis plus de 40 ans déja et dans différents essais

thérapeutiques qu’on peut guérir des enfants avec neuroblastome inopérable au

début grace a une chimiothérapie conventionnelle associée a de la chirurgie

(155).
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Cette chimiothérapie doit étre réalisée avant la chirurgie, afin de la faciliter
et de permettre une exérése macroscopiquement compléte, mais aussi afin de

limiter les complications (156), améliorant ainsi le pronostic des enfants.

Une chimiothérapie de type alternance de cures CADO et de cures
VPCarbo telle que celle actuellement réalisée en France et utilisée dernie¢rement
chez nous, permet aux patients avec une tumeur inopérable au diagnostic et sans
amplification N-MYC d’avoir un pronostic se rapprochant de celui des patients

avec une tumeur opérable (157).

La majorité de nos patients (8 patients) ont bénéfici¢ d’un traitement a base
du protocole alternant des cures de CADO et VP16-CARBO, et 3 seulement ont
¢été traités par le protocole CADO-VP16-CISPLATINE. Le protocole CADO et
VP16-CARBO parait plus efficace, méme si la durée d’évaluation insuffisante

ne permettent pas de bien juger les résultats.

Les formes NB métastatiques ou N-myc amplifiés chez les enfants de plus
de un an ont le plus mauvais pronostic.le protocole de traitement repose sur une
chimiothérapie initiale visant a obtenir une réponse compléte sur la maladie
métastatique, suivie d’une chirurgie de la tumeur primitive. Un traitement de
<<consolidation>> est ensuite réalis¢, consistant en une chimiothérapie a haute
dose aves support de cellules souches hématopoiétiques, une radiothérapie du

site tumoral initial est adjointe pour les formes N-myc amplifiées(158).

Pour les formes de NB métastatiques des enfants de moins d’un an ont un
bien meilleur pronostic, car non myc amplifiés le plus souvent.ces enfant
recoivent parfois une chimiothérapie en petites cures intensives en cas de

symptomes menagant le pronostic vital(159).
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b) La radiothérapie :
1-Radiothérapie externe :

Le neuroblastome est une tumeur radiosensible, cependant la place de la
radiothérapie dans la prise en charge des formes localisées reste a définir. En

revanche il est démontré qu’elle est un déterminant majeur dans la survenue

d’un second cancer (159, 160).

Les plus anciennes ¢études (161, 162), montrent un apport de la
radiothérapie dans le contrdle local de la maladie, mais ces études ne tiennent
pas compte des caractéristiques moléculaires des tumeurs et les traitements

systémiques sont différents de ceux actuellement utilisés.

D’autres études plus récentes (163,164), ne montrent pas de bénéfice lié¢ a
la radiothérapie dans la survie sans événement. A ce jour, il n’existe pas d’essai
randomisé ayant étudié directement le role de la radiothérapie dans le controle

local de la tumeur.
2-Radiothérapie ciblée par 1311-MIBG :

Bien que développée depuis les années 1980, la place de la 1311-MIBG
thérapeutique reste encore a définir. Ce traitement a une efficacité démontrée
comme traitement antalgique dans les situations palliatives, il stabilise
¢galement la progression tumorale pendant un temps donné (165). La toxicité
hématologique requiert parfois le support de cellules souches périphériques

(166).

La radiothérapie a été nécessaire chez un seul de nos patients.
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¢) Traitement future :

Les améliorations apportées ces dernieres décennies au traitement
d’induction et de consolidation des neuroblastomes de mauvais pronostic ne se
sont pas traduites par un accroissement significatif de la survie des patients. Au-
dela des approches combinant chimiothérapie a haute dose avec soutien de
cellules souches hématopoiétiques ou des nouvelles molécules différenciantes
(rétinoides) et antiangiogéniques, I’immunothérapie prend une place de plus en

plus importante dans 1’arsenal des thérapeutiques antineuroblastome.

Le développement de nouvelles approches thérapeutiques (en particulier
I’immunothérapie) est indispensable pour améliorer encore le pronostic des

formes graves, en particulier des formes métastatiques de plus de 1 an.
2.2 Pneumoblastome :
a) La chimiothérapie :

Il s’agit souvent, chez 1’enfant, d’une chimiothérapie néo-adjuvante dont
I’objectif principal reste la réduction du volume tumoral permettant un
traitement local ultérieur moins dangereux et carcinologiquement satisfaisant.
La chimiothérapie premicre permet également d’apprécier la réponse tumorale
au traitement, dont I’importance pronostique va conditionner la stratégie
thérapeutique ultérieure. La chimiothérapie adjuvante, délivrée chez un enfant
sans maladie résiduelle apparente aprés un traitement local ou locorégional, a

pour but de prévenir la survenue et/ou de traiter d’éventuelles localisations

secondaires(167,168).
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La consultation de la littérature ne permet pas d’identifier clairement le
choix de chimiothérapie le plus opportun en raison de 1’absence d’homogéniété
des traitements. En effet, les problémes nosologiques relatifs a 1’histogénése du
pneumoblastome expliquent que les équipent médicales soient tentées de traiter
cette tumeur par assimilation avec les sarcomes des tissus mous, ou avec les
tumeurs de wilms. Elles utilisent des cytostatiques qui ont fait leurs preuves
dans le traitement de ces tumeurs, sous la forme d’association intégrante en
alternance des antitubulines (vincristine, ¢étoposide), des alkylants
(cyclophosphamide, ifosfamide, CCNU, cisplatine, carboplatine, des intercalants
(adriamycine, ¢épirubicine, actinomycine D) et des antibiotiques

radiomimétiques (bléomycine) (40, 169,170).

La polychimiothérapie est utilisée soit en traitement complémentaire de la
chirurgie, associée ou non a la radiothérapie, soit en premiére intention en cas de

tumeur diffuse ou métastatique d’emblée(40,170).

Dans notre étude, la polychimiothérapie a été utilisée en complément de la
chirurgie chez 2 malades, elle a été envisagée d’€tre instaurer en premicre
intention chez le troisitme malade qui est décédé avant sa cure de

chimiothérapie.
La revue de la littérature fait apparaitre qu’avec une polychimiothérapie,
une réponse tumorale sans récidive est obtenue dans 30a 40% des cas (40).
b) La radiothérapie :

Le traitement par la radiothérapie est généralement entrepris alors que la
tumeur est évoluée ou étendue ou lors des récidives, elle peut entrainer une

régréssion partielle temporaire en post opératoire. Elle est communément
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utilisée en cas d’extension locorégionale, dans les cas inopérables dans 1’espoir
d’obtenir une stabilisation provisoire et pour les tumeurs dont le diamétre est

supérieur a Scm (38 ,171).
¢) Traitement future :

Dans les traitements en cours d'étude, il y a la recherche d'inhibiteurs
sélectifs du CDI117 qui est un récepteur transmembranaire pour le facteur de
croissance SCF. Un tissu pulmonaire sain n'exprime pas de CD117. Le role du
CD117 est non seulement la stimulation de la croissance cellulaire mais aussi la
prévention de l'apoptose dans différentes tumeurs. Le blocage sélectif, comme

par exemple par le STI571, pourrait représenter une option thérapeutique
rationnelle (39,172).

2.3 Tératome mature :

Le traitement du tératome mature du médiastin est exclusivement
chirurgical. Il importe de faire la preuve du caractére bénin d’une part et mature
d’autre part, de la tumeur en raison de la possibilité d’existence d’un contingent
malin ou immature(173) .C’est dire 1’obligation pour le pathologiste d’analyser

largement la tumeur.
2.4 Malformations pulmonaires :
L’abstention thérapeutique :

Une grande controverse persiste concernant la décision d’opérer ou non un
ELG (174, 175, 176, 177). Pour un patient symptomatique, la lobectomie est
indiquée immédiatement apres le diagnostic. Pour les Iésions localisées, la
segmentectomie suffit. Quand aux patients asymptomatiques ou légerement
symptomatiques, la chirurgie peut étre différée. L’intervention est retardée en
fonction du degré des symptomes et de leur apparition. L’abstention est parfois
méme préférée (174, 175,178).
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VII. Evolution et pronostic :
» Neuroblastome :

Vu la diversité histologique et les particularités cliniques et évolutives du
neuroblastome, plusieurs classifications ont été proposées, afin de permettre une
meilleure approche thérapeutique de la maladie, la plus couramment employée
en France est celle de I’International Neuroblastoma Staging System. Le stade
4S ou 4 Spécial a ¢été indivudialisé pour caractériser certaines formes

métastatiques du nourisson, paradoxalement de bon pronostic.

Les facteurs pronostiques majeurs sont :1’age au diagnostic(bon pronostic
des formes survenant avant 12 mois),le stade(bon pronostic des stades 1,2 et
4S),et I’amplification de ’oncogene N-myc(>10 copies) sur I’ADN des cellules
tumorales .Environ 25 a 30 % des NB sont N-myc amplifiés.le site métastasique
n’est pas un facteur pronostique indépendant,mais les atteintes ostéo-
médullaires,cranio-orbitaires,pleuro-pulmonaires ou cérébro-méningées sont
associées aux formes de mauvais pronostic.A I’inverse ,les localisations
hépatiques et surtout cutanées,classiquement observées dans les stades 4S,sont

associé¢es a une meilleure survie(179).

Les neuroblastomes possedent la propriété de maturer spontanément ou
sous traitement avec une évolution considérée par la suite comme favorable. F.A
Hayes et al rapportent en 1989 plusieurs cas de patients présentant un
ganglioneurome. Sur une série de 11 patients, 5 patients ont un neuroblastome
qui a maturé apres chimiothérapie ou radiothérapie. Quatre de ces patients sont
métastatiques au diagnostic, et le traitement initial ne permet pas une régression

tumorale mais une stabilisation de la maladie
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Pour les patients atteints de neuroblastomes métastatiques, la plupart des
rechutes surviennent dans les deux années qui suivent le diagnostic, cependant

plusieurs publications rapportent des cas isolés de rechutes tardives.
Les patients 4gés de moins d’un an ont un meilleur pronostic.
» Pleuropneumoblastome :

Concernant le pronostic des pleuropneumoblastomes, dans la plus part des
études le pronostic est mauvais. MORALES note 26 % de survie a deux ans.
D’apres les analyses de GIRON et MORALES, certains facteurs influencent le
pronostic comme le jeune age, la taille de la tumeur supérieure a cingq

centimetres, 1’envahissement lymphatique et la présence de métastases (5-10)

(38,59).

La survenue de métastases est souvent retrouvée est aggrave le pronostic,
ces métastases sont essentiellement hépatique, cérébrale et osseuses(49,47).

Cependant certains facteurs de bon pronostic peuvent étre émis, a savoir :(59)
* Le sexe féminin
= La petite taille de la tumeur
= [’absence de métastases

Dans I’étude de Priest et al. en 1997, la survie globale a cinq ans était de
83% pour les PPB de type I et de 42 % pour les PPB de types II et III.
L’expérience frangaise retrouve les mémes tendances avec 100 % de survie
globale dans les PPB de type I et 48 % dans les PPB de types II et III (figure 3).
Cela a été confirmé par I’IPPBR qui décrit une survie globale a cinq ans de 85 a

90 % dans les PPB de type I et de 45 a 60 %dans les PPB de types II et 1T (180).
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Parmi les autres facteurs pronostiques rapportés, on retrouve, la taille initiale de

la tumeur, 1’envahissement extrapulmonaire et la qualit¢ de [’exérese

chirurgicale (181, 182).

A travers ces différents travaux, il apparait clairement que les PPB de type
I qui restent localisés et dont le traitement principal est la chirurgie sont de
meilleur pronostic que les PPB de types II et III qui sont souvent des tumeurs
volumineuses avec parfois une extension locorégionale et/ou métastatique et

dont le traitement chirurgical est plus délicat.
» Tératome mature :

Le pronostic des tératomes matures du médiastin est excellent apres
résection complete(183,184) ).Les récidives sont exceptionnelles, liées surtout
a une résection incomplete et peuvent survenir sous une forme tumorale bénigne

ou rarement maligne(185,186)
» Malformations pulmonaires :

L’évolution spontanée des kystes bronchogéniques est gravissime.
L’histoire naturelle du kyste bronchogéniques est dominée par I’augmentation

de son volume et la surinfection du liquide intrakystique.

Les KB, surtout médiastinaux, sont placés de telle maniére qu’ils seront tot
ou tard symptomatiques. Leur évolution dans le temps reste imprévisible mais il
est rare qu’ils demeurent muets.Le pronostic est en général excellent, mais une
surveillance est utile, surtout lorsque le kyste a provoqué une trachéomalacie

localisée
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Les formes néonatales aigues de ’ELG sont assez fréquentes, avec une
détresse devenant rapidement trés compressive et tres sévere. Il existe beaucoup
plus rarement des formes asymptomatiques découvertes chez 1’enfant, voire
I’adulte. Apres traitement chirurgical, 1’évolution est favorable, la croissance du

poumon restant peut atteindre 90%.(153,154)
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Les masses thoraciques sont rares chez I’enfant, elles peuvent présenter
une symptomatologie d’emprunt, cause de diagnostic tardif, étre totalement
asymptomatiques ou bien elles peuvent, du fait de leur caractére compressif,
imposer une prise en charge urgente. La localisation ainsi que 1’age de I’enfant

oriente le diagnostic étiologique.

Méme si la radiologie joue un rdle important pour le diagnostic
topographique, la clinique, la biologie et I’anatomopathologie gardent une place

importante pour le diagnostic étiologique.

En effet, la conjugaison des données cliniques (age et symptomatologie),
de la localisation topographique, des données de 1’imagerie, de la biologie et des
données de 1’examen anatomopathologique permet de poser un diagnostic

précis.
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RESUME

Titre : Les masses thoraciques chez ’enfant : prise en charge chirurgicale
(a propos de 34 cas)

Auteur : KARARA Assia

Mots clés : Masse thoracique, enfant, traitement chirurgical.

Les masses thoraciques chez I’enfant sont rares, d’étiologies diverses, avec une
fréquence qui varie en fonction de 1’age. Elles peuvent étre en rapport avec une
pathologie bénigne mais le plus souvent elles sont liées a une affection maligne avec
mise en jeu du pronostic vital du patient. La démarche diagnostique doit étre
multidisciplinaire pour aboutir a la topographie et a la nature de la masse pour mieux
adapter le traitement.

Notre travail est une étude rétrospective réalisée au sein du service de chirurgie A
pédiatrique de 1’hopital d’enfant du CHU Ibn Sina de Rabat, en collaboration avec le
service d’hémato-oncologie pédiatrique du méme hopital, étalée sur une période
comprise entre octobre 2008 et octobre 2013 .il recouvre 34 patients présentant une
masse thoracique.

Sur le plan épidémiologique, 1’age de nos patients au moment du diagnostic
variait entre 5 mois et 11,5 ans, on notait une prédominance féminine avec un sexe
ratio de 0,47.

La symptomatologie était polymorphe: des symptdmes respiratoires,
neurologiques, abdominaux, généraux, des symptomes relatifs aux métastases,
douleur thoracique.

L’imagerie par la radiographie, I’échographie et la tomodensitométrie thoracique
avait un grand intérét dans la démarche diagnostique.

L’examen anatomo-pathologique de la masse a été réalis€ chez 76% des cas et il
a confirmé le diagnostic chez tous ces malades.

Vingt six de nos malades ont bénéficié d’une cure chirurgicale, exclusive ou
associée a d’autres moyens thérapeutiques.

L’évolution était favorable chez 17 patients, les patients qui ont rechuté étaient
au nombre de 3, ceux qui sont décédés étaient au nombre de 4, les autres avaient une
¢volution inconnue.
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SUMMARY

Title: The thoracic masses in children: surgical management (about 34 cases)
Author: KARARA Assia.
Keywords: Mass chest, child, surgical treatment.

Chest masses are rare in children, the etiologies are various, with a frequency that
varies according to age. They may be related to benign disease but more often they are
related to malignancy with a menace for life-threatening to the patient. The diagnostic
approach should be multidisciplinary, leading to the topography and nature of the mass
to better tailor treatment.

Our work is a retrospective study in the pediatric department surgery A of the
children’s hospital CHU Ibn Sina Rabat in collaboration with the pediatric hematology
-oncology service of the same hospital over a period between October 2008 and
October 2013. It covers 34 patients with thoracic mass.

Epidemiologically, the age of our patients at diagnosis ranged from 5 months to
11.5 years .There was a marked female predominance with a sex ratio of 0.47.

The symptoms were polymorphous: respiratory, neurological, abdominal and
general symptoms, symptoms related to metastases, chest pain.

X-ray imaging, ultrasound and CT scan had a great interest in the diagnostic
approach.

Histological study was performed in 76% of cases and confirmed the diagnosis in
all these patients.

Twenty six of our patients underwent surgery, exclusively or in combination with
other therapeutic means cure.

The outcome was favorable in 17 patients, patients who relapsed were 3 in
number, those who died were among 4, and the other had an unknown evolution.
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malades sera mon premier but.
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Les médecins seront mes freres.

Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune
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