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ANNEE: 2011 THESE N°:

PNEUMOBLASTOME CHEZ L’ENFANT
& PROPOS DE 3 CAS

THESE

PAR

Mlle Sanae BENSAOUD
Née le 07 Mars 1985 a Rabat

Hour ['Obtention du Boctorat en Medecine

MOTS CLES: Pneumoblastome — Tumeur pulmonaire — Enfant.
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UNIVERSITE MOHAMMED V- SOUISSI
FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE - RABAT

DOYENS HONORAIRES :

1962 — 1969 : Docteur Abdelmalek FARAJ

1969 — 1974 : Professeur Abdellatif BERBICH
1974 - 1981 : Professeur Bachir LAZRAK

1981 — 1989 : Professeur Taieb CHKILI

1989 — 1997 : Professeur Mohamed Tahar ALAQOUI
1997 — 2003 : Professeur Abdelmajid BELMAHI

ADMINISTRATION :

Doyen : Professeur Najia HAJJAJ

Vice Doyen chargeé des Affaires Académiques et estudiantines
Professeur Mohammed JIDDANE

Vice Doyen chargeé de la Recherche et de la Coopération
Professeur Ali BENOMAR

Vice Doyen charge des Affaires Spécifiques a la Pharmacie
Professeur Yahia CHERRAH

Secrétaire Général : Mr. El Hassane AHALLAT

PROFESSEURS :

Février, Septembre, Décembre 1973
1. Pr. CHKILI Taieb

Neuropsychiatrie

Janvier et Décembre 1976
2. Pr. HASSAR Mohamed

Pharmacologie Clinique

Mars, Avril et Septembre 1980
3. Pr. EL KHAMLICHI Abdeslam

Neurochirurgie

4.  Pr. MESBAHI Redouane Cardiologie

Mai et Octobre 1981

5.  Pr. BOUZOUBAA Abdelmajid Cardiologie

6. Pr. EL MANOUAR Mohamed Traumatologie-Orthopédie
7. Pr. HAMANI Ahmed* Cardiologie

8. Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajih Chirurgie Cardio-Vasculaire
9.  Pr. SBIHI Ahmed Anesthésie —Réanimation
10. Pr. TAOBANE Hamid* Chirurgie Thoracique

Mai et Novembre 1982

11. Pr

. ABROUQ Ali*

12. Pr. BENOMAR M’hammed

Oto-Rhino-Laryngologie
Chirurgie-Cardio-Vasculaire



13. Pr. BENSOUDA Mohamed

14. Pr. BENOSMAN Abdellatif

15. Pr. LAHBABI ép. AMRANI Naima
Novembre 1983

16. Pr. ALAOUI TAHIRI Kébir*

17. Pr. BALAFREJ Amina

18. Pr. BELLAKHDAR Fouad

19. Pr. HAJJAJ ép. HASSOUNI Najia
20. Pr. SRAIRI Jamal-Eddine

Décembre 1984

21. Pr. BOUCETTA Mohamed*

22. Pr. EL GUEDDARI Brahim El Khalil
23. Pr. MAAOUNI Abdelaziz

24. Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi

25. Pr. NAJI M’Barek *

26. Pr. SETTAF Abdellatif

Novembre et Décembre 1985

27. Pr. BENJELLOUN Halima

28. Pr. BENSAID Younes

29. Pr. EL ALAOUI Faris Moulay EI Mostafa
30. Pr. IHRAI Hssain *

31. Pr. IRAQI Ghali

32. Pr. KZADRI Mohamed

Janvier, Février et Décembre 1987

33.  Pr. AJANA Ali

34. Pr. AMMAR Fanid

35. Pr. CHAHED OUAZZANI Houria ép. TAOBANE
36. Pr. EL FASSY FIHRI Mohamed Taoufiq
37. Pr. EL HAITEM Naima

38. Pr. EL MANSOURI Abdellah*

39. Pr. EL YAACOUBI Moradh

40. Pr. ESSAID EL FEYDI Abdellah

41. Pr. LACHKAR Hassan

42. Pr. OHAYON Victor*

43. Pr. YAHYAOUI Mohamed

Décembre 1988

44. Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib
45. Pr. DAFIRI Rachida

46. Pr. FAIK Mohamed

47. Pr. HERMAS Mohamed

Anatomie
Chirurgie Thoracique
Physiologie

Pneumo-phtisiologie
Pédiatrie
Neurochirurgie
Rhumatologie
Cardiologie

Neurochirurgie
Radiothérapie

Médecine Interne
Anesthésie -Réanimation
Immuno-Hématologie
Chirurgie

Cardiologie
Pathologie Chirurgicale
Neurologie

Stomatologie et Chirurgie Maxillo-Faciale

Pneumo-phtisiologie
Oto-Rhino-laryngologie

Radiologie

Pathologie Chirurgicale
Gastro-Entérologie
Pneumo-phtisiologie
Cardiologie
Chimie-Toxicologie Expertise
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Médecine Interne
Médecine Interne
Neurologie

Chirurgie Pédiatrique
Radiologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie



48. Pr. TOLOUNE Farida*

Décembre 1989 Janvier et Novembre 1990
49. Pr. ADNAOUI Mohamed

50. Pr. AOUNI Mohamed

51. Pr. BENAMEUR Mohamed*

52. Pr. BOUKILI MAKHOUKHI Abdelali
53. Pr. CHAD Bouziane

54. Pr. CHKOFF Rachid

55. Pr. FARCHADO Fouzia ép.BENABDELLAH
56. Pr. HACHIM Mohammed*

57. Pr. HACHIMI Mohamed

58. Pr. KHARBACH Aicha

59. Pr. MANSOURI Fatima

60. Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda
61. Pr. SEDRATI Omar*

62. Pr. TAZI Saoud Anas

Février Avril Juillet et Décembre 1991
63. Pr. ALHAMANY Zaitounia

64. Pr. ATMANI Mohamed*

65. Pr. AZZOUZI Abderrahim

66. Pr. BAYAHIA Rabéa ép. HASSAM
67. Pr. BELKOUCHI Abdelkader

68. Pr. BENABDELLAH Chahrazad
69. Pr. BENCHEKROUN BELABBES Abdellatif
70. Pr. BENSOUDA Yahia

71. Pr. BERRAHO Amina

72. Pr.BEZZAD Rachid

73.  Pr. CHABRAOUI Layachi

74. Pr. CHANA EIl Houssaine*

75. Pr. CHERRAH Yahia

76. Pr. CHOKAIRI Omar

77. Pr. FAJRI Ahmed*

78. Pr. JANATI Idrissi Mohamed*

79. Pr. KHATTAB Mohamed

80. Pr. NEJMI Maati

81. Pr. OUAALINE Mohammed*

82. Pr. SOULAYMANI Rachida ép.BENCHEIKH
83. Pr. TAOUFIK Jamal

Décembre 1992

84. Pr. AHALLAT Mohamed
85. Pr. BENOUDA Amina
86. Pr. BENSOUDA Adil

Médecine Interne

Médecine Interne
Médecine Interne
Radiologie

Cardiologie

Pathologie Chirurgicale
Pathologie Chirurgicale
Pédiatrique
Médecine-Interne
Urologie

Gynecologie -Obstétrique
Anatomie-Pathologique
Neurologie
Dermatologie
Anesthésie Réanimation

Anatomie-Pathologique
Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Néphrologie

Chirurgie Générale
Hématologie

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

Chirurgie Générale
Pédiatrie
Anesthésie-Réanimation
Médecine Préventive, Santé Publique et Hygiene
Pharmacologie

Chimie thérapeutique

Chirurgie Générale
Microbiologie
Anesthésie Réanimation



87.
88.
89.
90.
91.
92.
93.
94.
95.
96.
97.
98.
99.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
. JIDDANE Mohamed
Pr.
Pr.
Pr.

Pr

BOUJIDA Mohamed Najib
CHAHED OUAZZANI Laaziza
CHRAIBI Chafig

DAOUDI Rajae

DEHAYNI Mohamed*

EL HADDOURY Mohamed
EL OUAHABI Abdessamad
FELLAT Rokaya

GHAFIR Driss*

OUAZZANI TAIBI Med Charaf Eddine
TAGHY Ahmed
ZOUHDI Mimoun

Mars 1994

100.
101.
102.
103.
104.
105.
106.
107.
108.
109.
110.
111.
112.
113.
114.
115.
116.
117.
118.
119.
120.
121.
122.
123.
124.
125.
126.

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.

AGNAOU Lahcen

AL BAROUDI Saad
BENCHERIFA Fatiha
BENJAAFAR Noureddine
BENJELLOUN Samir

BEN RAIS Nozha

CAOUI Malika

CHRAIBI Abdelmijid

EL AMRANI Sabah ép. AHALLAT
EL AOUAD Rajae

EL BARDOUNI Ahmed

EL HASSANI My Rachid

EL IDRISSI LAMGHARI Abdennaceur
EL KIRAT Abdelmajid*
ERROUGANI Abdelkader
ESSAKALI Malika

ETTAYEBI Fouad

HADRI Larbi*

HASSAM Badredine

IFRINE Lahssan

JELTHI Ahmed

MAHFOUD Mustapha

MOUDENE Ahmed*

OULBACHA Said

RHRAB Brahim

SENOUCI Karima ép. BELKHADIR
SLAOQOUI Anas

Radiologie
Gastro-Entérologie
Gynecologie Obstétrique
Ophtalmologie
Gynecologie Obstétrique
Anesthésie Réanimation
Neurochirurgie
Cardiologie

Médecine Interne
Anatomie

Gynecologie Obstétrique
Chirurgie Générale
Microbiologie

Ophtalmologie

Chirurgie Générale
Ophtalmologie
Radiothérapie

Chirurgie Générale
Biophysique

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

Médecine Interne

Chirurgie Cardio- Vasculaire
Chirurgie Générale
Immunologie

Chirurgie Pédiatrique
Médecine Interne
Dermatologie

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

Chirurgie Cardio-Vasculaire



Mars 1994

127. Pr. ABBAR Mohamed*

128. Pr. ABDELHAK M’barek

129. Pr. BELAIDI Halima

130. Pr. BRAHMI Rida Slimane
131. Pr. BENTAHILA Abdelali

132. Pr. BENYAHIA Mohammed Ali
133. Pr. BERRADA Mohamed Saleh
134. Pr. CHAMI llham

135. Pr. CHERKAOUI Lalla Ouafae
136. Pr. EL ABBADI Najia

137. Pr. HANINE Ahmed*

138. Pr. JALIL Abdelouahed

139. Pr. LAKHDAR Amina

140. Pr. MOUANE Nezha

Mars 1995

141. Pr. ABOUQUAL Redouane
142. Pr. AMRAOUI Mohamed
143. Pr. BAIDADA Abdelaziz

144. Pr. BARGACH Samir

145. Pr. BEDDOUCHE Amoqrane*
146. Pr. BENAZZOUZ Mustapha
147. Pr. CHAARI Jilali*

148. Pr. DIMOU M’barek*

149. Pr. DRISSI KAMILI Mohammed Nordine*

150. Pr. EL MESNAOQUI Abbes

151. Pr. ESSAKALI HOUSSYNI Leila
152. Pr. FERHATI Driss

153. Pr. HASSOUNI Fadil

154. Pr. HDA Abdelhamid*

155. Pr. IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed
156. Pr. IBRAHIMY Wafaa

157. Pr. MANSOURI Aziz

158. Pr. OUAZZANI CHAHDI Bahia
159. Pr. RZIN Abdelkader*

160. Pr. SEFIANI Abdelaziz

161. Pr. ZEGGWAGH Amine Ali

Décembre 1996

162. Pr. AMIL Touriya*

163. Pr. BELKACEM Rachid

164. Pr. BELMAHI Amin

165. Pr. BOULANOUAR Abdelkrim

166. Pr. EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan

Urologie

Chirurgie — Pédiatrique
Neurologie

Gynecologie Obstétrique
Pédiatrie

Gynecologie — Obstétrique
Traumatologie — Orthopédie
Radiologie

Ophtalmologie
Neurochirurgie

Radiologie

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Réanimation Médicale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique
Urologie
Gastro-Entérologie
Médecine Interne
Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale
Oto-Rhino-Laryngologie
Gynécologie Obstétrique
Meédecine Préventive, Santé Publique et Hygiene
Cardiologie

Urologie

Ophtalmologie
Radiothérapie
Ophtalmologie
Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale
Génétique

Réanimation Médicale

Radiologie

Chirurgie Pédiatrie

Chirurgie réparatrice et plastique
Ophtalmologie

Chirurgie Générale



167.
168.
169.
170.
171.
172.
173.
174.
175.

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. EL MELLOUKI Quafae*

. GAOUZI Ahmed

. MAHFOUDI M’barek*

. MOHAMMADINE EL Hamid
. MOHAMMADI Mohamed

. MOULINE Soumaya

. OUADGHIRI Mohamed

. OUZEDDOUN Naima

. ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997

176.
177.
178.
179.
180.
181.
182.
183.
184.
185.
186.
187.
188.
189.
190.
191.
192.
193.
194.
195.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ALAMI Mohamed Hassan
BEN AMAR Abdesselem
BEN SLIMANE Lounis
BIROUK Nazha
BOULAICH Mohamed
CHAOUIR Souad*
DERRAZ Said

ERREIMI Naima
FELLAT Nadia
GUEDDARI Fatima Zohra
HAIMEUR Charki*
KANOUNI NAWAL
KOUTANI Abdellatif
LAHLOU Mohamed Khalid
MAHRAOQUI CHAFIQ
NAZI M’barek*
OUAHABI Hamid*

SAFI Lahcen*

TAOUFIQ Jallal

YOUSFI MALKI Mounia

Novembre 1998

196.
197.
198.
199.
200.
201.
202.
203.
204.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AFIFI RAJAA

AIT BENASSER MOULAY Ali*
ALOUANE Mohammed*
BENOMAR ALI

BOUGTAB Abdesslam

ER RIHANI Hassan
EZZAITOUNI Fatima

KABBAJ Najat

LAZRAK Khalid ( M)

Novembre 1998

205. Pr. BENKIRANE Majid*

Parasitologie

Pédiatrie

Radiologie

Chirurgie Générale
Médecine Interne
Pneumo-phtisiologie
Traumatologie-Orthopédie
Néphrologie

Cardiologie

Gynécologie-Obstétrique
Chirurgie Générale
Urologie

Neurologie

O.RL.

Radiologie
Neurochirurgie

Pédiatrie

Cardiologie

Radiologie

Anesthésie Réanimation
Physiologie

Urologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Cardiologie

Neurologie

Anesthésie Réanimation
Psychiatrie

Gynécologie Obstétrique

Gastro-Entérologie
Pneumo-phtisiologie
Oto-Rhino-Laryngologie
Neurologie

Chirurgie Générale
Oncologie Medicale
Néphrologie

Radiologie

Traumatologie Orthopédie

Hématologie



206. Pr. KHATOURI ALI*
207. Pr. LABRAIMI Ahmed*

Janvier 2000

208.
209.
210.
211.
212.
213.
214.
215.
216.
217.
218.
219.
220.
221.
222.
223.
224.
225.
226.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABID Ahmed*

AIT OUMAR Hassan

BENCHERIF My Zahid

BENJELLOUN DAKHAMA Badr.Sououd
BOURKADI Jamal-Eddine

CHAOQUI Zineb

CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer
ECHARRAB El Mahjoub

EL FTOUH Mustapha

EL MOSTARCHID Brahim*

EL OTMANYAzzedine

GHANNAM Rachid

HAMMANI Lahcen

ISMAILI Mohamed Hatim

ISMAILI Hassane*

KRAMI Hayat Ennoufouss
MAHMOUDI Abdelkrim*
TACHINANTE Rajae

TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

227.
228.
229.
230.
231.
232.
233.
234.
235.
236.
237.
238.
239.
240.
241.
242.
243.
244,
245.
246.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AIDI Saadia

AIT OURHROUI Mohamed
AJANA Fatima Zohra
BENAMR Said
BENCHEKROUN Nabiha
CHERTI Mohammed
ECH-CHERIF EL KETTANI Selma
EL HASSANI Amine

EL IDGHIRI Hassan

EL KHADER Khalid

EL MAGHRAOQOUI Abdellah*
GHARBI Mohamed EIl Hassan
HSSAIDA Rachid*
LACHKAR Azzouz
LAHLOU Abdou

MAFTAH Mohamed*
MAHASSINI Najat
MDAGHRI ALAQUI Asmae
NASSIH Mohamed*

ROUIMI Abdelhadi

Cardiologie
Anatomie Pathologique

Pneumophtisiologie
Pédiatrie
Ophtalmologie
Pédiatrie
Pneumo-phtisiologie
Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie
Neurochirurgie
Chirurgie Générale
Cardiologie

Radiologie
Anesthésie-Réanimation
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Médecine Interne

Neurologie

Dermatologie

Gastro-Entérologie

Chirurgie Générale

Ophtalmologie

Cardiologie

Anesthésie-Réanimation

Pédiatrie

Oto-Rhino-Laryngologie

Urologie

Rhumatologie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Anesthésie-Réanimation

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Neurochirurgie

Anatomie Pathologique

Pédiatrie

Stomatologie Et Chirurgie Maxillo-Faciale
Neurologie



Décembre 2001

247.
248.
249.
250.
251.
252.
253.
254.
255.
256.
257.
258.
259.
260.
261.
262.
263.
264.
265.
266.
267.
268.
269.
270.
271.
272.
273.
274.
275.
276.
277.
278.
279.
280.
281.
282.
283.
284.
285.
286.
287.
288.
289.
290.

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.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABABOU Adil

AQOUAD Aicha

BALKHI Hicham*
BELMEKKI Mohammed
BENABDELJLIL Maria
BENAMAR Loubna
BENAMOR Jouda
BENELBARHDADI Imane
BENNANI Rajae
BENOUACHANE Thami
BENYOUSSEF Khalil
BERRADA Rachid
BEZZA Ahmed*
BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
BOUHOUCH Rachida
BOUMDIN EIl Hassane*
CHAT Latifa
CHELLAOUI Mounia
DAALI Mustapha*
DRISSI Sidi Mourad*

EL HAJOUI Ghziel Samira
EL HIURI Ahmed

EL MAAQILI Moulay Rachid
EL MADHI Tarik

EL MOUSSAIF Hamid
EL OUNANI Mohamed
EL QUESSAR Abdeljlil
ETTAIR Said

GAZZAZ Miloudi*
GOURINDA Hassan
HRORA Abdelmalek
KABBAJ Saad

KABIRI EL Hassane*
LAMRANI Moulay Omar
LEKEHAL Brahim
MAHASSIN Fattouma*
MEDARHRI Jalil
MIKDAME Mohammed*
MOHSINE Raouf
NABIL Samira

NOUINI Yassine
OUALIM Zouhir*
SABBAH Farid

SEFIANI Yasser

Anesthésie-Réanimation
Cardiologie
Anesthésie-Réanimation
Ophtalmologie
Neurologie

Néphrologie
Pneumo-phtisiologie
Gastro-Enterologie
Cardiologie

Pédiatrie

Dermatologie
Gynecologie Obstétrique
Rhumatologie

Anatomie

Cardiologie

Radiologie

Radiologie

Radiologie

Chirurgie Générale
Radiologie

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

Pédiatrie
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique
Chirurgie Générale
Anesthésie-Réanimation
Chirurgie Thoracique
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Médecine Interne
Chirurgie Générale
Hématologie Clinique
Chirurgie Générale
Gynecologie Obstétrique
Urologie

Néphrologie

Chirurgie Générale
Chirurgie Vasculaire Périphérique



291. Pr. TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia
292. Pr. TAZI MOUKHA Karim

Décembre 2002

293. Pr. AL BOUZIDI Abderrahmane*
294. Pr. AMEUR Ahmed *

295. Pr. AMRI Rachida

296. Pr. AOURARH Aziz*

297. Pr. BAMOU Youssef *

298. Pr. BELMEJDOUB Ghizlene*
299. Pr. BENBOUAZZA Karima

300. Pr. BENZEKRI Laila

301. Pr. BENZZOUBEIR Nadia*

302. Pr. BERNOUSSI Zakiya

303. Pr. BICHRA Mohamed Zakariya
304. Pr. CHOHO Abdelkrim *

305. Pr. CHKIRATE Bouchra

306. Pr. EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair
307. Pr. EL ALJ Haj Ahmed

308. Pr. EL BARNOUSSI Leila

309. Pr. EL HAOURI Mohamed *
310. Pr. EL MANSARI Omar*

311. Pr. ES-SADEL Abdelhamid

312. Pr. FILALI ADIB Abdelhai

313. Pr. HADDOUR Leila

314. Pr. HAJJI Zakia

315. Pr. IKEN Ali

316. Pr. ISMAEL Farid

317. Pr. JAAFAR Abdeloihab*

318. Pr. KRIOULE Yamina

319. Pr. LAGHMARI Mina

320. Pr. MABROUK Hfid*

321. Pr. MOUSSAOUI RAHALI Driss*
322. Pr. MOUSTAGHFIR Abdelhamid*
323. Pr. MOUSTAINE My Rachid
324. Pr. NAITLHO Abdelhamid*

325. Pr. OUJILAL Abdelilah

326. Pr. RACHID Khalid *

327. Pr. RAISS Mohamed

328. Pr. RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*
329. Pr. RHOU Hakima

330. Pr. SIAH Samir *

331. Pr. THIMOU Amal

332. Pr. ZENTAR Aziz*

333. Pr. ZRARA Ibtisam*

Pédiatrie
Urologie

Anatomie Pathologique
Urologie

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

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Chirurgie Pédiatrique
Urologie

Gynécologie Obstétrique
Dermatologie

Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie
Ophtalmologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Traumatologie Orthopédie
Pédiatrie

Ophtalmologie
Traumatologie Orthopédie
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie
Traumatologie Orthopédie
Médecine Interne
Oto-Rhino-Laryngologie
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Générale
Pneumophtisiologie
Néphrologie

Anesthésie Réanimation
Pédiatrie

Chirurgie Générale
Anatomie Pathologique



PROFESSEURS AGREGES :

Janvier 2004

334. Pr. ABDELLAH El Hassan

335. Pr. AMRANI Mariam

336. Pr. BENBOUZID Mohammed Anas
337. Pr. BENKIRANE Ahmed*
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Les pneumoblastomes sont des tumeurs du blasteme qui occupent dans le
groupe des tumeurs dysembryoplasiques une place a part a coté des harmatomes

et des dysembryomes.

Elles sont définies comme des néoformations constituées par des nappes
cellulaires indifférienciées qui présentent la potentialit¢ d’un blastéme
embryonnaire, en donnant naissance a des structures plus ou moins évoluée mais
toujours trés évocatrices du tissu ou de 1’organe qui, a 1’état normal, dérive de ce

blasteme .

Ce sont de tumeurs dotées en régle générale d’une haute malignité ,elles se

manifestent, pour la plupart, dans les premicres années de 1’existence.

Durant la vie embryonnaire, ce blasteme pulmonaire participe a la

formation :

eDu tissu épithélial, bronchique et alvéolaire dérivé de I’endoderme

eDu tissu mésenchymateux interstitiel, dérivé du mésoderme.

C’est la raison pour laquelle, on I’appelle tumeur mixte et primitive du
poumon ;composée d’une structure mésenchymateuse de type embryonnaire a
forte densité cellulaire et d’une structure épithéliale telle qu’on la retrouve dans

les bronches fcetales.

La premiére description de cette tumeur a été faite par BARRET et
BARNARD dans une observation publiée en 1945 et reprise par BARNARD
dans une publication de 1952.Elle est alors étiquetée « embryome

pulmonaire »[8]

SPENCER en 1961établit [I’analogie de cette tumeur aveC le

néphroblastome et propose le terme de blastome pulmonaire



CAMPESI 1961 :adénosarcome

BOSS 1962 :tumeur mixte embryonnaire
CHITAMBAR et JACOBSON 1969 :sarcome embryonnaire
PILON 1975 et MEINECKE 1976 :tumeur blastemateuse

CAN et COLL 1976,LIEUTAND et BAUEMESTER

1977 :carcinosarcome.

Ces dénominations ont été rattachées secondairement au groupe des

pneumoblastomes.[18,28,34]

Apres un chapitre de rappels embryologique, anatomique et physiologique,
nous allons présenter notre série de pneumoblastome chez 1’enfant colligée au
sein de la clinique chirurgicale « A » de 1’hopital d’enfants de Rabat, entre 2006
et 2010. Nous enchainerons avec une revue large de la littérature ot nous allons

comparer nos résultats avec ceux de la littérature, avant de conclure.



Rappel embryologique

(1,2,3,45)




Le développement pulmonaire prénatal détient une place particuliere par
rapport au développement d'autres organes dans l'organisme. En tant qu'organe
respiratoire, le poumon n'est pas nécessaire au cours de la vie intra-utérine. Il
doit toutefois étre développé au point de pouvoir étre immédiatement
fonctionnel au moment de la naissance. C'est pour cela que le développement
pulmonaire s'étend depuis la période embryonnaire, en passant par la période

feetale, jusqu'apres la naissance (Fig. 1)
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Figure 1 : Eléments clés du développement pulmonaire intra utérin.

A. STADE EMBRYONNAIRE :

Le stade embryonnaire du développement pulmonaire débute avec la
formation d'une gouttiere dans la partie ventrale du pharynx, le sillon
laryngotracheal ou sulcus laryngotrachealis (Environ 28 jours). Aprés quelques



jours, un bourgeon se forme a sa partie distale, il s'agit de I'ébauche
pulmonaire (Environ 30 jours). Lors de sa division consécutive en deux
bourgeons bronchiques primaires (ou bronches souches) (Environ 33 jours), le
bourgeon gauche, plus petit, est presque horizontal, alors que le bourgeon droit
un peu plus grand s'étend parallelement a ['cesophage. Ainsi
I'asymétrie pulmonaire, telle qu'elle est visible a I'dge adulte, est désormais
établie. Les divisions subséquentes des bourgeons endodermiques, a l'origine
des bronches secondaires (ou lobaires), se feront également de maniére inégale.
A droite ils se forment trois bourgeons, alors qu'a gauche ils ne s'en forment que
deux, correspondant aux lobes pulmonaires ultérieurs. Lors de I'étape suivante,
correspondant a la fin de la période embryonnaire, les segments des différents
lobes pulmonaires seront formés. A ce stade les vaisseaux pulmonaires avec

leurs anastomoses definitives se sont également formes.
B. STADE PSEUDO-GLANDULAIRE :

Le poumon ressemble a ce stade de son développement a une glande
tubulo-acineuse. La totalitt ~des voies de  conduction de
I'air jusqu'aux bronchioles terminales seraient mises en place a ce stade (16
ramifications). La voie primordiale de conduction de l'air, lI'arbre trachéo-
bronchique, est initialement revétue d'un épithélium a cellules prismatiques. Ces
cellules sont les précurseurs des cellules épithéliales ciliées et des cellules
sécrétrices. Les premieres cellules épithéliales ciliées ont été mises en évidence
3éme

chez I'nomme au cours de la 1 semaine de gestation .

C'est a la suite des bronchioles terminales, dans la partie respiratoire du
poumon, qu'apparaissent les premiéres cellules pulmonaires spécifiques:

les pneumocytes de type I1. L'épithélium broncho-pulmonaire en développement



commence alors a produire du liquide amniotique qui sera détectable jusqu'a la

naissance.

Dans les voies de conduction de l'air pulmonaire centrale, I'épithélium
commence a se différencier en cellules ciliéeset en cellules en gobelet

Oéme

(caliciformes). Dés la 1 semaine on trouvera en outre du cartilage, ainsi que

de la musculature lisse dans la paroi des bronches.

La différenciation pulmonaire procede en direction centrifuge. De ce fait
certaines régions périphériques gardent encore un épithélium cubique peu
différencié, ce qui est essentiel pour la poursuite de la progression de l'arbre

respiratoire dans le tissu conjonctif avoisinant.

C. STADE CANALICULAIRE :

Si on se tient aux descriptions classiques du développement des différents
stades pulmonaires, les bronchioles terminales donnent naissance au cours de
la phase canaliculaire, aux canalicules ou tubules, constituant la partie
réellement respiratoire du poumon, ou encore le parenchyme pulmonaire.
L'ensemble des unités respiratoires élémentaires dérivant d'une bronchiole
terminale, forme un acinus. Chaque acinus comprend plusieurs générations (3 a
4) de bronchioles respiratoires, prolongées par un canal alvéolaire dont le
bourgeonnement donnera un peu plus tardivement naissance aux sacs
alvéolaires. En admettant que de nombreux segments pulmonaires aient deja
atteint le stade de canal alvéolaire dans la phase pseudo-glandulaire, I'élément
marquant de ce stade canaliculaire est la modification de I'épithélium, ainsi que
du mésenchyme environnant. Le long de l'acinus dérivant de la bronchiole
terminale, le mésenchyme est envahi par un réseau de capillaires formant ainsi

la structure de base pour les futurs échanges gazeux. Lalumiére des



tubules s'élargit et wune partie des cellules épithéliales s'aplatissent.
Les pneumocytes de type Il cubiques se différencient en pneumocytes de type |

pavimenteux.

Une différenciation suffisante des pneumocytes de type Il en pneumocytes
de type I, ainsi que la prolifération des capillaires, marque chez I'homme une
étape importante vers la viabilité du feetus en dehors de I'utérus a partir de la

24°™ semaine de grossesse.

A la fin de la période canaliculaire (Environ 25 semaines), une partie

substantielle du liquide amniotique est produite par I'épithélium pulmonaire.
D. STADE SACCULAIRE :

A l'extrémité distale de chaque division terminale, ils se forment des sacs
alvéolaires aux parois lisses tapissées par des pneumocytes de type | et 1l. Les
septa (septa primaires) entre les sacs alvéolaires sont encore epais a ce stade et
contiennent les réseaux capillaires de deux sacs voisins. Le mésenchyme des
septa est tres riche en cellules, en revanche les fibres de collagene et élastiques
sont encore rares. Cette matrice joue toutefois un réle décisif dans la croissance

et la différenciation de I'épithélium sus-jacent .

A la fin de ce stade les fibroblastes interstitiels commencent avec la
production de matériel extracellulaire dans I'espace inter-canalaire et inter-

sacculaire.
E. STADE ALVEOLAIRE :

Le stade alvéolaire commence a différents moments en fonction des
auteurs. Il est probable qu'au cours des dernieres semaines de grossesse, ils se

forment des nouveaux sacs alvéolaires donnant naissance simultanément



aux premieres alveoles. Ainsi chez le nouveau-né a terme le nombre d'alvéoles
est estimé globalement au tiers des 300 millions alvéoles définitives. Le
développement des alvéoles commence en périphérie et progresse de maniére
centripéte. Le parenchyme formant les septa primaires entre les sacs alvéolaires

est constitué par une double épaisseur de capillaires.

Avant la naissance, les sacs alvéolaires présentent une structure de plus en
plus complexe. Il se forme le long des septa primaires un grand nombre de «
petites poches ». Ces derniéres grandissent rapidement et divisent les sacs
alvéolaires en sous unités plus petites, les alveoles, qui sont délimitées par les
septa secondaires.

Leur nombre s'accroit massivement au cours des six premiers mois de vie.
Cette alvéolisation se poursuivrait dans une moindre mesure jusqu'a la 15°™

année de vie.
F. STRUCTURE DU POUMON ADULTE :

Dans le poumon adulte, on distingue lesvoies de conduction de

I'air des voies respiratoires.

Dans les voies de conduction de lair, toutes les branches de l'arbre
bronchique dont les parois contiennent du cartilage et des glandes séro-
muqueuses sont des bronches. Lorsque les parois sont dépourvues de ces deux

structures, il s'agit de bronchioles.

Selon leur fonction les voies respiratoires sont divisées en une partie

conductrice et une partie respiratoire.



«» Partie conductrice :

/

Aux bronches segmentaires (ou tertiaires), font suite plusieurs
générations de

bronches intersegmentaires (jusqu'a un diamétre d'environ 1mm)
elles sont suivies par les

bronchioles (diametre < 1mm) qui deviennent suite a plusieurs
divisions des

bronchioles terminales (diamétre d'environ 0.4 mm). Ces derniéres
se divisent a leur tour a plusieurs reprises et représentent la partie

terminale des voies de conduction de l'air.

s+ Partie respiratoire :

Les bronchioles terminales vont donner naissance a plusieurs
générations de

bronchioles respiratoires, suivies par plusieurs générations de
canaux alvéolaires, qui se terminent par les

sacs alvéolaires
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Figure 2 : Vue d'ensemble du développement pulmonaire prénatal.
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Rappel anatomique

(6,7,8,9,10)
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Les poumons sont les organes de la respiration, jouent également un role

d’épuration et de protection de I’organisme.

Au nombre de deux, droit et gauche, ils sont situés dans la partie supérieure
de la cage thoracique et sont séparés par le médiastin. La dimension des

poumons varie selon les individus, leur age, leur sexe et I’état respiratoire.

En moyenne, le poumon droit pése 6509, le gauche 550g, leur capacité

moyenne est de 5L.
A. LE POUMON DROIT (Fig. 3):

Il est normalement subdivisé en 3 lobes par la présence de 2 scissures, il

présente 3 faces et 3 bords :

+ La face externe répond a la paroi thoracique,

% La face médiastinale présente le hile dont le recouvrement pleural se
poursuit vers le bas par le ligament triangulaire oblique en bas et en
arriere,

+ La base répond a la coupole diaphragmatique droite.
Le sommet droit entre en rapport avec les organes de la base du cou.

Les bords antérieur et inférieur sont minces, le bord postérieur épais répond

a la gouttiere costovertébrale.

La grande scissure forme un plan a surface hélicoidale obligue en bas et en

avant.

La petite scissure est presque horizontale partant de la partie moyenne de la

grande scissure vers le bord antérieur du poumon.
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1.LE LOBE SUPERIEUR :

Limité par 3 bords, il présente 3 faces triangulaires :

X/

* Une interne, médiastinale, concave d’avant en arriére, présentant
dans son tiers postérieur une gouttiere répondant a la veine cave
superieure.

¢+ Une inférieure scissurale triangulaire.

% Une horizontale la séparant du lobe moyen.

Le lobe supérieur se subdivise en 3 segments : apical, dorsal et ventral.

Chacun divisé en deux sous-segments.
2.LE LOBE MOYEN :

Il présente 4 faces :

e Une supérieure scissurale, en rapport avec la face inférieure du
segment ventrale du lobe supérieur,

e Une externe costale convexe,

e Une inferieure oblique selon le plan de la grande scissure,

e Une interne ou médiastinale concave d’avant en arriére.
Le sommet correspond a I’angle de réunion des faces du lobe moyen.

Le lobe moyen est subdivisé en deux segments : interne ou médial et
externe ou latéral.
3.LE LOBE INFERIEUR :

Il présente 4 faces :

e Une face externe costale,

14



e Une face interne médiastinale en rapport avec le rachis et la veine
cave inférieure,
e Une face antérieure scissurale oblique en bas et en avant,

e Une face inférieure concave.

Le lobe inférieur est divisé en 5 segments : le segment de Nelson ou apical,
le seul a étre subdivisé en 3 sous-segments, le segment termino-basal postérieur,
le segment latéro-basal, le segment ventro-basal ou antérieur, le segment para-

cardiague ou interne.
B. LE POUMON GAUCHE (FIG.3):

Il est divisé en 2 lobes par une scissure tres oblique, il présente 3 faces et 3
bords :

+» La face externe répond a la paroi thoracique,
% La face médiastinale présente le hile, en avant du hile il existe une
dépression répondant au ventricule gauche,

¢ La base est peu moins étendue qu’a droite.
Le sommet gauche est un peu moins élevé que le droit.

Le plan scissural est oblique de haut en bas et d’arri¢re en avant.

1.LE LOBE SUPERIEUR :
Il présente 3 faces :

% Une face externe costovertébrale,
¢ Une face postéro-inférieure scissurale,

++ Une face médiastinale.

15



Il peut étre subdivisé pour des raisons de topographie bronchique et de

drainage veineux en 2 régions :

%+ Le Culmen, équivalent du lobe supérieur droit, présente 3 segments :
apical, dorsal et ventral, chacun est subdivisé en 2 sous-segments.
s Le Lingula équivalent du lobe moyen, comprend 2 segments

supérieur et inférieur.

2.LE LOBE INFERIEUR :
Il est moins volumineux que le droit, il présente 3 faces :

¢ Antérieure scissurale,

% Inférieure diaphragmatique concave,

+ Une face costale.

1l comprend 5 segments :

s Un segment apical(Nelson), plus étendu que son homonyme droit
subdivisé en 3 sous-segments,

% Les quatre segments de la pyramide basale : para-cardiague, ventro-

basal, latéro-basal et termino-basal.
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Figure 3 : Situation des segments a la surface des poumons.

A : de face. B : profil droit. C : profil gauche.

C. CONSTITUANTS DES POUMONS :

A P'mverse de la topographie pulmonaire qui est constante, la distribution
des bronches, des arteres et des veines pulmonaires subit des variations
fréquentes.

1. BRONCHES (Fig.4) :

Les bronches souches (1°® génération) se divisent en bronches lobaires
(2°™  génération), segmentaires (3*™ génération), sous segmentaires (4°™
génération) et ainsi de suite jusqu’a ’alvéole (27 divisions ou générations).

A partir de la 8™ génération, elles perdent leur cartilage et prennent le

nom de bronchioles.
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A partir de la 20°™ génération apparaissent des alvéoles. L’unité
respiratoire centrée par la bronchiole respiratoire correspond au lobule

pulmonaire.

Les divisions de 1’arbre bronchique sont asymétriques. Elles suivent un
mode dichotomique, au niveau des lobes supérieur et moyen, et un mode

monopodique au niveau des lobes inférieurs.
a. BRONCHE SOUCHE DROITE :

Elle nait de la trachée dont elle poursuit la direction en bas, en arriére et en

dehors.
i. BRONCHE LOBAIRE SUPERIEURE DROITE :

Elle nait du flanc externe de la bronche souche droite, elle est courte et

volumineuse, elle trifurque en bronches segmentaires.

ii. BRONCHE INTERMEDIAIRE :

Elle est située entre I’origine de la bronche lobaire supérieure et la bronche

lobaire moyenne.

iii. BRONCHE LOBAIRE MOYENNE :
iv.BRONCHE LOBAIRE INFERIEURE :

Elle n’a pas pratiquement d’individualité puisque la bronche apicale nait de

sa face postérieure.
b. BRONCHE SOUCHE GAUCHE :

Elle est beaucoup plus longue et plus étroite qu’a droite, se détache de la

bronche droite en formant un angle de 70° au niveau de la caréne.
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i. BRONCHE LOBAIRE SUPERIEURE GAUCHE :
Elle est courte mais volumineuse, bifurquant en 2 troncs :

¢ Le tronc supérieur se distribue au culmen, c’est 1’équivalent de la

bronche lobaire supérieure droite, se termine en une bronche ventrale

et un tronc apico-dorsal qui bifurque au bout de 0,5cm.
¢ Le tronc inférieur se distribue a la lingula, équivalent de la bronche

lobaire moyenne droite, qui bifurque au bout de 1cm.

ii. BRONCHE LOBAIRE INFERIEURE GAUCHE :

Elle poursuit la bronche souche gauche, c’est la portion comprise entre

’origine de la lobaire supérieure et I’origine de la bronche de Nelson.
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Figure4: Arbre bronchique de face.( pour la dénomination
des bronches et des segments voir Tableau 1).
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Poumon

Poumon

droit Nom Numero Nom gauche
Apical i Apical
L obe Antérieur 2 Antenieur
SuD&i ou ventral ou ventral Culmen
Posterieur 3 Posterieur
ou dorsal ou dorsal
Latéral 4 Supérieur
ou extemne
Lobe moyen Linguia
Medial 5 Inférieur
ou inteme
Apical ou 6 Apical ou
SUpErieur SUpEnieur
(Netson) (Melson)
Medial ou 7 Medial ou
paracardiaque paracardiaque
Lobeinférieur | Antérieur ou 8 Antérieurou | Lobe inférieur
ventrobasal ventrobasal
Latéral ou 9 Latéral ou
laterobasal laterobazal
Posterieur ou 10 Posterieur ou
terminobasal terminobasal
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2. ARTERES PULMONAIRES :

Elles naissent du tronc de 1’artére pulmonaire a sa terminaison. Ce tronc est

issu de la base du ventricule droit.

Depuis le hile jusqu’a la périphérie, les artéres cheminent en association
étroite avec le systéme bronchique et, comme les bronches, se subdivisent sur le

mode dichotomique. Néanmoins, il existe des branches supplémentaires.

Les divisions des arteres pulmonaires sont donc plus variables que celles
des bronches qu’elles épousent. Des artéres lobaires sont rarement

individualisables et sont remplacées par des arteres segmentaires.

L’artere se ramifie comme la bronche pour former finalement le réseau
péri-alvéolaire.
a. ARTERES DU LOBE SUPERIEUR DROIT :
I. L’ARTERE MEDIASTINALE

Constante et longue de 0,5 a 2cm. Elle nait de la face supérieure de 1’artere
pulmonaire droite juste a son émergence du médiastin. Elle est volumineuse et

se divise en 2 branches : I’artére ventrale médiastinale et le tronc apico-dorsal.
Ii. L’ARTERE DORSALE SCISSURALE

Nait de la face supéro-externe du tronc artériel, passe sous la bronche

ventrale pour rejoindre sa bronche homologue.
lii. LARTERE VENTRALE SCISSURALE

Nait directement de ’artére pulmonaire droite ou par un tronc commun

avec 1’artére dorsale scissurale.
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b. TRONC ARTERIEL INTERMEDIAIRE :

Sa longueur est variable selon 1’existence ou non de branche scissurale.
c. ARTERE DU LOBE MOYEN :

Unique ou double. Sa disposition peut étre complexe.
d. ARTERE LOBAIRE INFERIEURE DROITE :

C’est le nom de ’artére pulmonaire apres la naissance des artéres du lobe

moyen.

% L’artére du segment de Nelson ou artére apicale du lobe inférieur est
la 1% collatérale pour le lobe inférieur.

% Le tronc artériel de la pyramide basale est le nom que prend ’artere
pulmonaire au dessous de la naissance de 1’artére du segment de
Nelson.

% L’artére para-cardiaque, 1% collatérale de la pyramide basale.

«» L’artére ventro-basale nait de la face antéro-externe de 1’artére basale
au dessous de la para-cardiaque.

s L’artére latéro-basale nait au dessous de 1’artére ventro-basale.

% L’artére termino-basale se termine en 2 branches sous- segmentaires
interne et externe.

e. ARTERE PULMONAIRE GAUCHE :

Elle poursuit la direction du tronc de Dl’artére pulmonaire, d’avant en

arriere.
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f. ARTERES DU LOBE SUPERIEUR GAUCHE :
Leur nombre peut varier de 2 a7, la disposition standard consiste en :
% ARTERE MEDIASTINALE ANTERIEURE :

Nait avant que I’artére pulmonaire gauche n’ait croisé le bord supérieur de
la bronche lobaire, se termine en bifurquant en une artére apicale antérieure et
une artére ventrale médiastinale segmentaire et souvent un rameau lingulaire

médiastinal.
< ARTERE MEDIASTINALE POSTERIEURE :

Elle nait 1cm de la précedente, elle donne une artére apicale postérieure et

une artére dorsale médiastinale postérieure.
% ARTERE LINGULAIRE SCISSURALE :
Elle nait en dessous de I’artére du segment de Nelson.

% ARTERE MEDIASTINALE SUPERIEURE :
% DEUX ARTERES LINGULAIRES SCISSURALES :

Le systeme artériel scissural du lobe supérieur peut encore s’enrichir
d’artéres ventrales et dorsales scissurales avec leurs variations éventuelles

propres.
g. ARTERES DU LOBE INFERIEUR GAUCHE :

Elles comprennent les artéres du segment de Nelson et les artéres de la

pyramide basale.
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3. VEINES PULMONAIRES :

Elles sont situées a la périphérie des unités constituant le poumon : lobules,
sous-segments, segments et lobes. Elles sont le meilleur repére des plans de
clivage dans le poumon. Le sang provenant du réseau péri-alvéolaire est collecté
par les veines péri-lobulaires, ces derniéres se groupent en troncs. Les troncs
collecteurs des veines périlobulaires forment les veines péri-segmentaires qui
peuvent appartenir a 3 systemes : inter-sous-segmentaire, inter-segmentaire,

sous-pleural.

Les veines pulmonaires sont avalvulaires et se terminent dans 1’oreillette

gauche.

% La veine pulmonaire supérieure droite: antérieure, répond a la
terminaison de la veine cave supérieure.

% La veine pulmonaire inférieure droite : postérieure et inférieure,
répond a la face postérieure des oreillettes en avant.

% La veine pulmonaire supérieure gauche : plus longue qu’a droite.

% La veine pulmonaire inférieure gauche : postérieure a la bronche
lobaire inférieure, elle est tapissée prés de sa terminaison sur presque
toute son étendue par la séreuse péricardique, contrairement au coté

droit.
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Rappel physiologique

(11,12,13,14)
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La fonction principale du poumon est de permettre des échanges gazeux,
c'est-a-dire a I'oxygene de l'air atmosphérique de pénétrer dans le sang veineux
et au gaz carbonique d'en sortir. En plus de cette fonction hématosique, le
poumon exerce des fonctions d'épuration (élimination des particules pénétrant
dans l'arbre aérien) et des fonctions métaboliques (réle particulier joué par les
cellules endothéliales). La fonction hématosique est assurée d'abord par des
echanges de gaz entre I'air ambiant et les alvéoles (ventilation), puis par le
passage de ces gaz a travers la membrane alvéolocapillaire (diffusion), enfin par

le transport de ces gaz dans le sang (circulation).

Nous allons nous intéressés dans notre rappel sur la premiére étape de la

respiration, a savoir la ventilation pulmonaire.

A. LA VENTILATION :
1. LA MECANIQUE VENTILATOIRE :

La ventilation est a l'origine d'échanges gazeux entre les alvéoles et l'air
ambiant, elle implique qu'il existe un gradient de pression entre les alvéoles et

I'atmospheére.

La pression atmosphériqgue ou barométrique (PB) est prise comme

référence et considérée comme égale a 0 cm H20.

La pression alvéolaire (PA) est, en I'absence de mouvement d'air, égale a
la pression atmosphérique alors que la pression intra-pleurale (PPI) qui s'exerce
autour du poumon est d'environ - 5 cm H20. Lors de l'inspiration, I'ensemble
poumon/paroi thoracoabdominale s‘agrandit. Cette augmentation de volume (V)
est associee a une diminution de pression P puisque le produit P x V est constant
(Loi de Boyle). La pression alvéolaire diminue donc, et un gradient de pression
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s'établit entre I'atmosphere et les alvéoles, permettant a l'air d'entrer dans le
poumon. A la fin de l'inspiration, la pression alvéolaire s'équilibre avec la

pression barométrique, interrompant I'entrée d‘air dans le poumon .

L'agrandissement de I'ensemble poumon/paroi thoraco-abdominale lors de
I'inspiration est provoqué par la contraction des muscles inspiratoires,
principalement diaphragme et intercostaux externes. Le diaphragme est un
muscle digastrique en forme de coupole dont le sommet (centre phrénique) est
constitué par I'entrecroisement des tendons intermédiaires et dont la périphérie
est constituée par les insertions costales (face interne des 6 derniers arcs
costaux) et sternales. Sa contraction entraine un abaissement du centre
phrénique qui conduit a un agrandissement de I'axe vertical du thorax et une
surélévation des arcs costaux inférieurs qui conduit a un agrandissement des
diameétres antéro-postérieur et transverse du 1/3 inférieur du thorax. Le
diaphragme, dont le contréle nerveux est assuré par les nerfs phreniques, assure

les 2/3 tu travail inspiratoire.

Les muscles intercostaux externes forment des faisceaux paralléles
obliques en bas et en avant entre les arcs costaux. Leur contraction entraine une
horizontalisation des cotes et ainsi un agrandissement des diametres antéro-
postérieur et transverse du thorax; ils participent aussi a la rigidité de la paroi

thoracique.

L'expiration est passive en respiration calme, due a I'élasticité propre du
thorax et de I'abdomen (30%) et a la tension des liquides recouvrant bronches et
alvéoles (70%). Elle peut devenir active si la ventilation doit étre accélerée, par
exemple au cours de l'exercice musculaire. Elle est alors due a l'action des

muscles expiratoires qui diminuent le volume thoracique (muscles intercostaux
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internes) et augmentent la pression abdominale (muscles de la paroi abdominale,

principalement muscle transverse).

2. PROPRIETES STATIQUES (ELASTIQUES) DU POUMON DANS
LE THORAX:
a. LACOMPLIANCE:

Les variations de volume pulmonaire induites par les variations de pression
sont fonction de la distensibilitt de la structure. Pour analyser
expéerimentalement cette distensibilité, un poumon est isolé et placé dans une
enceinte fermée. Une pompe permet de faire varier la pression autour du
poumon (comme elle peut varier in vivo sous l'action des muscles inspiratoires)
et un spirographe relié a la trachée permet de mesurer les modifications du
volume pulmonaire. Les résultats montrent que si la pression autour du poumon

diminue, le volume pulmonaire augmente.

La variation de volume par unité de variation de pression (AV/AP), qui
mesure la distensibilité pulmonaire, est appelée compliance , inversement, le
rapport AP/AV est appelé élastance. Dans la partie linéaire de la relation

pression/volume, la compliance est de I'ordre de 0,2 L/cm H20.
b. LA TENSION SUPERFICIELLE :
La distensibilité du poumon est limitée par 2 facteurs:

% la présence de tissu élastique interstitiel. Celui-ci est caractérisé par la
présence de fibres en particulier de collagéne et d'élastine. L'élastine est
dégradée par I'élastase, une protéase des polynucléaires neutrophiles dont
l'efficacité est limitée par l'a-1-antitrypsine d'origine hépatique. Un déséquilibre

de la balance élastase/ a-l-antitrypsine en faveur de I'élastase conduit a la
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destruction des fibres élastiqgues (emphyséme), qui se traduit par une
augmentation de la distensibilité (compliance) pulmonaire. Inversement,
I'expansion des fibres conduit a la fibrose interstitielle qui se traduit par une
diminution de la distensibilité (compliance) pulmonaire.

% la tension superficielle exercée par le liquide qui recouvre les alvéoles.
La tension superficielle est la force (exprimée en dynes) qui se manifeste a la
surface d'un liquide parce que les interactions entre les molécules de liquide sont
beaucoup plus importantes que les interactions entre le liquide et le gaz. La
conséquence est que la surface de liquide tend a étre la plus petite possible. Dans
le cas d'une bulle de savon, avec deux interfaces liquide-air, cette diminution de
la surface est responsable de la formation d'une sphere (surface la plus petite
possible pour un volume donné) et de la création d'une pression dont la valeur

est donnee par la loi de Laplace.

c. ROLE DU SURFACTANT :

Cette importance de la tension superficielle dans le comportement élastique
du poumon est cependant limitée physiologiguement par la présence sur
I'interface liquide-air de surfactant, une substance capable d'abaisser la tension

superficielle du liquide bordant I'alvéole.

Le surfactant est produit par les pneumocytes Il de I'épithelium alvéolaire
sous la forme de corps lamellaires. Dans la lumiére alvéolaire ceux-ci
constituent ensuite un réseau (myéline tubulaire) puis un film de surface. La
production de surfactant est augmentee par les glucocorticoides, les hormones

thyroidiennes et les agonistes B-adrénergiques.

29



Les avantages que procure le surfactant en diminuant la tension

superficielle dans les alvéoles sont triples:

s Augmentation de la distensibilité (compliance) pulmonaire, ce qui
diminue le travail des muscles inspiratoires,

% Stabilisation des alvéoles (la diminution plus importante de la tension
superficielle dans les alvéoles de petite taille limite leur tendance a se
vider dans les plus grosses),

% Maintien des alveoles "au sec" (la diminution de la tension
superficielle est associée a une diminution de la pression qui tend a

aspirer le liquide des capillaires dans les espaces alvéolaires).

d. DIFFERENCE REGIONALES DE LA VENTILATION :

Chez un sujet debout ou assis, le poumon exerce par gravité une pression
sur sa base, de sorte que la pression pleurale est plus négative au sommet qu'a la
base. En I'absence de débit aérien dans les bronches, cette pression plus négative
fait que les alvéoles du sommet sont plus distendues que celles de la base. Lors
de l'inspiration, pour une méme variation de pression pleurale, la variation de
volume apparait moins importante au sommet qu'a la base: la ventilation

alvéolaire est donc plus importante a la base gu'au sommet du poumon.
e. PROPRIETES ELASTIQUES DE LA PAROI THORACIQUE :

Dans le poumon, les forces de rétraction élastiques décrites plus haut font
que le poumon a tendance a occuper le plus petit volume possible. Au contraire,
la paroi thoracique a tendance a s'agrandir toujours plus (force imposée par la
forme des arcs costaux). Pour I'ensemble poumon/paroi thoracique, ces 2 forces

opposées s'équilibrent a un volume pulmonaire appelé capacité résiduelle
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fonctionnelle (CRF). Des volumes pulmonaires plus grands et plus petits sont

atteints par I'action respective des muscles inspiratoires et expiratoires.

Les volumes pulmonaires suivants peuvent étre definis a partir de ces

données (Fig.5):

L)

L)

Volume courant (VT): volume de gaz inspiré ou expiré a chaque cycle
respiratoire.

Volume de réserve inspiratoire: volume de gaz qui peut étre inspiré en
plus du volume courant pour augmenter ce volume courant, par
exemple au cours de I'exercice.

Volume de réserve expiratoire: volume de gaz qui peut étre expiré en
plus du volume courant pour augmenter ce volume courant, par
exemple au cours de l'exercice.

Volume résiduel: volume de gaz qui reste dans les poumons apres une
expiration maximum.

Capacité vitale: totalité des volumes mobilisables, c'est-a-dire somme
de volume courant + volume de réserve inspiratoire + volume de
réserve expiratoire.

Capacité totale: totalité des volumes mobilisable (capacité vitale) et
non mobilisable (volume résiduel), c'est-a-dire totalité de I'air contenu

au maximum dans les poumons.
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Figure5 : Spirométrie et volumes pulmonaires.

3. PROPIETES DYNAMIQUES DU POUMON : RESISTANCES DES

VOIES AERIENNES :
a. ECOULEMENT DE L’AIR DANS LES VOIES AERIENNES :

L'écoulement de l'air dans les voies aériennes se fait selon 2 modes:

+«+ Laminaire pour de faibles débits. Dans ce cas, les lignes de direction
du flux sont paralléles aux parois et le débit (V°) est directement
proportionnel a la différence de pression (AP) entre les 2 extrémités
du conduit.

¢+ Turbulent pour des débits élevés. Dans ce cas, les lignes de direction
du flux sont désorganisées et la différence de pression entre les 2

extrémités du conduit n'est pas proportionnelle au débit mais
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approximativement a son carré. Le risque de turbulence est d'autant

plus éleve que le nombre de Reynolds (Re) est plus grand.

b.PRINCIPAUX SITES DE RESISTANCE DES VOIES
AERIENNES :

Chez l'adulte, au niveau des voies aériennes centrales (larynx, trachée,
bronches souches, bronches lobaires et bronches segmentaires) la surface de
section totale disponible pour le passage de l'air est faible et la résistance est
donc élevée. Au contraire, il existe un important réseau des voies aériennes
périphériques paralleles qui augmente la surface de section totale disponible
pour le passage de l'air et tend a diminuer la résistance a ce niveau (0,01 cm
H20 / L/ sec).

Chez le petit enfant, les voies aériennes centrales et périphériques offrent la
méme résistance. Une augmentation pathologique des résistances périphériques

(bronchiolite) est alors beaucoup plus grave.

c. FACTEURS DETERMINANTS LA RESISTANCE DES VOIES
AERIENNES:
i. VOLUME PULMONAIRE :

Parce que les bronches sont enchéssées dans le parenchyme pulmonaire
qui joue le role de haubans, leur rayon augmente avec le volume pulmonaire. La
résistance des voies aériennes diminue donc lorsque le volume pulmonaire

augmente.

J. BRONCHOMOTRICITE :

La paroi des bronches comprend des cellules musculaires lisses dont le

niveau de contraction est controlé par des mécanismes nerveux et humoraux.
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d. COMPRESSION MECANIQUE DES VOIES AERIENNES :

Il est possible d'enregistrer les variations du débit expiratoire en fonction
des variations de la pression intra-pleurale. Si cet enregistrement est fait chaque
fois au méme volume pulmonaire (par exemple a 90, 60, 40 ou 10% de la
capacité vitale), il apparait que le débit expiratoire est le plus souvent
indépendant de I'effort expiratoire. Ce comportement est dd a la compression des

voies aériennes par la pression intrathoracique.
En effet lors d'une expiration forcée,

% La pression intra-pleurale, élevée a la suite de la contraction des
muscles expiratoires, s'exerce a la fois sur les alvéoles et sur les bronches.

% La pression alvéolaire, résultante de la pression pleurale et de la
pression de rétraction élastique du poumon, est plus élevée encore; elle est a
I'origine du débit expiratoire.

% La pression bronchique, proche de la pression alvéolaire au niveau des
bronches distales, s'abaisse progressivement a distance de I'alvéole du fait de la
perte de charge liée a I'écoulement de l'air. Au dela d'un certain point (point
d'égale pression), cette pression devient méme inférieure a la pression pleurale,
ce qui entraine une compression (collapsus) de la paroi bronchique. Au dela de
ce point, le debit expiratoire devient bien indépendant de I'effort expiratoire,
puisque toute augmentation de [l'effort expiratoire se traduit par une
augmentation de la pression alveolaire dont I'efficacité est limitée par une

augmentation du collapsus bronchique.
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e. ANALYSE DE LA COURBE DEBIT-VOLUME :

Pour analyser la résistance des voies aériennes, il est possible d'enregistrer
les variations du débit expiratoire en fonction des variations du volume
pulmonaire. Les résultats montrent que le débit expiratoire est élevé au début de
I'expiration forcée, c'est-a-dire lorsque le volume pulmonaire est encore proche
de la capacité pulmonaire totale, et faible en fin d'expiration. Ceci tient au fait
que la pression de rétraction élastique du poumon, qui éleve la pression
alvéolaire et limite le collapsus bronchique, augmente avec le volume

pulmonaire.

L'intérét de la courbe débit-volume est qu'elle donne des informations non
seulement sur la valeur des résistances bronchiques mais aussi sur leur

localisation.
B. CONTROLE DE LA VENTILATION :

Son but est de maintenir constantes les valeurs de PaO2, PaCO2 et pH
méme si les besoins métaboliques augmentent (élévation de la V°O2 liée a
I'exercice) ou si la FiO2 diminue (par exemple en altitude) et de s'adapter a des
activités de relation (parler, chanter, rire,...). Il implique des centres
respiratoires responsables de la genése du rythme respiratoire, un systeme
effecteur (muscles respiratoires) et des récepteurs périphériques qui informent

les centres respiratoires.
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1. CENTRES RESPIRATOIRES ET GENESE DU RYTHME
RESPIRATOIRE :

Il faut distinguer 2 groupes de réseaux neuronaux ou oscillateurs:

a. CENTRES BULBAIRES INSPIRATOIRE ET
EXPIRATOIRE :

Ils sont situés dans le bulbe, le groupe respiratoire dorsal au niveau du
noyau du faisceau solitaire et le groupe respiratoire ventral au niveau des noyaux
ambigus et rétroambigus. Les axones du premier groupe se projettent sur les
noyaux des motoneurones qui controlent le diaphragme: ils sont responsables du
rythme de base de la respiration. Les axones du second groupe se projettent sur
les noyaux des motoneurones qui contrélent les muscles intercostaux et
abdominaux: ils interviendraient uniquement lorsque la ventilation doit

augmenter, notamment au cours de l'exercice.
b. CENTRE PNEUMOTAXIQUE :

Il est situé dans la protubérance au niveau du noyau parabrachialis. En
transmettant des informations provenant de I'hypothalamus vers les centres
bulbaires, il accéleére la fréquence respiratoire en réponse a I'émotion, la fiévre...

Il module aussi I'adaptation ventilatoire a des variations de la PaO2, PaCO2.

Ces centres assurent l'alternance d'inspirations et d'expirations. Dans un
cycle respiratoire complet, interviennent successivement une phase inspiratoire
pendant laquelle les muscles inspiratoires, principalement le diaphragme, sont
activés, une phase post-inspiratoire pendant laquelle l'activité diaphragmatique

se prolonge et freine l'expiration passive, et une phase expiratoire soit sans

36



activité nerveuse, soit contemporaine d'une commande expiratoire pour les

muscles intercostaux ou abdominaux.
2. CONTROLE PAR LES MECANORECEPTEURS :

Il implique des fibres afférentes du nerf vague. Il modifie non seulement la
ventilation, mais aussi la résistance des voies aériennes et différents parametres

du systeme cardiovasculaire.
a. RECEPTEURS LARYNGOTRACHEAUX :

Ces récepteurs, stimulés par le contact de particules inhalées, gaz irritants
ou sécretions bronchiques, induisent une toux, une constriction laryngée ou

bronchique et une hypertension artérielle.
b. RECEPTEURS BRONCHIQUES INTRAPULMONAIRES :

Des récepteurs sensibles a l'irritation induisent une constriction laryngée ou
bronchique et une hyperpnée, mais pas de toux. Des récepteurs sensibles a
I'étirement bronchique sont a l'origine du réflexe de Hering-Breuer (chez le
nouveau-né principalement, quand les poumons sont surdistendus, l'activité des

muscles inspiratoires est inhibée et celle des muscles expiratoires stimulée).
c. RECEPTEURS ALVEOLAIRES:

Ces récepteurs juxta-capillaires sont situés dans la paroi des alvéoles; ils
sont sensibles a la pression du liquide interstitiel. Leur stimulation lorsqu'un
cedéme interstitiel se forme entraine une hyperventilation superficielle par un
réflexe qui implique des fibres afferentes non myeélinisées (fibres C) du nerf

vague.
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d. RECEPTEURS THORACIQUES:

Ces récepteurs proprioceptifs sont situés dans les articulations et dans les
fuseaux neuromusculaires. lls permettent d'adapter la contraction des muscles
inspiratoires a la charge (réflexe myotatique). L'absence d'adaptation entraine la

dyspnée.

3. CONTROLE PAR LES CHEMORECEPTEURS :
a. CHEMORECEPTEURS CENTRAUX:

Ces récepteurs situés a la surface ventrale du bulbe, prés de la sortie des
IXeme et Xeme paires craniennes, sont sensibles a la composition chimique du
liquide cephalorachidien (LCR) qui les baigne, principalement a la présence

d'ions H+.
b. CHEMORECEPTEURS PERIPHERIQUES:

Des structures spécifiques (chémorécepteurs périphériques) détectent une
diminution de la PaO2 et stimulent les centres respiratoires pour augmenter la
ventilation. Ces structures en contact avec le sang sont situées au niveau de la
division des arteres carotides communes (glomus carotidien) et de la crosse

aortique (glomus aortique).
c. REPONSE VENTILATOIRE AU CO2:

L'élévation de la PaCO2 (hypercapnie) entraine une hyperventilation
alvéolaire, alors que, réciproquement, la baisse de la PaCO2 (hypocapnie)
entraine une hypoventilation alvéolaire. Pour une valeur normale de PaO2, la
ventilation augmente de 3 litres/min pour chaque élévation de 1 mm Hg de la
PaCO2 . Une réponse ventilatoire maximale est obtenue avec l'inspiration d'un

mélange de 15% de CO2 (environ 100 litres/min). Cette réponse est majorée
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lorsque la PaO2 s'abaisse (hypoxie), et au contraire diminuée lorsque des
substances déprimant le centre respiratoire (barbituriques) sont administrées ou
lorsque le travail respiratoire est augmenté (a cause de l'augmentation de la

résistance des voies aériennes par exemple).
d. REPONSE VENTILATOIRE A 1’02 :

L'abaissement de la PaO2 en dessous de 60 mm Hg entraine une
hyperventilation alvéolaire, alors que, réciproguement, I'élévation de la PaO2 au
dessus de 100 mm Hg n'affecte pas la ventilation. Cette réponse ventilatoire est
amplifiée par I'hypercapnie.

e. REPONSE VENTILATOIRE AU pH :
L'abaissement du pH plasmatique (par exemple au cours de l'acidocétose

diabétique) entraine une hyperventilation alvéolaire. Cette réponse fait intervenir

les chémorécepteurs périphériques.
4. CONTROLE PAR LE CORTEX :
Le contrble volontaire de la ventilation est sous la dépendance du cortex.

5. CONTROLES VENTILATOIRES NORMAUX ET
PATHOLOGIQUES :

Dans certaines conditions pathologiques, peut apparaitre une respiration
périodique typique appelée respiration de Cheyne-Stokes. Elle est caractéerisee
par des périodes d'apnée de 15 a 20 secondes séparées par des périodes
sensiblement égales d'hyperventilation au cours desquelles le volume courant
augmente puis diminue progressivement. Dans l'insuffisance cardiaque sévere,

ces oscillations sont expliquées par :
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s+ Un abaissement de la PaCO2 au dessous du seuil apnéique (cette
hyperventilation est liee a la stimulation des récepteurs bronchiques
sensibles a l'irritation et des récepteurs pulmonaires juxtacapillaires par
la congestion pulmonaire). Il détermine la durée des apnées.

¢ Un allongement du temps nécessaire a la circulation du sang entre les

poumons et les chémorécepteurs. 11 détermine la durée de I’hyperpnée.
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Nous rapportons dans ce travail une étude rétrospective de trois enfants
suivis a la clinique chirurgicale « A » de 1’hopital d’Enfants de Rabat pour
pneumoblastome, entre 2006 et 2010.

A partir des dossiers médicaux, nous avons recueilli les données concernant
les manifestations cliniques, les resultats de la radiologie, la prise en charge

thérapeutique, les résultats histologiques et le suivi a court et a moyen termes.

I. Observations cliniques

1. Observation n°1

Il s’agit de I’enfant AA ; garcon de 11 ans ;deuxi¢me d’une fratrie de trois
vacciné selon le programme national d’’mmunisation (PNI), habitant et

originaire la ville de Marrakech.
Admis pour une toux dyspnéisante.
Sans antécédents pathologiques notables.

Le début de la symptomatologie clinique remonte a 15 jours par
I’installation d’une toux dyspnéisante s’aggravant le soir avec des douleurs
thoraciques gauches sans notion de fiévre avec une conservation de 1’état

géneral.
Plusieurs traitement ont été prescrit mais sans résultat.

Patient a été transféré du Marrakech a 1’hopital d’enfants de Rabat

hospitalisé au « CHOP » pour complément de bilan.
L’examen clinique a ’admission trouve :
Un enfant polypnéique (FR=28cycles /min)

Apyrétique, FC=108battements/min,S02=95%,poids=27KG
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L’examen pleuropulmonaire :

e Des signes de lutte respiratoire : tirage sous sternal, tirage sus sternal,
battement des ailes nez.
e Diminution des vibrations vocales a gauche.

o Des réles ronflants bilatéraux.
Le reste de ’examen somatique est sans particularité.
Bilans

eRadio thorax : hémi-champs pulmonaire opaque gauche, refoulant du

meédiastin.

Figure 6:Rx thoracique montrant hémichamp
pulmonaire opaque gauche,refoulant le médiastin

eTDM thoracique : processus lésionnel gauche, avec un rehaussement

hétérogéne apres injéction de produit de contraste.
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Figure 7 : TDM thoracique montrant un processus lésionnel gauche,avec un

réhaussement hétérogene apres injection de produit de contraste

eEchographie thoracique :une masse pulmonaire hétérogéne occupant
I’hémithorax gauche refoulant le médiastin a droite.

eBiopsie scanno-guidée :carotte de 5mm ;le matériel correspond a un tissu
fibreux comportant des amas de cellulles rondes lymphocytoides tres
vascularisée. Nécessité d’un immunomarquage pour en determiner la nature :
CD99 ,desmine ,actine ,cytokératine ,PS100.

Deux diagnostique a évoquer: pleuropneumoblastome et tumeur

dysmoplastique a petites cellulles.

Prise en charge thérapeutique :

Au « CHOP »a recu sept cures de chimiothérapie néoadjuvante réparties

en deux cycles pendant six mois, alternant :
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¢ |VE : isofosfamid —etoposide-vincristine
¢ |VA : isofosfamid-vincristine-actinomycine
o CEV :cisplatine-etoposide-vincristine.

e Endoxan pendant sept jours

L’hémogramme de controle est normal et 1’échographie abdominale est

sans particularite.

Une TDM de contrdle a montré une régression de taille du processus apical

droit qui mesure actuellement 58x40x19mm.

L’enfant a ¢t¢ admis au bloc opératoire. Les différents temps de

I’intervention sont les suivants :

o Anesthésie générale

e Décubitus dorsal ,patient intubé et ventilé.

e Cervicosternotomie antérieure : incision en V qui passe par le bord
antérieur du muscle sterno cléido mastoidien et rasant le bord inférieur
de la clavicule.

e Dissection sous cutanée et ligature de la veine jugulaire antérieur

e Libération de la face antérieure et postérieure du manibrium sternale

e Sternotomie  supéro-latérale  emportant 1’articulation  Sterno-
claviculaire

e Libération du muscle sous clavier permettant de soulever la clavicule
en « cappot »

e Repérage et respect des éléments vasculo nerveux :tronc veineux
brachio céphalique,artere et veine sous claviére,nerf phrénique,nerf

vague,artere carotide et veine jugulaire interne.
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e L’éxploration trouve une masse pulmonaire apicale au dépend du
poumon gauche

e On décide de faire une lobectomie supérieure

e Le lobe inférieur ne semble pas macroscopiguement atteint.

o Ligature et section de bronches correspondantes(la piece est adressée
a ’anapathe)

e Reposition de I’articulation sterno-claviculaire

e Fermeture plan par plan sur drain de redon.

L’étude anatomopathologique de la piece chirurgicale montre a 1’examen

macroscopique, une masse de 12 cm de diametre, comportant une lisiere de
parenchyme pulmonaire et a la coupe, la masse est lobulée, d’aspect hetérogéene,

blanc grisatre hémorragique et délimité par des cloisons fibreuses. A I’examen

microscopique, il y a présence de cellules blastémateuses de petite taille, a
noyau hyperchromique, pauvre en mitose, a chromatine purement granuleuse

disposée en nappes, de taille variable et séparées septas fibreux plus ou moin

epais._Conclusion : il s’agit d’une tumeur du blastéme compatible avec un

pneumoblastome peu différencié.

Les suites opératoire étaient simples, le malade était adressé de nouveau au
« CHOP »pour deux cures de chimiothérapie adjuvante faite de IVA et IVE,
puis adresser a Marrakech pour 15 cures de radiothérapie sur poumon gauche

avec emplacement apical gauche(40GY).

Depuis, I’enfant que I’hopital a perdu de vue est toujours vivant et
apparemment en bon état général. 1l a été vérifié qu’il n’a suivi aucun traitement

par la suite.sa survie actuelle est de 3 ans.
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2.0bservation n°2

Il s’agit de L .1 ; fillette de trois ans ; cadette d’une fratrie de 2 ; vaccinée
selon le PNI; habitant et originaire Fés. Et sans antécédents pathologique

particuliers.

Le début de la symptomatologie clinique remonte a un mois de son
hospitalisation par 1’installation d’une toux séche dyspnéisante avec paleur et

anorexie. Ceci a motive plusieurs consultation mais sans résultat.

L’enfant est adressé de Fés a 1’hopital d’enfants de Rabat et hospitalisée en

réanimation « A » pour une détresse respiratoire.

A son admission, la fillette est consciente, hypotonique, apyrétique,
dyspnéique présentant un tirage intercostal et sus sternal, un battement des ailes
du nez et un syndrome d’épanchement pleurale droit Une radio thorax montre un

poumon opaque droit .

Figure 8 : RX THORACIQUE MONTRANT UN POUMON OPAQUE DROIT
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Une TDM thoracique processus lésionnel tissulaire du poumon droit,

hétérogene avec zone de nécrose.

Figure 9 : TDM THORACIQUE MONTRANT UN PROCESSUS LESIONNEL
TISSULAIRE DU POUMON DROIT HETEROGENE AVEC ZONE DE NECROSE

Vue ’aggravation de la symptomatologie, la patiente a été opéré au sien
du service de chirurgie « A »de I’hopital d’enfants de Rabat, avec a I’exploration
chirurgicale : présence d’une masse au dépend du poumon droit, Kystique avec
liquide jaune verdatre refoulant le médiastin, le cceur et le poumon gauche une
résection est faite avec rupture de masse au depend du segment postéro basal du

lobe inférieur.

L’¢tude anatomopathologique de la picce chirurgicale montre une
prolifération tumorale maligne ni kystique ni solide d’allure blastémateuse
évoquant en premier un blastome pulmonaire (pneumoblastome)et 1’étude
immunohistichimique a confirmé le diagnostic d’un pneumoblastome

pulmonaire type 3.
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Une récidive locale a été découverte, trois mois aprés I’intervention

chirurgicale, lors d’une TDM thoracique de controle.

La patiente est adressée par la suite au CHOP pour des cures de
chimiothérapie alternant; cisplatine-etoposide-vincristine, isofosfamide-

vincristine-ectoposide.

Le malade a bien évolué trois mois apres le traitement mais son évolution

ultérieure est inconnue.
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3.0Observation n°3

Il s’agit de S.M ; garcon de quatre ans, unique de ses parents, originaire et
habitant « ksar lakbir » suivi depuis sa naissance pour des pneumopathies a
répétition pour les quelles ; il a bénéficié d’un bilan qui a objectivé une maladie

adenomatoide kystique du poumon gauche.

L’enfant a été opéré ou il a subit une lobectomie supérieure gauche avec
une bonne évolution, I’anapath est revenue en faveur d’une malformation

adénomatoide kystique type 2 avec remaniement fibro-inflammatoire.

Huit mois plus tard le malade présente des broncho-pneumopathies
résistantes au traitement médical avec une altération de 1’état général, 1’examen
clinique objective des signes de lutte respiratoire (tirage sus et sous sternal) et un

syndrome de condensation a gauche.

Radio thorax : poumon blanc & gauche avec refoulement de la silhouette

cardiaque du coté controlatéral.

HOPITAL

Figure 10 : RX THORACIQUE MONTRANT UN POUMON BLAC A GAUCHE
AVEC REFOULEMENT DE LA SILHOUETTE CARDIAQUE DU COTE
CONTOLATERAL
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TDM thoracique :processus Iésionnel occupant I’hémichamps pulmonaire

gauche hétérogene.

Figure 11 : TDM THORACIQUE PROCESSUS LESIONNEL OCCUPANT
L’HEMICHAMP PULMONAIRE GAUCHE HETEROGENE

Biopsie :est revenue en faveur d’un blasttme compatible avec un

pneumoblastome.

Echographie thoracique : processus lésionnel occupant la quasi-totalité de
I’hémichamps pulmonaire gauche, bien limité a double composnte kystique et

charnue, vascularisé au doppler couleur ;suspect de malignité.

L’enfant a été adressé au centre d’hématologie et d’oncologie pédiatrique
ou une chimiothérapie type IVA (Ifosfamide, Vincristine, Actinomycine) a été

envisagée d’étre instaurer. L’enfant est décédé avant sa cure de chimiothérapie.
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Tableau 2 : étude analytigue des observations.

RS qimqe pume | ClbmoRsEEE PARACLINIQUE TRAITEMENTS | EVOLUTION
n de decouverte
Toux Rx poumon : Chimiothérapie Survie a 3ans
dyspnéisante Opacité du poumon gauche | néoadjuvante
Douleurs TDM thoracique : processus | Lobectomie sup
thoraciques. lésionnel gauche. gauche
Echo thoracique :masse | Chimio/radiothérapie
pulmonaire hétérogéne du | adjuvante
1 Gargon poumon gauche.
1lans L
Biopsie tumorale
. Pneumoblastome
° Tumeur
dymoplastique a  petites
cellules.
Toux Rx_ poumon : poumon | Résection tumoral inconnue
dyspnéisante opaque droit Chiomiothérapie
Anorexie paleur | TDM thoracique : processus | adjuvante
Detresse Iésionnel  tissulaire  du
2 Fille 3ans | respiratoire poumon droit,hétérogene
Signe de lutte | veczone de nécrose.
respiratoire
Epanchement
pleural
PNP a | Rx_poumon :poumon blac a | Non opére Décédé a
répétition gauche avec refoulement de 1mois
Dégénérescence | la silhouette cardiague du
MAKP coté controlatéral.
TDM thoracique :processus
Iésionnel occupant
3 Garcon 4ans I’hémichamps ~ pulmonaire

gauche,hétérogéne.
Echo thoracique : processus
Iésionnel occupant la
persque totalité du poumon
gauche.
Biopsie
pneumoblastome

tumorale :
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A. EPIDEMIOLOGIE :
1. SEXE

Nous avons relevé entre 2006 et 2010, 3 cas pediatriques de

pneumoblastome.

- Deux garcons
- Une fille.
2. L’AGE

L’age de découverte de pneumoblastome chez nos malades variait entre 3

ans et 11ans.

A noter qu’aucun de nos malades n’a bénifici¢ d’un diagnostic anténatal

par le moyen de 1’échographie prénatale.

B. CLINIQUE
1. Signes fonctionnels
e Toux dyspnéisante chez tous nos malades
o Detresse respiratoire chez 2 enfants
e Un malade souffrait de pneumopathies répetitives.

e Etun seul présentait des douleur thoraciques.
2. L’EXAMEN CLINIQUE INITIAL

L’examen clinique objectivait des signes de luttes respiratoire chez tous
nos malades, un syndrome de condensation avec diminution du murmure
vesiculaire et une matité au niveau tumoral chez un enfant et relevait un

syndrome d’épanchement pleural chez un seul malade.
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C. PARACLINIQUE
1. RADIOGRAPHIE THORACIQUE

Celle-ci est pratiquée chez tous nos patients. Elle a montré une opacité
totale du poumon gauche chez deux de nos malades, un poumon droit blanc avec

refoulement du médiatin du coté controlatéral chez un enfant.
2. TOMODENSITOMETRIE

A ¢été d’un grand apport diagnostic, en précisant la nature de la masse
tumorale (solide, hétérogéne, nécrosée) et 1’extension de la tumeur vis-a-vis du

médiastin, du poumon controlatéeral et du péricarde.
3. ECHOGRAPHIE THORACIQUE

Non faite chez un seul malade, a permet de montrer une masse pulmonaire

hétérogene du poumon gauche chez les deux autres cas.
4. BIOPSIE TUMORALE

Réalisée chez deux de nos malades, une a confirmé le diagnostic du
pneumoblastome alors que 1’autre restait douteuse entre le pneumoblastome et

tumeur dysmoplastique a petites cellules.
D. TRAITEMENT

La chirurgie représente le traitement essentiel du pneumoblastome, a été
employé chez deux de nos malades : une lobectomie et une tumorectomie, les
suites opératoire étaient simples. Un seul enfant décédé avant 1’indication

thérapeutique.
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Le traitement complémentaire par la chimiothérapie a été utilisé chez deux
patients, alors que l’association chimiothérapie/Radiothérapie a été préconisé

chez un seul malade.

E. ANATOMIE-PATHOLOGIQUE

L’¢étude anatomopathologique de la piéce opératoire, réalisée dans deux

cas, a confirmé le diagnostic de pneumoblastome pulmonaire.
F. LEVOLUTION

Apres un recul moyen d’un an et demi, I’évolution est favorable chez un de
nos patients avec disparition de la symptomatologie respiratoire et normalisation
des images radiologiques, ce malade présente une bonne tolérance a 1’exercice
physique.

Il semble que cette tumeur du poumon a une évolution rapide prouveée par

des radiographies réepétitives. Il nous a été possible pour un seul cas de mettre un

délai de 3 mois apres tumorectomie, pour récidiver localement.
Aucune exploration fonctionnelle respiratoire ni bilan d’extension n’a été
réalises.

Et le dernier malade est décedé avant le début de sa cure de chimiothérapie.
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Nous rapportons ici 3 observations de pneumoblastome, pour discuter, a la
lumiere des données de la littérature, des aspects cliniques, radiologiques, et
thérapeutiques de ce type trés rare de tumeur maligne du poumon, ainsi que le

diagnostic anténatal.
A. EPIDEMIOLOGIE

Les cancers de I’enfant de moins de 15 ans sont des maladies rares qui ne
représentent que 1% de I’ensemble des cancers. Leur incidence est en moyenne
de 120/million d’enfants par an, soit un risque de survenue d’environ 1/700,
correspondant a prées de 2000 nouveaux cas/an en France, ou ils représentent la

deuxiéme cause de mortalité au-dela de I’age de 1 an, aprés les accidents.[15]

La pathologie tumorale pulmonaire de [I’enfant est représentee
essentiellement par les métastases pulmonaires ( 95% des tumeurs pulmonaires
malignes) .Alors que Les tumeurs pulmonaires malignes primitives sont

extrémement rares chez les enfants.[23,24] .

Le pneumoblastome est une tumeur pulmonaire primitive rare[16,18], c’est
la 3éme tumeur maligne primitive de I’enfant[23], avec moins de 200 cas
rapportés a ce jour depuis sa premiére description par Bernard en 1952[20,17],
tous les auteurs s’accordent pour penser que le pneumoblastome représente
0,5% des tumeurs malignes primitives du poumon[4]cependant CARNOT dans

son étude pense qu’une fréquence de 1 a 2% est proche de la réalité[18,19,20]

Cette 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[17],elle survient également chez 1’adulte aprés 1’age de 50 ans ; le cas le
plus jeune est un nouveau-ne et le plus agé a 96 ans[18].
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Nous pouvons noter ainsi que cette tumeur atteint les deux sexes ageés entre
un jour et 15 ans, elle se manifeste le plus souvent pendant les premiéres années
de vie sans prédominance du sexe [17, 18]. Alors que dans notre série d’étude le

sexe masculin est le plus touché.
De plus, ¢’est une tumeur qui peut étre retrouvée dans toutes les races[18]

Dans notre série d’étude on a pu relever 2 sexes masculins et une fillette

avec un age au moment du diagnostic allant de 3 ans a 11 ans.

B. DIAGNOSTIC
1. POSITIF

Le diagnostic positif de pneumoblastome est basé surtout sur
I’histopathologie mais doit tenir compte d’un faisceau d’argument anatomo-

clinique et radiologique.
a. CLINIQUE

L’expression clinique de cette tumeur est peu spécifique [18,28,21]. Les
signes les plus fréguemment retrouvés sont les symptdmes respiratoires a type
de toux, douleur thoraciques, pneumopathie, hémoptysie [16] .Cette
symptomatologie clinique est sans spécificité allant de la simple toux a une
véritable detresse respiratoire [18,29]. la découverte peut étre fortuite devant des

cas asymptomatiques. [16 ,17,18] .

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

fréquente, dix cas sur onze dans la serie de CARLOT[30].

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

détresse respiratoire a 1’asphyxie en un seul jour.[18,28]. Nous rapportons
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également que plusieurs auteurs notent chez les enfants, la fréquence association
du kyste pulmonaire et pneumoblastome[31,16]. TALENTI propose une
surveillance accrue des enfants qui ont été opérés pour Kkyste bronchique
congénital car il peut contituer un facteur prédisposant[18,29,].0nt été décrits

ainsi que deux cas d’association avec une maladie kystique rénale[16].

Symptomatologie Pourcentage

Fievre 54 %
Toux 53%
Détresse respiratoire 31%
Dyspnée 28%
Douleur thoracique 26%
Altération de I’état général 13%
hémoptysie 5%

Tableau3 : symptdmes de présentation de pneumoblastome

pulmonaire[28]

Dans notre série d’étude, la symptomatologie clinique était polymorphe :
toux dyspnéisante, détresse respiratoire, pneumopathies a répétions, douleurs

thoraciques et 1’anorexie. Tous nos malades étaient apyrétiques.
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b. PARACLINIQUE
I. RADIOGRAPHIE PULMONAIRE STANDARD
(FIGURES12,13)

C’est 1’¢élément essentiel auquel on a recours devant toute symptomatologie
thoracopulmonaire. Celui-ci est un examen important qui réveéle 1’existence de la
tumeur dans la totalité des cas. Comme il peut également suivre 1’évolution de
la tumeur en cas d’abstention chirurgicale, d’évaluer 1’efficacité par un
traitement complémentaire a base de chimiothérapie et/ou radiothérapie
uniquement et enfin de déceler les récidives locales apres I’exérése chirurgicale.
Elle nous permet d’¢tudier la localisation , la taille et ’aspect de Ila

tumeur[18,28].

Sur la radiographie du thorax, le blastome pulmonaire se présente
habituellement comme une volumineuse masse pulmonaire unique périphérique
ou centrale hétérogéene bien delimitée, sans prédilection de lobe, qui peut étre
suffisamment volumineuse pour opacifier complétement I’hémithorax et
entrainer une déviation médiastinale [17,23 ,24],ce qui pose un probleme de

diagnostic différentiel avec les tumeurs pariétales ou pleurales[23].

La plupart des auteurs sont unanimes sur le caractére périphérique de la
tumeur ce qui explique la rareté de certaines lésions a savoir une lyse costale,
par contre, ils rapportent plusieurs localisation médiastinales. La rapidité
d’évolution de cette tumeur explique D’accroissement rapide des images
radiologiques sur des clichés succeccifs aboutissant a des tumeurs énormes avec
des images opaques de tout le champ pulmonaire et des signe de refoulement
médiastinal[18,29].
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La prédominance droite ou gauche est tres discutée, ainsi CARLOS [30]

rapporte une prédominance droite surtout chez les filles[28].

I\ m/S AR

Figure 12 :_poumon opaque gauche refoulant le médiastin[23]

Figure 13: Radiographie du thorax de face : volumineuse opacité arrondie homogene
bien limitée du poumon gauche [25].
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En ce qui concerne nos cas la radiographie thoracique a été pratiqué chez
tous nos malades. Elle a montré une opacité totale du poumon gauche chez deux

patients et un poumon blanc a droite pour un seul enfant.
ii. L’ECHOGRAPHIE THORACIQUE

Permet d’éliminer un épanchement pleural en cas d’un poumon opaque, et

objectiver la présence d’un processus lésionnel tissulaire hétérogéne[23,25]

Un seul de nos malades n’a pas bénéficié¢ d’échographie thoracique, chez
les deux autres a montré une masse pulmonaire hétérogene de I’hémichamps

gauche.
iii. LA TOMODENSITOMETRIE THORACIQUE

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 observé.[ 17,25,33]

En effet, la TDM thoracique constitue I’examen de choix pour caractériser
la tumeur, elle montre la présence d’une masse hétérogéne, hypodense avec des
zones de tissu hyperdense, sans atteinte pariétale ce qui la différencie d’une
tumeur parietale sarcomateuse a développement endothoracique, elle permet

¢galement la réalisation d’un bilan d’extension précis.[23,24]
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Figure 14 :TDM thoracique apreés injection de propuit de contraste,processus

Iésionnel tissulaire du poumon droit.[23]

Figurel5 : masse pulmonaire droite, hétérogéne avec nécrose au centre[34]
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Dans notre série le scanner thoracique a été demandé chez tous nos
malades, et a permis de monter des processus lésionnels tissulaires, hétérogene

avec des zones de nécrose.
iv. IMAGERIE PAR RESONNANCE MAGNETIQUE
L’indication de I’IRM thoracique reste encore tres limitée.

Par ailleurs Cet examen n’a été pratiqué chez aucun des malades de notre
série.
Si les signes radiologiques ne présentent aucuns caracteres spécifiques du

pneumoblastome, il existe certain signes qui peuvent étre retenus comme des

¢léments d’orientation tel que :[18,28]

¢+ Le caractere enorme de la tumeur
¢+ Son accroissement rapide entre deux clichés succesifs
s Atteinte essentiel périphérique

¢ La nécrose avec la présence d’air intartumoral.

v. ETUDE ANATOMO-PATHOLOGIQUE

Seul I’examen histologique  permet de porter le diagnostic de
pneumoblastome en révélant une tumeur du blastéme pulmonaire. Elle se
présente le plus souvent comme une masse a prédominance solide, partiellement
kystique et hémorragique, entourée de cartilage et dans laquelle on trouve de
blasteme ressemblant au néphroblastome, séparé par du tissu mésenchymateux

et des lobules de cartilage immature[16,35]
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eEtude macroscopique :

les blastomes pulmonaires se présentent habituellement comme une masse
parenchymateuse pulmonaire, volumineuse, bien délimité mais non encapsulé,
unique et périphérique[36,38]. La taille de cette tumeur est trés variable, elle
mesure entre 3 et 40cm. A la coupe et dans la majorité des cas, cette tumeur est
de teinte variable, blanchétre ou hémorragique ; les remaniements nécrotiques
sont fréquentes, ce qui explique la fréquence de métastases par dissémination
sanguine ou lymphatique. Ces foyers peuvent parfois ne pas exister. Elle est de
circonstance non homogéne , ferme avec quelques zones d’aspect gélatineux,
friable, molle céribriforme et parfois la consistance solide et dure. Au sein de

cette tumeur on retouve des zones kystiques ou caviatires[27,38]

eEtude microscopique :

- Microscopie optique

Trois structures sont notées : structure épithéliale
Structure mésenchymateuse
Structure blastémateuse

Structure épithéliale :

La composante épithéliale correspond a des structures tubulaires ou
pseudoglandulaires, bordées par un épithélium cubique ou cubocylindrique, le
plus souvent non cilié a cytoplasme clair, a noyau régulie de situation basale, les

cellules sécretent parfois du mucus.

Ces éléments cubocylindrique présentent des analogies avec le poumon
feetal.[17,36]
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Structure mésenchymateuse

La différenciation mésenchymateuse présente des aspects morphologiques

trés variés (cartilage, ostéoide, musculaire .....)

Elle est constituée par une prolifération de cellules fusiformes plus ou
moins différenciées a noyau parfois hyperchromatique dans le sens
fibroblastique, disposées en faisceaux enchevétrés avec, par place des plages de
differenciation myxoide constituées de cellules étoilées parfois volumineuses et

quelques ébauches de différenciation cartilagineuse.

Il peut exister des fibres musculaires lisses, du cartilage mature ou

immature, des ilots osteoides et des fibres élastiques.

Certaines cellules telles que : fibroblaste, rhabdomyoblastes, chondroblaste

sont parfois présentes.

Parfois on note une  orientation chondrosarcomateuse  ou

fibrosarcomateuse[28,41].

Structure blastémateuse

Elle est faite de petites cellules arrondies ou ovalaires, fusiformes voire
polygonales, leur noyau est volumineux et hyperchromique avec des anomalies
nucléaires, leur cytoplasme est pauvre et éosinophile. Ces dernieres sont parfois
mal individualisées et disposées en nappes, comme elles peuvent se regrouper

autour des vaisseaux en donnant I’aspect en rossettes[39]

On retrouve des dysembryoplasies, c'est-a-dire un assemblage anormal de

tissus rencontrés dans la région, sont bénignes, méme si leur taille augmente.
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Dans le mésenchyme on retrouve les atypies cellulaires suivantes :

= Cellules multinuclées.

= Noyaux irréguliers avec monstruosités nucléaire.

Noyaux hyperchromatiques

Pleimorphisme cellulaire

Index nucléo-cytoplasmoque augmenté.[21]

- Microscopie électronique

Les cellules épithéliales :

Il existe deux types de cellules :

Les cellules claires possédent un cytoplasme pauvre contenant quelques
organelles :Mitochondries, Réticulum endoplasmique et de raes ribosomes. Les

ribosomes sont nombreuses et il existe des granules du glycogene [42]
Le noyau oval a membrane irrégiliére, contnat une chromatine grossiére.

Les cellules sombres Sont moins nombreuses, plus petites a cytoplasme

contenant les memes organelles. Le noyau est plus volumineux.

Les cellules mésenchymateuses

Elles sont plus petites que les cellules épithéliales, fusiforme ou étoilées,
elles sont aussi sombres ou claires. Leur cytoplasme contient des organelles(les
ribosomes ne nombre plus important)regroupees pres de noyau, ainsi que des
micrifilaments d’actine. Un appareil de Golgi volumineux et des granules de
glycogenes. Le noyau est irrégulier et 1’index nucléo-cytoplasmique est tres
augmenteé.[40]
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Certaines de ces cellules se différencient en fibroblastes, myoblastes et en

rhabdomyoblastes.

Il existe des cellules géantes multinuclées dont le cytoplasme contient des

granules de lipides, des phagosomes, des nucléoles énormes.

Les cellules blastemateuses

Ce sont des petites cellules rondes a noyau occupant tout le cytoplasme non
limité. Elles ne présentent pas de membrane basale et ne sont pas reliées par des

ponts intercellulaires.

Le pneumoblastome donc présente une prolifératon de cellules
blastémateuses indifférencies qui sont ovalaires ou elliptiques, leur noyau est
hyperchromatique, leur nucléole est peu visible et le cytoplasme est abondant.

On trouve egalement la présence de cellules fusiformes avec parfois de

nombreuses mitoses[21]
Trois sous types histologiques de pneumoblastomes ont été décrits :[39]
Type | est une forme purement kystique
Type Il une frome mixte
Type 111 une forme solide

eEtude immunohistochimique

Elle permet de mettre en évidence 1’aspect ’aspect pluridirectionnel de la
tumeur en identifiant la nature de chaque composante et aider a écarter les

diagnostics différentiels.
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Plusieurs études montrent que les marqueurs épithéliaux (cytokeératine,
antigene de membrane épithéliale) sont confinés aux composantes tubulaires
épithéliales de la tumeur tandis que les marqueurs mésenchymateux (vimentine,
desmine, actine) sont généralement retrouvés dans le tissu mésenchymateux[21].
Il existe des exceptions, Yousem et coll. ont retrouvé de la vimentine dans les
composants cellulaires épithéliaux et de la cytokératine dans les cellules

stromales mais ces résultats n'ont jamais été confirmés par d'autres études.[44]

Certains antigenes peuvent étre retrouvés dans les deux composants
tissulaires de maniere predominante. Il y a une forte expression du CD117
(récepteur transmembranaire tyrosine kinase pour le SCF, stem cell factor) a la

fois dans le tissu epithélial et dans le tissu mésenchymateux.

Dans I'étude de Korbi et coll., les colorations immunohistochimiques avec
les anticorps anti-HMFG2 et anti-EMA sont positives dans toutes les cellules
épithéliales et dans plusieurs cellules blastomateuses. Les anticorps
antivimentine colorent fortement les cellules meésenchymateuses et
blastomateuses. Les anticorps antiprékératine colorent toutes les cellules
épithéliales et beaucoup d'éléments blastomateux[40]. Les techniques
immunohistochimiques sont négatives pour la phosphatase acide, les estérases
non spécifiques, les lysosymes, I'albumine, les gamma-globulines, I'alpha-feeto-
protéine et la gonadotropine chorionique humaine. Une petite partie des cellules

géantes stromales sont faiblement positives pour l'alpha-1-antitrypsine[43]
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Figure 16 : tissu de blastéme fait de petites cellules ovoides ou arrondies ur un fond

meésenchymateux lache[34]

Dans notre série, I’étude anatomopathologique de la piece opératoire
réalisée chez 2 de nos malades a confirmé le diagnostic, alors qu’un seul
enfant, non operé, la biopsie tumorale est revenue en faveur de

pneumoblastome.
2. DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL

Les diagnostics radiologiques différentiels du blastome pulmonaire sont

nombreux :

- Quand la lésion se présente comme une masse ou un nodule pulmonaire
unique :
v Tumeur pulmonaire maligne primitive ou secondaire
v' Tumeur pulmonaire bénigne ;hamartome, un chondrome, un

hémangiome sclérosant
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- Quand le pneumoblastome se présente comme une tumeur
endobronchique :
v Une tumeur carcinoide
v Un carcinome adénoide kystique

v Un carcinome mucoépidermoide.[17]

Le diagnostic différentiel histologique avec le carcinosarcome peut dans
certain cas se révéler difficile, ce qui explique que pour certains auteurs le
pneumoblastome puisse présenter une forme particuliére de carcinosarcome bien

qu’il s’agisse d’une tumeur embryonnaire[16].

La MAKP de type IV peut étre un diagnostic différentiel de la forme
kystique de pneumoblastome de grade I, et la distinction entre ces deux entites
est souvent difficile. L’aspect clinique, radiologique et macroscopique est
parfois le méme. Elles sont trés proches histologiguement avec des possibilité
de formes fronti¢res. C’est la présence des plages hypercellulaires en couche
cambiale et d’ilots de cartilages immatures dans la MAKP type IV qui doit
inciter a la vigilance et oriente vers un possible diagnostic de
pleuropneumoblastome gradel L’immunohistochimie peut aider au diagnotic

différentiel entre ces deux entités[39]

I ny a de marqueurs tumoraux (afoetoprotéine, antigéne
carcinoembryonnaire, BHCG) sériques spécifiques pour ce type de tumeur [16]
cependant SPIEGEL et al. Ont rapporté deux cas de blastomes pulmonaires avec

une ¢lévation de afoetoproteine[17]

En effet, le BPP pose un probléeme de diagnostic différentiel avec les
tumeurs secondaires pulmonaires qui representent, de loin, les tumeurs les plus

fréquentes du poumon. En effet, une métastase d’un néphroblastome, d’un
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hépatoblastome d’un pancréatoblastome doit etre éliminée par des donées
clinique et radiologiques qui confirment ’absence d’une autre localisation

tumorale extra-pulmonaire.

Par ailleurs, parmi les tumeurs primitives thoraco-pulmonaires, le
diagnostic différentiel se pose avec un rabdomyosarcome embryonnaire. Cette
tumeur est faite de cellules mésenchymateuses ayant différenciation musculaire
et parfois meme chondroide, mais ici ’expression diffuse des marqueurs
musculaires striés par les cellules tumorales aide a établir le diagnostic, quoique
certains cas de blastome pleuropulmonaire aient été diagnostiqués d’abord

comme des rhabdomyosarcomes et meme traités comme tels [46 ,54].

Un mésenchymome malin intrathoracique est également un diagnostic a
discuter. Il s’agit d’une tumeur qui montre les mémes aspect cliniques et

biologiques que le BPP : certains auteurs les considérent comme une entité [49]

De méme, du fait de la présence d’une composante chondroide
prédominante, le diagnostic différentiel peut se poser avec un chondroblastome.
Cependant, cette tumeur est exceptionnellement vue chez I’enfant ; elle siége
rarement dans la paroi thoracique[55] ; enfin la composant cartilagineuse ne
montre pas de signe de malignité, alors que dans le BPP elle est sarcomateuse.
Cependant, le chondroblastome est une tumeur connue pour son agressivité et sa
capacité a donner des métastases, essentiellement de siége pulmonaire malgré

son aspect histologique bénin[56]
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3. DIAGNOSTIC ANTENATAL.

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

détecté in utéro au stade feetal.

En effet une échographie faite a 32 semaines d’aménorrhées a montré une
image, kystique, triangulaire, a la base du poumon droit. Cette image cloisonée,
d’échogénicité mixte avec présence de kyste, bien connue des échographistes,

évoqua le diagnostic de maladie adénomatoide kystique du poumon type II.

Par ailleurs, I’étude anatomopatholique de la piéce opératoire apres exérese

chirurgicale a I’a4ge de 3 mois, est revenue en faveur d’un pneumoblastome.

Ceci explique la difficulté de distinction anatomopatologique, entre MAKP

typelV et pneumoblastome
Dans notre série, aucun patient n’a bénéficié¢ d’un diagnostic anténatal

C. HISTOGENESE

L’histogenese exacte du blastome pulmonaire continue d’étre débattue.
SPENCER considérait ainsi qu’il prenait naissance a partir d’une cellule
multipotente d’origine mésenchymateuse analogue a celle dont dérive la tumeur
de Wilms (Néphroblastome). Mais trés vite cette origine blastémateuse sera
remise en question, car non conforme a I’embryogénése actuellement admise
pour le poumon. Des études ultrastructurales ont ainsi montré que des ebauches
endodermiques étaient a 1’origine de 1’épithélium alvéolaire et bronchique
rendant insoutenable le concept admis par SPENCER. Par la suite, le
pneumoblastome sera considéré comme une tumeur a deux composantes :

epithéliale et mésenchymateuse.
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Deux théories distinctes sont a ce jour retenues :
. une théorie multipotente

. et une théorie carcinomateuse, selon laquelle la tumeur dériverait de 2
cellules meres différentes (mésenchymateuses et épithéliales) ou serait un

carcinome avec de nombreuses altérations épithéliales.[22]

En effet, D’expression de CDI117 a la fois dans les cellules
mésenchymateuses et épithéliales suggere un origine monoclonale[21,40].
D’autres travaux vont dans le sens d’une origine monoclonale de la tumeur
biphasique et expliquent que I’hétérogéniété phénotypique de la tumeur est due
a des différences dans I’accumulation des altérations genétiques dans chacune
des deux composantes de la tumeur. Les altérations géenétiqgues communément
détectées sont des deséquilibres alléliques dans les régions chromosomiques
17p11-p13 et 14924-q32 et une mutation de la bétacaténine[34,40]. A I’inverse
du cancer du poumon conventionnel qui présente une localisation membranaire
de la bétacaténine sans mutation du gene, des études récentes ont montré des
mutations fréquentes de la bétacaténine dans le blastome pulmonaire avec une
localisation aberrante nucléaire/cytoplasmique qui peut etre détéctée en
immuno-histochimie a la fois dans la composante épithéliale et la composante

mésenchymateuse[17,40,41].

Sur le plan histogénétiue, Manivel, auteur a 1’origine de la distinction ente
blastome pleuropulmonaire et le pneumoblastome de 1’adulte, propose d’inclure
le BPP parmi les tuueurs embryonnaires comme le tératome, le neuroblastome,
I’hépatoblastome et le néphroblastome[46,47]. 1l suggere une origine du
mésoderme splanchlopleurale de la forme de I’enfant, ce qui expliquerait

I’absence de composante ¢pithéliale maligne, la pluripotentialit¢ de la
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différenciation mésenchyméteuse de la tumeur, et expliquerait egalement les

différentes localisations de la tumeur dans différents sites de la cage thoracique.

Différentes études ont été menées pour rechercher les anomalies génétiques
pouvant étre liées au BPP[46,48].

Le pneumoblastome est associé dans 25% des cas a une histoire familiale
de BPP ou a d’autres tumeurs embryonnaires infantiles (BPP, kystes
pulmonaire, néphromes kystiques, sarcomes, médulloblastomes, tumeurs
thyroidiennes, tumeurs germinales, leucoses, histiocytose langerhansienne)[47].
Ces données suggerent une origine genétigue commune de ces différentes
pathologies et incitent a explorer les patients porteurs de BPP et leurs familles, a
la recherche d’autre néoplasies [47].Chez nos trois patients cette recherche n’a

pas pu etre faite.

Par ailleurs, Yang et al [49]ont réalisé une étude comparative entre le
pneumoblastome de 1’adulte, BPP et d’autres tumeurs embryonnaires. Cette
étude a montré la présence de trisomie du chromosome 2 au niveau de
différentes cellules du BPP, ce qui suggere qu’il s’agit d’une anomalie primaire
dans la tumorogénese[49]. Cette méme anomalie est également confirmée par
une étude de Sciot[50]. La trisomie du chromosome 2 est également retrouvée
dans le rhabdomyosarcome embryonnaire et dans I’hépathoblastome. Ceci
explique que le meme phénomene génétique est a I’origine de ces trois tumeurs
embryonnaire, ce qui consolide la théorie de Manivel. Par contre, dans le
pneumoblastome de 1’adulte le chromosome 2 est normal ce qui indique une
différence cytogénétique entre BPP et pneumoblastome de ’adulte [49] . Une
autre etude réalisée par Novak sur 3 cas de BPP et colligeant autres cas 3 autres

cas de la littérature montre la présence d’une trisomie 8. Cette anomalie a été
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retrouvée associée au BPP et a d’autres tumeurs embryonnaires a différenciation
myosarcomateuse. Novak et al. Suggérent que la trisomie 8 serait assez
caractéristique du BPP et des tumeurs qui lui sont attachées[51,52]. Cette
trisomie est également rapportée par Vargas et al. : ils ne la trouve pas sur le
contingent épithélial, confirmant encore une fois le caractere non tumoral de ce
dernier[32,51]

D. TRAITEMENT

Actuellement, il n’existe pas de standard pour le traitement de blastome
pulmonaire. Le traitement institué pour le BPP consiste en une résection
chirurgicale large de la tumeur, suivie d’un traitement adjuvant fait d’une
chimiothérapie éventuellement associée a une radiothérapie.les protocoles de
chimiothérapie sont variable, les plus utilisés étant a base de vincristine,

d’actinomycine D, de cycmlophosphamide et d’adriamycine[46, 49].
1. CHIRURGIE

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 [17]. Les résultats sont meilleurs si
I’exérese est précoce et compléte sur une tumeur de petite taille, inférieure a
5cm, sans envahissement ganglionnaire. Ces résultats ne dépendent pas du type
d’intervention, 1’dge semble intervenir car on préfere préserver le capital
fonctionnel respiratoire par un intervention minime, et une opération

conservatrice est choisie de préférence a la pneumonectomie[18,28].
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La survie moyenne passe de deux mois sans chirurgie a 33 mois. Deux tiers
des patients récidivent apres une résection chirurgicale, la moitié localement et
I'autre moitié a distance. Les récidives locales du pneumoblastome ont tendance
a étre moins différenciées que la tumeur originale mais peuvent aussi étre

réseéquées. Ces récidives surviennent habituellement la premiere année suivant

I’exérese chirurgicale[21,57].

Auteurs Taille de la tumeur Intervention
BOSS [59] 16X5X5 cm lobectomie
BECHER [60] 18X5X14 cm lobectomie
CAMPESI [61] 14cm lobectomie
DOMIZIO [62] 12X8X7 cm lobectomie
GIBBONS [63] Lobe supérieur lobectomie

HARMATON [64] 6X4 cm pneumonectomie
IVERSON [65] 5X5cm lobectomie
JAMOUSSI [66] 15 cm pneumonectomie
MARTELLI [67] 40 cm tumorectomie
RAYMOND [68] 20 cm tumorectomie
SELLE D [69] 10X8X6 cm lobectomie
SOLOMON [70] 3X7X3 cm tumorectomie

Tableau 4 : tableau résumant les différentes interventions pour
différentes taille [28]
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On peut conclure, aprés avoir étudié le tableau ci-dessus, que pour les
tumeurs de grande taille, le patient subit indifferement une lobectomie ou une
pneumonectomie. Alors que, pour les tumeurs de petite taille, la lobectomie ou

la tumorectomie sont les plus pratiquees.
2. CHIMIOTHERAPIE

La chimiothérapie est adaptée au poids et a I’Age de ’enfant (posologies
réduites chez le nourrisson de moins de 1 an, en particulier).
Il s’agit souvent, chez I’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 premiére permet ¢galement d’apprécier la réponse tumorale
au traitement, dont 1’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.[15, 31]. En effet, la question de nécessit¢é d’un traitement
complémentaire post opératoire mérite d’étre posée, tant en prsence d’un résidu
microscopique, que celui-ci soit document par 1’examen histologique ou

simplement suspecté.[16]

Plusieurs rapports de cas confirment I'efficacité d'une chimiothérapie avant
ou apres chirurgie. De rares cas ont été rapporté ou un traitement adjuvant a éte
administré. Ozkaynak et al.[54] rapportent le cas d’un patient dont la tumeur
prenait tout I’hémi-champ pulmonaire, et était adhérente au cceur et au
diaphragme ; la malade, qui nécessitait une ventilation artificielle, avait recu une

chimiothérapie a base de vincristine, d’actinomycine D et de cyclophosphamide,
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alternée avec du cisplatine et d’adréamycine, et avait montré une réduction
tumorale aprés le troisieme cycle ; il avait recu trois autres cures du méme

protocole apres la chirurgie et était en rémission sans récidive durant 2 ans.

De castro et al.[57] rapportent le cas d’un patient qui avait d’abord regu un
traitement néoadjuvant a base de vincristine, actinomycine D et
cyclophosphamide, mais sans réponse, puis avait été traité par une
chimiothérapie a forte dose a base de melphalan, étoposide et carboplatine,
suivie d’une auto-transplantation de cellules souches hématopoeitiques, cela
avec une réponse partielle ; le patient avait récidiver 4 mois apres et était décéde

9 mois plus tard en raison d’une chirurgie incomplete.[32]

La consultation de la littérature ne permet pas d’identifier clairement le
choix de chimiothérapie le plus opportun en raison de I’absence d’homogeéniété
des traitements. En effet, les problemes nosologiques relatifs a 1’histogénese 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
radiomimeétiques (bléomycine) [16,34,58]. La polychimiotherapie est utilisée
soit en traitement complémentaire de la chirurgie, associée ou non a la
radithérapie, soit en premiére intention en cas de tumeur diffuse ou métastatique

d’emblée[16,58]. La revue de la littérature fait apparaitre qu’avec une
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polychimiothérapie, une réponse tumorale sans récidive est obtenue dans 30a
40% des cas.[16].

Dans notre premier cas, une chirurgie premiére était impossible a réaliser
étant donné la taille de la tumeur, une chimiothérapie préopératoire a donc était
tentée. Une bonne réponse a la chimiothérpie néoadjuvante a été donc prouvée

par un scanner thoracique montrant une réduction de la masse tumorale.

Alors que dans notre 2°™ observation, on s’est contenté en premier temps a
I’exérése chirurgicale et trois mois plus tard la patiente a présenté une récidive
locale nécessitant une chimiothérapie, ce qui consolide I’intérét palliatif sur les

métastases par la chimiothérapie et/ou radiothérapie.
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Figure 17 : radiographie pulmonaire de face prenant tout I’hémichamp

pulmonaire droit [32]

Figure 18 : réduction de I’opacité pulmonaire droite

apres une 4e cure de chimiothérapie [32]
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Chimiothérapie

Auteur L Chimiothérapie adjuvante Survie
neoadjuvante
| CARLOS[71] | V.AC | CADR.VP.P.DT | Décédé a 2 ans
| CARLOS |V .C.5F.Ad | VP.If | Décédé a 14 mois
| CARLOS ' V.AC | Ad.P | Décéde a 32 mOIS
| CARLOS | V.C.Ad.VP.P | DT.C.Ad.VP | Décédé a 8 mois
| CARLOS | V.A.C.Ad | _ | Décédé a 14 mois
CALABRIA 1*:VP16.Ad.CDD | 1*:VP16.V.C.Ad.CDDP Décédé a 5 ans et 7
[72] P pd 6 mois \ mois
2°M:VACpd 22 | 2°™:VAC
mois
JIMENEZ - - VCR :2 mg/m* en 8 doses Décédé a 8 mois
[73] - ACD:0,05mg/kg: en 5
doses
- Cytox :10mg/kg/j en 3
doses
- VP16
MORALES - ACD:0,015mg/kg/jpd5j | Survie a 2ans
[74] - VCR :1,5mg/kg/sem
- (1% /sem)
- CP :20mg/m?/sem (2"
j/sem)pd 8 sem
- Repos de 4 sem
- VCR.CP ala méme dose
- Ce protocole est poursuivie
pd 18 mois
MARTELLI Apres recidive locale : Survie a 4 ans
[75] V.ACD.If puis 2°™  cure
chirurgicale puis 4 cures de
chimiothérapie.
OZKAYNAK - V:15mgim* |- Amélioration  sans
[76] 1%j et 7°™ j rechutte
- ACD :20ug/k
g 1er-_4émeJ
- CD :300mg/m
2/J lerj_3emej
alternat pd 3 a 4
sem
- Cisplatine
20mg/m? pd 5j
~  ADR
25mg/m? 1-3]
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RIALLAND - 2cycles: - VP16:100mg/m?/j Décédé a 1 an

[77] - ACD: D |- 6CP:100mg/m?/j
900gama/m?ji-j» Apparition d’une leucémie 2
If: 3g/m?j1-j2 | ans plus tard traite par Busulfan
- V:1,5mg/m?
RAYMOND - - V:20mg/j Décedé a 22 mois
[78] - ACD :20mg/j pd 2j
- Mesna: 270mg x 9 doses
pd 2]

- CP:450mg/j x 2j

- VP:75mg/j x 5j

- If: 350mg/j x 5j

- Mesna: 270mg x 9 doses X
5]

RAYMOND - V :0,75mg Survie a 4 mois
[78] Melpha: 20mgx5 doses

10 mois apres,2°™ cure

V :0,75mg

ACD : 0,17mg/jx2j

CP:1g

Mesna : 225-250mg /3-4doses

TISHER - Endoxan .Methotr.5FU.velbe.O | Décédé a1l an
[79] ncovin .ADR

Tableau 5: les differents protocols de la chimiothérapie utilisés dans le

traitement du pneumoblastome avec survie de malade[28]

V : vincristine, A : dactinomycin, C: cyclophosphamide, 5F : 5fluorouracel, Ad:doxorubicine,
VP: Etoposide, P: cisplatine ou CDDP,DT: decarbazine,If: ifosphamide, ACD: actinomycine D, ADR:

adreamycine, CYT : cytotoxan, O : oncovi.
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3. RADIOTHERAPIE :

Le traitement par la radiothérapie est genéralement 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
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
superieur a 5cm[18,29]. Il existe un cas montrant une excellente réponse a la
radiothérapie. 1l s'agit d'un patient avec un PB inopérable qui a eu une

chimiothérapie de cyclophosphamide, doxorubicine et étoposide sans succes.

Pour soulager sa dyspnée, une radiothérapie de 20 Gy est débutée par cing
séances de 4 Gy. Apres un mois, il n'avait plus de dyspnée. Un scanner
thoracique a alors montré une réduction spectaculaire de 75% de la masse
tumorale. Un autre patient inopérable a eu une combinaison de traitement de
chimiothérapie par cisplatine, étoposide et adriamycine avec de la radiothérapie

6000 cGy qui a fait régresser la masse tumorale de 75%.[21]

Les doses utilisées vont de 4 Gy a 55,8Gy, avec une dose moyenne de 45
Gy associée le plus souvent a une chimiothérapie complémentaire[16], ce qui est

le cas dans notre premiere observation.

En conclusion, la radiothérapie ne constitue pas le traitement de premiére
intention mais trouve sa place en tant que traitement palliatif empirique chez les
patients inopérables ou chez les patients dont la résection était incomplete, ne

répondant pas a la chimiothérapie et souffrant de dyspnée progressive.[21,34]
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4. TRAITEMENT FUTURE

Dans les traitements en cours d'étude, il y a la recherche d'inhibiteurs
sélectifs du CD117 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 I'apoptose dans différentes tumeurs. Le blocage sélectif, comme
par exemple par le STI571, pourrait représenter une option thérapeutique
rationnelle.[21,40].

E. PRONOSTIC

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

lymphatique et la présence de métastases (5-10).[18,28]

Le PPB est une tumeur sévérement agressive avec une survie globale
comprise entre 50% et 60%, et une survie sans récidive estimée a moins de 50%
a deux ans. Le type histologique est un facteur pronostic indiscutable, avec
évolution sensiblement favorable pour PPB type I. Ce type est observé
potentiellement chez les nourrissons, d’ou une confusion possible avec une
malformation pulmonaire de type kystique. Des cas avec passage d’une forme
type | a une forme type Il ou Il ont été documentés. La qualité de 1’exérése
initiale joue un réle pronostic, ce qui justifie une nouvelle réintervention en cas
de découverte postopératoire avec une exerése microscopique incomplete. En
raison de faible réponse a la chimiothérapie, un traitement associant

chimiothérapie et radiothérapie locale peut étre proposé aux patients.[34,39]
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La survenue de métastases est souvent retrouvée est aggrave le pronostic,

ces métastases sont essentiellement hépatique, cérébrale et osseuses[16,18]

Cependant certains facteurs de bon pronostic peuvent étre émis, a

savoir :[28]

=|_e sexe féminin
=|_a petite taille de la tumeur

=] ’absence de métastases
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Le pleuropneumoblastome est une tumeur rare du poumon, da la plévre ou

du médiastin de pronostic trés péjoratif.

Il pose encore aujourd’hui au clinicien de nombreux problémes de prise en
charge notamment avec la délicate décision de I’indication éventuelle d’un

traitement complémentaire, mais la chirurgie reste la clef de la survie.

La mauvaise connaissance de I’histoire naturelle de cette affection et sa
réponse aux traitements explique le manque d’homogéniété dans sa prise en
charge. L’adoption d’une stratégie thérapeutique inspirée des protocoles actuels
de traitement des sarcomes des tissus mous nous semble pouvoir étre
recommandée. Le recours a une consolidation par chimiothérapie intensive
suivie de greffe de cellules souches périphériques en cas de reésidu

microscopique dans maladie chimiosensible mérite d’étre discutée.

Les survies rapportées dans différentes séries portant sur des petits nombres
de patients vont de 50% a 60%.
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RESUMES

Titre : pneumoblastome chez 1’enfant a propos de 3 cas
Auteur : Bensaoud Sanae
Mots clés : pneumoblastome - tumeur pulmonaire — enfant

Le pneumoblastome est tumeur pulmonaire rare.Son incidence dans la population
générale est donc difficile a estimer.

Nous avons procédé a une étude rétrospective durant une période allant de 2000
a 2010, et on a trouvé 3 observations de pneumoblastome chez deux enfants de sexe
masculin et une fille ; et d’age variable entre 3 ans et 11 ans.

La tumeur se développe en un point quelconque du parenchyme pulmonaire
occupant la presque totalité de I’hémichamps pulmonaire avec une prédominance a
gauche dans notre série d’étude.

Les circonstances de découverte étaient variables : toux dypnéisante, détresse
respiratoire, dégénérescence post opératoire d une maladie adénomatoide kystique.

L’examen clinique trouvait des signe de luttes respiratoire chez les trois patients
avec des douleurs thoraciques chez un d’entre eux.

La radiographie pulmonaire montre une opacité homogéne, elle concerne surtout
le poumon gauche, I’échographie et le scanner renforce le diagnostic mais la
confirmation reste histo-pathologique.

La chirurgie est considerée comme le traitement essentiel du pneumoblastome.

La chimiothérapie est utilisée comme le traitement complementaire, en pré et/ou
post-opératoire.

La radiothérapie n’est efficace que si elle est conjuguée a la chimiothérapie et a
la chirurgie.

D’apres les données de la littérature comparées aux résultats de notre série,la
conduite devant un pneumoblastome doit associer une chirurgie conservatrice a la
chimiothérapie en pré et post-opératoire. La radiothérapie n’est indiquée dans le cas de
récidives locales ou de métastases ganglionnaires, apres exérese.
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Summary

Titre : pulmonary blastoma the child about 3 cases
author: Bensaoud Sanae
Keywords: pulmonary blastoma - Lung tumor — child

The lung tumor is pulmonary blastoma is few.The effect in the general
population is difficult to estimate.

We conducted a retrospective study during a period from 2000 to 2010, and
found three pulmonary blastoma observations in two male children and one daughter,
and of various ages between 3 and 11 years.

The tumor growsin any part of the lung parenchyma occupying almost all
of the hemifields lungs with a predominance on the left in our series of study.

The circumstances of discovery were variable: dypnéisante cough, respiratory
distress, postoperativedegeneration of cystic adenomatoid disease.

Clinical ~ examination found signs  of respiratory struggles in ~ the  three
patients with chest pain in one of them.

The chest radiograph shows a homogeneous opacity, it relates mainly to the left
lung, ultrasoundand CTenhances the diagnostic confirmation but remains
histopathological.

Surgery is considered the treatment of essential pulmonary blastoma.

Chemotherapy is used as a complementary treatment in pre-and / or after surgery.

Radiation therapy is only effective if combined with chemotherapy and surgery.

According to literature data compared with the results of our series, the
conduct must involve pulmonary blastoma before aconservative surgery with
chemotherapy in pre-and postoperatively. Radiotherapy is indicated in the case of local

recurrence or lymph node metastases after resection
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Serment d'Hippocrate

Au moment d'étre admis a devenir membre de la profession médicale,

engage solennellement a consacrer ma vie au service de I'humanité.

Je traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui leur

sont dus.

Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé de

mes malades sera mon premier but.
Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.

Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir I'honneur et les

nobles traditions de la profession médicale.
Les médecins seront mes freres.

Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune
considération politique et sociale ne s'interposera entre mon devoir

et mon patient.
Je maintiendrai le respect de la vie humaine dés la conception.

Méme sous la menace, je n'userai pas de mes connaissances

médicales d'une fagon contraire aux lois de I'humanité.

»Je m'y engage librement et sur mon honneur.
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