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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 ALAOUI
1997 — 2003 : Professeur Abdelmajid BELMAHI

ADMINISTRATION :

Doyen : Professeur Najia HAJJAJ

Vice Doyen chargé des Affaires Académiques et estudiantines
Professeur Mohammed JIDDANE

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

Vice Doyen chargé 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*

11. Mai et Novembre 1982

12. Pr. ABROUQ Ali*
13. Pr. BENOMAR M’hammed

Chirurgie Thoracique

Oto-Rhino-Laryngologie
Chirurgie-Cardio-Vasculaire



14. Pr. BENSOUDA Mohamed
15. Pr. BENOSMAN Abdellatif
16. Pr. LAHBABI ép. AMRANI Naima

Novembre 1983

17. Pr. ALAOUI TAHIRI Kébir*

18. Pr. BALAFREJ Amina

19. Pr. BELLAKHDAR Fouad

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

Décembre 1984

22. Pr. BOUCETTA Mohamed*

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

25. Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi

26. Pr. NAJI M’Barek *

27. Pr. SETTAF Abdellatif

Novembre et Décembre 1985

28. Pr. BENJELLOUN Halima

29. Pr. BENSAID Younes

30. Pr. EL ALAOUI Faris Moulay El Mostafa
31. Pr. IHRAI Hssain *

32. Pr. IRAQI Ghali

33. Pr. KZADRI Mohamed

Janvier, Février et Décembre 1987

34. Pr. AJANA Ali

35. Pr. AMMAR Fanid

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

39. Pr. EL MANSOURI Abdellah*

40. Pr. EL YAACOUBI Moradh

41. Pr. ESSAID EL FEYDI Abdellah

42. Pr. LACHKAR Hassan

43, Pr. OHAYON Victor*

44. Pr. YAHY AOUI Mohamed

Décembre 1988

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

47. Pr. FAIK Mohamed

48. Pr. HERMAS Mohamed

49. Pr. TOLOUNE Farida*

Anatomie
Chirurgie Thoracique
Physiologie

Pneumo-phtisiologie
Pédiatrie
Neurochirurgie
Rhumatologie
Cardiologie

Neurochirurgie
Radiothérapie

Médecine Interne
Anesthésie -Réanimation
Immuno-Hématologie
Chirurgie

Cardiologie

athologie 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
Meédecine Interne
Meédecine Interne
Neurologie

Chirurgie Pédiatrique
Radiologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Médecine Interne



Décembre 1989 Janvier et Novembre 1990

50.
51.
52.
53.
54.
55.
56.
57.
38.
59.
60.

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

ADNAOUI Mohamed

AOUNI Mohamed

BENAMEUR Mohamed*
BOUKILI MAKHOUKHI Abdelali
CHAD Bouziane

CHKOFF Rachid

KHARBACH Aicha

MANSOURI Fatima

OUAZZANI Taibi Mohamed Réda
SEDRATI Omar*

TAZI Saoud Anas

Février Avril Juillet et Décembre 1991

61.
62.
63.
64.
65.
66.
67.
68.
69.
70.
71.
72.
73.
74.
75.
76.
77.
78.
79.

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

AL HAMANY Zaitounia
ATMANI Mohamed*
AZ70UZI Abderrahim
BAYAHIA Rabéa ép. HASSAM
BELKOUCHI Abdelkader
BENABDELLAH Chahrazad
BENCHEKROUN BELABBES Abdellatif
BENSOUDA Yahia

BERRAHO Amina

BEZZAD Rachid
CHABRAOUI Layachi

CHANA EIl Houssaine*
CHERRAH Yahia

CHOKAIRI Omar

FAJRI Ahmed*

JANATI Idrissi Mohamed*
KHATTAB Mohamed

NEJMI Maati

OUAALINE Mohammed*

Hygiéne
80. Pr. SOULAYMANI Rachida ¢ép.BENCHEIKH
&1. Pr. TAOUFIK Jamal

Décembre 1992

82.
&3.
&4.
85.
86.
87.

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. AHALLAT Mohamed

. BENOUDA Amina

. BENSOUDA Adil

. BOUJIDA Mohamed Najib

. CHAHED OUAZZANI Laaziza
. CHRAIBI Chafiq

Médecine Interne
Médecine Interne
Radiologie

Cardiologie

Pathologie Chirurgicale
Urologie

Gynécologie -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

Pharmacologie
Chimie thérapeutique

Chirurgie Générale
Microbiologie
Anesthésie Réanimation
Radiologie
Gastro-Entérologie
Gynécologie Obstétrique



88. Pr. DAOUDI Rajae

89. Pr. DEHAYNI Mohamed*

90. Pr. EL HADDOURY Mohamed

91. Pr. EL OUAHABI Abdessamad

92. Pr. FELLAT Rokaya

93. Pr. GHAFIR Driss*

94. Pr. IDDANE Mohamed

95. Pr. OUAZZANI TAIBI Med Charaf Eddine
96. Pr. TAGHY Ahmed

97. Pr. ZOUHDI Mimoun

Mars 1994

98. Pr. AGNAOU Lahcen

99. Pr. AL BAROUDI Saad

100. Pr. BENCHERIFA Fatiha

101. Pr. BENJAAFAR Noureddine

102. Pr. BENJELLOUN Samir

103. Pr. BEN RAIS Nozha

104. Pr. CAOUI Malika

105. Pr. CHRAIBI Abdelmjid

106. Pr. EL AMRANI Sabah ép. AHALLAT
107. Pr. EL AOUAD Rajae

108. Pr. EL BARDOUNI Ahmed

109. Pr. EL HASSANI My Rachid

110. Pr. EL IDRISSI LAMGHARI Abdennaceur
111. Pr. EL KIRAT Abdelmajid*

112. Pr. ERROUGANI Abdelkader

113. Pr. ESSAKALI Malika

114. Pr. ETTAYEBI Fouad

115. Pr. HADRI Larbi*

116. Pr. HASSAM Badredine

117. Pr. IFRINE Lahssan

118. Pr. JELTHI Ahmed

119. Pr. MAHFOUD Mustapha

120. Pr. MOUDENE Ahmed*

121. Pr. OULBACHA Said

122. Pr. RHRAB Brahim

123. Pr. SENOUCI Karima ¢ép. BELKHADIR
124. Pr. SLAOUI Anas

Mars 1994

125. Pr. ABBAR Mohamed*
126. Pr. ABDELHAK M’barek
127. Pr. BELAIDI Halima

Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Anesthésie Réanimation
Neurochirurgie
Cardiologie

Médecine Interne
Anatomie

Gynécologie 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

Urologie
Chirurgie — Pédiatrique
Neurologie



128.
129.
130.
131.
132.
133.
134.
135.
136.
137.
138.

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

BRAHMI Rida Slimane
BENTAHILA Abdelali
BENYAHIA Mohammed Ali
BERRADA Mohamed Saleh
CHAMI Ilham
CHERKAOUI Lalla Ouafae
EL ABBADI Najia
HANINE Ahmed*

JALIL Abdelouahed
LAKHDAR Amina
MOUANE Nezha

Mars 1995

139.
140.
141.
142.
143.
144.
145.
146.
147.
148.
149.
150.
I51.
152.
153.
154.
155.
156.
157.
158.
159.

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

ABOUQUAL Redouane
AMRAOUI Mohamed
BAIDADA Abdelaziz
BARGACH Samir
BEDDOUCHE Amograne*
BENAZZOUZ Mustapha
CHAARLI lJilali*

DIMOU M’barek*

DRISSI KAMILI Mohammed Nordine*

EL MESNAOUI Abbes
ESSAKALI HOUSSYNI Leila
FERHATI Driss

HASSOUNI Fadil

HDA Abdelhamid*

IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed
IBRAHIMY Wafaa
MANSOURI Aziz
OUAZZANI CHAHDI Bahia
RZIN Abdelkader*

SEFIANI Abdelaziz
ZEGGWAGH Amine Ali

Décembre 1996

160.
161.
162.
163.
164.
165.
166.
167.

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

AMIL Touriya*

BELKACEM Rachid

BELMAHI Amin

BOULANOUAR Abdelkrim

EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan
EL MELLOUKI Ouafae*

GAOUZI Ahmed

MAHFOUDI M’barek*

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Gynécologie — Obstétrique
Traumatologie — Orthopédie
Radiologie

Ophtalmologie
Neurochirurgie

Radiologie

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Réanimation Médicale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique
Urologie
Gastro-Entérologie
Meédecine 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
Parasitologie

Pédiatrie

Radiologie



168. Pr. MOHAMMADINE EL Hamid
169. Pr. MOHAMMADI Mohamed
170. Pr. MOULINE Soumaya

171. Pr. OUADGHIRI Mohamed

172. Pr. OUZEDDOUN Naima

173. Pr. ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997

174. Pr. ALAMI Mohamed Hassan
175. Pr. BEN AMAR Abdesselem
176. Pr. BEN SLIMANE Lounis
177. Pr. BIROUK Nazha

178. Pr. BOULAICH Mohamed
179. Pr. CHAOUIR Souad*

180. Pr. DERRAZ Said

181. Pr. ERREIMI Naima

182. Pr. FELLAT Nadia

183. Pr. GUEDDARI Fatima Zohra
184. Pr. HAIMEUR Charki*

185. Pr. KANOUNI NAWAL

186. Pr. KOUTANI Abdellatif
187. Pr. LAHLOU Mohamed Khalid
188. Pr. MAHRAOUI CHAFIQ
189. Pr. NAZI M’barek*

190. Pr. OUAHABI Hamid*

191. Pr. SAFI Lahcen*

192. Pr. TAOUFIQ Jallal

193. Pr. YOUSFI MALKI Mounia

Novembre 1998

194. Pr. AFIFI RAJAA

195. Pr. AIT BENASSER MOULAY Ali*
196. Pr. ALOUANE Mohammed*

197. Pr. BENOMAR ALI

198. Pr. BOUGTAB Abdesslam

199. Pr. ER RIHANI Hassan

200. Pr. EZZAITOUNI Fatima

201. Pr. KABBAJ Najat

202. Pr. LAZRAK Khalid (M)

Novembre 1998

203. Pr. BENKIRANE Majid*
204. Pr. KHATOURI ALI*
205. Pr. LABRAIMI Ahmed*

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 Médicale
Néphrologie

Radiologie

Traumatologie Orthopédie

Hématologie
Cardiologie
Anatomie Pathologique



Janvier 2000

206.
207.
208.
209.
210.
211.
212.
213.
214.
215.
216.
217.
218.
219.
220.
221.
222.
223.
224.

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

CHAOUI Zineb

CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer
ECHARRAB EI Mahjoub

EL FTOUH Mustapha

EL MOSTARCHID Brahim*

EL OTMANY Azzedine

GHANNAM Rachid

HAMMANI Lahcen

ISMAILI Mohamed Hatim

ISMAILI Hassane*

KRAMI Hayat Ennoufouss
MAHMOUDI Abdelkrim*
TACHINANTE Rajae

TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

225.
226.
227.
228.
229.
230.
231.
232.
233.
234.
235.
236.
237.
238.
239.
240.
241.
242.
243,
244,

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

MAFTAH Mohamed*
MAHASSINI Najat
MDAGHRI ALAOUI Asmae
NASSIH Mohamed*

ROUIMI Abdelhadi

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
Meédecine 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

245.
246.
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.
2717.
278.
279.
280.
281.
282.
283.
284.
285.
286.
287.

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

AOUAD 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 El Hassane*
CHAT Latifa
CHELLAOUI Mounia
DAALI Mustapha*
DRISSI Sidi Mourad*

EL HAJOUI Ghziel Samira
EL HIJRI 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

Anesthésie-Réanimation
Cardiologie
Anesthésie-Réanimation
Ophtalmologie
Neurologie

Néphrologie
Pneumo-phtisiologie
Gastro-Entérologie
Cardiologie

Pédiatrie

Dermatologie
Gynécologie 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
Meédecine Interne
Chirurgie Générale
Hématologie Clinique
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Urologie

Néphrologie

Chirurgie Générale



288. Pr. SEFIANI Yasser
289. Pr. TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia
290. Pr. TAZI MOUKHA Karim

Décembre 2002

291. Pr. AL BOUZIDI Abderrahmane*
292. Pr. AMEUR Ahmed *

293. Pr. AMRI Rachida

294. Pr. AOURARH Aziz*

295. Pr. BAMOU Youssef *

296. Pr. BELMEJDOUB Ghizlene*
297. Pr. BENBOUAZZA Karima

298. Pr. BENZEKRI Laila

299. Pr. BENZZOUBEIR Nadia*

300. Pr. BERNOUSSI Zakiya

301. Pr. BICHRA Mohamed Zakariya
302. Pr. CHOHO Abdelkrim *

303. Pr. CHKIRATE Bouchra

304. Pr. EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair
305. Pr. EL ALJ Haj Ahmed

306. Pr. EL BARNOUSSI Leila

307. Pr. EL HAOURI Mohamed *

308. Pr. EL MANSARI Omar*

309. Pr. ES-SADEL Abdelhamid

310. Pr. FILALI ADIB Abdelhai

311. Pr. HADDOUR Leila

312. Pr. HAJJI Zakia

313. Pr. IKEN Ali

314. Pr. ISMAEL Farid

315. Pr. JAAFAR Abdeloihab*

316. Pr. KRIOULE Yamina

317. Pr. LAGHMARI Mina

318. Pr. MABROUK Hfid*

319. Pr. MOUSSAOUI RAHALI Driss*
320. Pr. MOUSTAGHFIR Abdelhamid*
321. Pr. MOUSTAINE My Rachid
322. Pr. NAITLHO Abdelhamid*

323. Pr. OUJILAL Abdelilah

324. Pr. RACHID Khalid *

325. Pr. RAISS Mohamed

326. Pr. RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*
327. Pr. RHOU Hakima

328. Pr. SIAH Samir *

329. Pr. THIMOU Amal

330. Pr. ZENTAR Aziz*

331. Pr. ZRARA Ibtisam*

Chirurgie Vasculaire Périphérique
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

332. Pr. ABDELLAH El Hassan Ophtalmologie

333. Pr. AMRANI Mariam Anatomie Pathologique
334. Pr. BENBOUZID Mohammed Anas Oto-Rhino-Laryngologie
335. Pr. BENKIRANE Ahmed* Gastro-Entérologie
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AG

ATB

CDS

CHP

DLD

DLG

EIC

ELG

HER

ITG

MAKP

MBPC

PEC

SP

TDM

UcCP

Liste des abréviations:

: Anesthésie générale.
: Atrésie trachéo-bronchique.
: Cul de sac.
: Centre Hospitalier périphérique.
: Décubitus latéral droit.
: Décubitus latéral gauche.
: Espace intercostal.
: Emphyséme lobaire géant.
: Hopital d’Enfant de Rabat.
: Interruption thérapeutique de la grossesse.
: Kyste bronchogénique.
: Malformation adenomatoide kystique du poumon.
: Malformation broncho-pulmonaire congénital.
: Prise en charge.
: Séquestration pulmonaire.
: Tomodensitométrie.

: Urgences chirurgicales pédiatriques.
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La maladie de Graig

La malformation adénomatoide kystique pulmonaire (MAKP) est la plus
fréquente des malformations broncho-pulmonaires congénitales (MBPC),

décrite pour la premiere fois en 1949 par Ch’in et Tang [1].

En 1956, le chirurgien CRAIG essayait d’établir une relation entre les
données cliniques, radiologiques et anatomopathologiques de cette malformation,

et depuis, elle porte son nom : La Maladie de Craig [2].

C’est une pathologie rare due a une anomalie du développement de 1’arbre
trachéo-bronchique, secondaire a une prolifération adénomatoide des structures
respiratoires terminales, se manifestant par des kystes de tailles variables

pouvant communiquer entre eux [3-5].

La physiopathologie des MAKP reste obscure. La découverte de cette
anomalie sporadique est en général fortuite, au cours de I’examen systémique du
2¢éme trimestre devant une masse thoracique intra-parenchymateuse. Le

diagnostic anténatal a amélioré la prise en charge thérapeutique.

Sur le plan clinique elle peut rester asymptomatique, comme elle peut se
révéler par des infections respiratoires a répétition, ou une détresse respiratoire

néonatale.

Le traitement de la MAKP est chirurgical. L.’abstention thérapeutique reste

une alternative quand la l€sion est asymptomatique.

Le but de notre travail est de :

e Rapporter cinq observations colligées au service des urgences
chirurgicales pédiatriques (UCP) de I’hopital d’enfant de Rabat

(HER); en les comparant avec les données de la littérature.

2
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e Insister sur 'importance du diagnostic anténatal par I’échographie
qui permet une surveillance réguliere de la grossesse.

e Attirer ’attention sur le mode de révélation le plus fréquent, la
pneumopathie a répétition qui doit amener a penser a la MAKP.

e Exposer les deux éventualités thérapeutiques, concernant les MAKP
asymptomatiques : 1’abstention avec surveillance, et la cure

chirurgicale.
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MATERIEL ET METHODE :

Il s’agit d’une étude rétrospective, réalisée sur une période de 9 ans, allant
de Janvier 2003, au mois de Février 2012, ayant intéressé cinq enfants atteints
de malformation adénomatoide kystique du poumon, hospitalisés au service des
urgences chirurgicales pédiatriques (UCP), de I’hdpital d’enfant de Rabat (HER).

A partir des dossiers médicaux, nous avons recueilli les données concernant
le mode de révélation, I’imagerie, le traitement, le diagnostic
anatomopathologique et I’évolution clinique et radiologique. Nous nous sommes
intéressés, lors de I’étude des dossiers aux critéres suivants :

a) Sur le plan anamnestique :
v L’age et le sexe.
v' L’origine géographique.
v’ Les circonstances de découverte.
v Le suivi de la grossesse et le mode d’accouchement.
v' L’état de I’enfant a la naissance.
v’ L’age du début des symptomes.
v’ Les signes fonctionnels.
v’ L’examen général a I’admission.
v’ L’examen pleuro pulmonaire.
b) Sur le plan paraclinique :
v Les signes radiologiques.
v Les autres examens complémentaires.
c) Sur le plan thérapeutique :
v’ Le traitement chirurgical effectué.
v' L’age au moment de I’intervention.
d) Sur le plan évolutif :
v' L’évolution immédiate.
v' L’évolution a long terme.
Les cas étudiés dans ce travail seront présentés sous forme d’observations.
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Observation N°1 :

Il s’agit du nourrisson Bahija S, agée de 10 mois, de sexe féminin,
originaire et habitant Taza, hospitalisée au UCP pour détresse respiratoire.

Le nourrisson est issue d’une grossesse non suivie, accouchement par voie
basse a domicile, pas de notion de souffrance néonatale.

Le début de la symptomatologie remontait a deux semaines avant son
hospitalisation, par I’installation d’une toux émétisante dans un contexte de
fievre.

La patiente a été mise sous traitement symptomatique et sous antibiotique,
mais sans amélioration.

Une radiographie thoracique a été faite a Taza, montrant un pneumothorax
droit total motivant son transfert a I’Hopital d’Enfant de Rabat.

A T’admission, le nourrisson était en bon état général, consciente,
apyrétique. L’examen pleuro-pulmonaire trouva un nourrisson légérement
dyspnéique, sans cyanose ni signes de lutte respiratoires, avec un tympanisme a
la percussion de I’hémi thorax droit, et abolition des murmures vésiculaires a
droite lors de I’auscultation. Le reste de I’examen clinique était sans particularité.

Une radiographie thoracique de contrdle a été réalisée, objectivant un
aspect de pneumothorax droit.

Une tomodensitométrie (TDM) thoracique (Figure N° 1) a été réalisée
montrant un processus lésionnel hypodense renfermant des cloisons, occupant la
quasi-totalit¢ de ’hémi champs pulmonaire droit avec atélectasie du poumon
gauche. Cet aspect était en faveur d’un emphyseme lobaire géant (ELG).

Un bilan préopératoire a été effectué puis la patiente fut opérée.
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Le compte rendu opératoire est le suivant :
e Malade sous anesthésie générale (AG), en décubitus latéral gauche
(DLG).
e Thoracotomie droite passant par le 5éme espace intercostal (EIC) droit.
e [’exploration trouve une malformation adénomatoide kystique
intéressant le lobe inférieur droit.
e Résection de la malformation.
e Fermeture de la plévre viscérale.
e Vérification de I’hémostase.
e Mise en place d’un drain thoracique.
e Fermeture pariétale plan par plan.
La patiente a ¢été¢ transférée en réanimation ou elle a €été mise sous
traitement symptomatique avec contrdle du drain thoracique.
Le premier jour, le drain ramenait des sérosités. Apres trois jours, le drain
était retiré.
Une radiographie de controle (Figure N°2) faite apres cinq jours montrant
un poumon raccordé a la paroi.
Devant la bonne évolution de la malade, elle est sortie aprés une semaine
avec rendez vous de contrdle aprés un mois.

Le résultat de I’examen anatomo-pathologique a confirmé le diagnostic de

la MAKP.
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Figure N°1 : Coupe scannographique thoracique montrant un aspect en faveur d’une
malformation adénomatoide kystique (processus Iésionnel hypodense renfermant des cloisons

occupant la quasi-totalité du poumon adjacent)

Figure N°2 : Cliché thoracique de face montrant 1’aspect radiologique

aprés I’intervention.
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Observation N°2 :

Il s’agit du Nourrisson Khawla N, de sexe féminin, agée de 2 mois et 12
jours originaire et habitant Tanger, hospitalisée pour suspicion d’un kyste
bronchogénique pulmonaire gauche.

Le nourrisson est issu d’une grossesse suivie chez un gynécologue a Tanger
dont les échographies qui ont été faites sont toutes normales (2 3mois et a
6mois).

L’accouchement a eu lieu par voie basse avec un score d’Apgar a 10/10.

Le début de la symptomatologie remonte a un mois par 1’installation d’une
toux seche accompagnée d’un refus de tété, le tout évoluant dans un contexte
d’apyrexie. Elle a ¢été traitée comme coqueluche par macrolides et
corticothérapie avec une nette amélioration.

Dix jours apreés I’arrét du traitement, le nourrisson a présenté¢ une géne
respiratoire avec toux et acces de cyanose, hospitalisée a Tanger pendant trois
jours ou un bilan a été fait, avec une radiographie thoracique, échographie et
TDM thoracique qui ont été en faveur d’un kyste bronchogénique, et la patiente
a ¢été adressée a I’HER pour prise en charge.

L’examen a 1’admission trouve une cyanose péribuccale, une détresse
respiratoire a 5-6/10 et un temps de recoloration supérieur a 3secondes.

La patiente a ¢été transférée en réanimation pour prise en charge

préopératoire.
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Le compte rendu opératoire :

Malade sous anesthésie générale (AG), en décubitus latéral droit
(DLD).

Thoracotomie postéro latérale gauche.

Ouverture du 4éme EIC gauche.

L’exploration trouve une masse occupant la quasi-totalit¢é du lobe
supérieur gauche, avec adhérence a la paroi latérale du thorax.

La ponction apres libération de cette masse ramene a un liquide
purulent et un prélévement bactériologique a été réalisé.

Kystotomie avec évacuation du contenu.

Résection du dome saillant dont les parois sont inflammées, envoyé
a I’examen anatomopathologique.

Capitonnage de la cavité résiduelle.

Fermeture plan par plan sur un drain thoracique.

Immédiatement aprés la fin de I’intervention le nourrisson a présenté une

hypothermie et tachycardie d’ou son transfert en réanimation, intubé ventilé

avec un remplissage, transfusion de culot globulaire, et mise sous triple

antibiothérapie.

Une échographie de contrdle aprés une semaine montrait une image hydro-

aréique pulmonaire gauche témoignant d’une surinfection.

Une échographie apres 4jours avait montrait une amélioration.

La patiente est sortie sous antibiotiques par voie orale avec rendez vous

dans 5 jours plus tard avec un cliché pulmonaire.

Le résultat anatomopathologique parlait d’une MAKP.

Le contrdle a 5 jours et un autre a un mois montraient une bonne évolution

clinique et radiologique.

10
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Observation N°3 :

Yassine nourrisson de 2ans, de sexe masculin, habitant Kenitra, hospitalisé
pour suspicion de MAKP.

Il a comme antécédent une notion de contact avec les chiens.

Le début de la symptomatologie remonte a 15 jours par I’installation d’une
toux productive avec vomissements alimentaires, le tout évoluant dans un
contexte de fievre non chiffrée.

L’enfant a été¢ mis sous antibiotiques pour pneumopathie sans amélioration
d’ou son hospitalisation au centre hospitalier périphérique (CHP) de Kenitra, un
cliché pulmonaire avait objectivé un hydro pneumothorax, une TDM était en
faveur d’une formation liquidienne de 8cm multiloculaire avec des niveaux
hydro-aériques, mise sur le compte d’un kyste hydatique rompu stade III,
I’enfant a été adressé a ’Hopital d’Enfant de Rabat pour prise en charge.

L’examen a ’admission trouve un enfant en assez bon état général, fébrile
a 38,7.

L’examen pleuro pulmonaire trouve un enfant eupnéique avec une matité
basale droite a la percussion, diminution des murmures vésiculaires au méme
niveau, avec présence de quelques rales ronflants.

La radiographie pulmonaire montre un poumon droit opaque (Figure N°3).

L’échographie thoracique objective un hydro pneumo thorax droit.

Un bilan biologique a été fait et était sans particularité.

Une thoracotomie exploratrice a été décidée.

11
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Le compte rendu opératoire :

Malade sous AG, en DLG.

Incision thoracique passant par le 5éme EIC droit.

Dissection sous cutanée.

Réclinement du muscle grand dorsal et section du grand dentelé.
Ouverture de I’espace intercostal.

L’ouverture pleurale met en évidence un gros kyste au niveau du
lobe inférieur droit.

La ponction du kyste raméne un liquide purulent envoyé a 1’étude
cytobactériologique.

Aspiration du contenue du kyste.

Absence de fistule.

On met en évidence des petits kystes associés cloisonnés.

Résection de ces kystes envoyés ¢également a [’étude
anatomopathologique.

Périkystectomie.

capitonnage de la cavité résiduelle.

Surjet hémostatique.

Fermeture plan par plan sur un drain thoracique N°16.

Les suites opératoires étaient simples, le malade est rest¢ deux jours en

réanimation, il était stable sur le plan respiratoire, le drain avait ramené 150cc de

liquide séro-hématique, et il a été retiré quelques jours plus tard.

Le malade est sorti le quatriéme jour post opératoire, avec un rendez-vous

trois semaines plus tard.

12
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Les résultats de I’examen anatomopathologique étaient en faveur d’une
malformation adénomatoide kystique pulmonaire avec foyers de remaniements

fibro-inflammatoires non spécifiques.

Figure N°3 : Radiographie pulmonaire montrant un poumon droit opaque.

13
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Observation N°4 :

Mohammed O, nourrisson de 8mois, habitant Tanger, admis pour suspicion
de malformation adénomatoide kystique du poumon.

Le nourrisson est issu d’une grossesse suivie, accouchement par voie basse
a Tanger.

L’histoire de la maladie remonte & 3mois par I’installation d’une toux
chronique dans un contexte de fievre: tableau de pneumopathies a répétition.

L’examen a I’admission trouva un nourrisson en assez bon état général,
fébrile a 39 ,5 .

L’examen pleuro pulmonaire trouve un nourrisson eupneique avec des rales
ronflants a ’auscultation.

La radio pulmonaire montrait une opacité basale gauche (Figure N°4).

Figure N°4 : Radiographie pulmonaire montrant une opacité cloisonnée gauche.

14
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La TDM (Figure N°5) montrait la présence de multiples 1ésions micro
kystiques au niveau du poumon gauche avec émoussement du cul de sac (CDS)
pleural, avec effet de masse sur le médiastin qui est refoulé a droite ce qui est

évoquant d’'une MAKP.

Figure N°S : TDM thoracique montrant de multiples kystes du lobe inférieur gauche.

Le compte rendu opératoire :
e Malade sous AG en décubitus latéral droit (DLD).
e Thoracotomie gauche passant par le 6¢me EIC gauche.

e Quverture du thorax.

15



La maladie de Graig

e [’exploration trouve une malformation intéressant le lobe inférieur
gauche hépatiseé.

e [L’aspect macroscopique n’est pas en faveur d’une malformation
adénomatoide kystique du poumon.

e Libération des brides pariétales.

e Ligatures et sections des ¢léments du pédicule de la formation un par
un.

e Lobectomie inférieure gauche.

e Vérification de I’hémostase.

e Fermeture plan par plan sur un drain de Joly N°14.

Les suites opératoires étaient simples ; le drain était retiré quelques jours

plus tard, et le nourrisson est sorti avec rendez-vous pour contrdle apres 15jours.

L’examen anatomo-pathologique a confirmé le diagnostic de MAKP.

16
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Observation N°5:

Rihab B, nourrisson de 45jours, de sexe féminin, originaire et habitant
Tanger, hospitalisée en Réanimation néonatale pour détresse respiratoire. Le
nourrisson est issue d’une grossesse non suivie, menée a terme, accouchement
par voie basse médicalisé a I’hopital Mohamed VI a Tanger, cris immédiat, pas

de notion de souffrance néonatale.

Le nourrisson était hospitalisé a trois reprises a J7 de vie, puis a J15 et a
I’age d’un mois pour dyspnée avec cyanose, nécessitant une oxygénothérapie, le
nourrisson présente la méme symptomatologie aprés chaque sortie de 1’hopital.
Le diagnostic d’emphyseéme lobaire géant était évoqué par un pédiatre privé, qui

a adressé le nourrisson aux UCP pour prise en charge chirurgicale.

L’examen clinique a trouvé une polypnée, une cyanose des extrémités,

avec discréte asymétrie thoracique.

La radiographie thoracique (Figure N°6) montrait une hyperclarté
pulmonaire gauche, avec refoulement médiastinal a droite en faveur d’un

emphyseme lobaire géant.

17
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Figure N°6 : Radiographie pulmonaire montrant une hyperclartée

gauche et un refoulement médiastinal a droite.

La TDM thoracique (Figure N° 7) a objectivé une volumineuse formation

kystique aérique intéressant le lobe inferieur gauche en faveur d’une MAKP
type L.

Le bilan préopératoire était normal.

18
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Figure N°7 : TDM thoracique en faveur d’une MAKP inférieure gauche.

Le compte rendu opératoire :

e Malade sous AG, DLD, billot sous thoracique.

e Thoracotomie postéro-latérale gauche passant par le 4éme EIC
gauche.

e Ouverture de la pleévre apres section partielle du muscle grand dorsal
et grand dentelé.

e [L’exploration retrouve un lobe inférieur gauche multikystique avec
des gros et des petits kystes confirmant le diagnostic macroscopique
de MAKP (Figure N°8).

e Lobectomie inférieure gauche (Figure N°9).

e Dissection des vaisseaux lobaires.

e Fermeture de la pléevre médiastinale permettant I’enfoncement du
moignon.

e Fermeture plan par plan sur un drain thoracique.

19
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L’évolution était marquée par un s€jour postopératoire de quelques jours en

réanimation néonatale.
Le drain thoracique était retiré quelques jours plus tard.

Le résultat de I’examen anatomo-pathologique a confirmé le diagnostic de

la MAKP.

Le nourrisson est sorti avec un rendez-vous de consultation dans 15jours

plus tard.

Figure N°8 : Aspect per opératoire de la MAKP.
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Figure N°9 : Piéce opératoire de la lobectomie comportant la MAKP.
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Résultats
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RESULTATS :

Nos cinq cas seront analysés sur le plan épidémiologique, clinique, para

clinique et thérapeutique.
A. Epidémiologie :
1. L’age :

Au moment du diagnostic, nos patients avaient un age compris entre

45jours et 2ans avec un 4ge moyen de 9mois.
2. Le sexe :
Il s’agit de 3 filles et 2 garcons soit un sexe ratio de 0,66.
B. Clinique :

Tous nos patients ont présenté une symptomatologie respiratoire révélée a
un age compris entre la période néonatale et 24 mois : Deux cas de détresses
respiratoire, un cas de pneumopathie a répétition et deux cas de broncho-
pneumopathies révélées par une toux et une dyspnée. Dans aucun cas un

diagnostic anténatal n’a été établi.
C. Paraclinique :

1. La radiographie pulmonaire :

Réalisée chez tous les patients, examen clé pour orienter le diagnostic :
Dans un cas elle a révélé la présence de pneumothorax, dans un deuxiéme un
hydro-pneumothorax, dans deux autres elle a révélé la présence d’opacité ’'une a

contours floues irréguliers. Dans un dernier cas elle a montré une hyperclarté.
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Figure N°10 : radiographie pulmonaire montrant une opacité cloisonnée gauche.

(Observation N°4)

» Les localisations :
- Un cas au niveau du poumon droit.
- Un cas au niveau du lobe inférieur droit.
- Un cas au niveau supérieur gauche.

- Deux cas au niveau du lobe inférieur gauche.
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2. LaTDM :

Tous nos patients ont bénéfici¢ d’une TDM.

La TDM a donné un diagnostic erroné dans trois cas : emphyseme lobaire
géant, kyste broncho génique et kyste hydatique stade III rompu.

Elle a permis d’orienter le diagnostic chez deux cas : lésions kystiques

cloisonnées.

Figure N°11 : TDM thoracique montrant une MAKP inférieure gauche.
(Observation N°5)
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D. Le Traitement :
1. La voie d’abord :

Chez un de nos patients, 1’incision est passé par le 5™ espace intercostal ;
chez les trois par le 4 espace intercostal. Et chez un seul par le 6™ espace

intercostal.

Figure N°12 : incision passant par le 4éme espace intercostal gauche.

(Observation N°5)
2. Le type d’intervention :
Chez nos patients, ont été pratiqueé :

< Deux lobectomies inférieures droites.
< Une lobectomie supérieure gauche.
< Une lobectomie inferieure gauche.

<~ Une kystotomie inférieure gauche.

26
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Figure N°13 : Lobectomie inférieure gauche (Observation N°5)

3. Les suites opératoires :

Durant le séjour post opératoire en réanimation ; les patients ont bénéficié

d’une surveillance clinique et radiologique.

Sur le plan clinique : surveillance de 1’état hémodynamique respiratoire et

du drain thoracique.
Sur le plan radiologique : clichés radiologiques de controle.

Comme complication, une surinfection est survenue chez un patient. Dans

les autres cas, 1’évolution était bonne.

27
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Discussion
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1. RAPPELS :

A. Rappel Embryologique :

La formation et le développement du poumon constituent I’organogénese
pulmonaire. Ils font intervenir deux ¢éléments essentiels : d’une part le
diverticule laryngo-trachéal et d’autre part le mésenchyme entourant ce
diverticule [6-7].

La morphogénese pulmonaire concerne les processus de formation des
structures pulmonaires qui permettront ; apres la naissance ; les échanges de gaz
avec I’atmosphere.

Le programme du développement pulmonaire se fait par étapes
successives : Il débute par 1I’ébauche laryngo-trachéale au stade embryonnaire et
se termine par la formation des alvéoles.

Le développement pulmonaire associe croissance (prolifération cellulaire)
et maturation (différentiation cellulaire). C’est un processus s’étalant durant
I’ensemble de la vie feetale, et se poursuivant au moins 18 & 24 mois apres la
naissance [8].

Différents stades sont identifiés [9-10]. (Figure N°14)
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Figure N°14 : principales étapes du développement pulmonaire.

1. Phase embryonnaire [9-10]:

Elle concerne les 5 premiéres semaines apres la fécondation : jusqu’a la

7éme semaine.

L’¢ébauche pulmonaire apparait a trois semaines révolues (26° jour). Il

s’agit du diverticule laryngo-trachéal qui est une évagination de I’intestin

primitif antérieur (portion ventrale de 1’cesophage cervical) plus précisément du

plancher du pharynx primitif (provenant du feuillet endodermique). Il constitue

I’ébauche trachéale qui se développe vers la partie caudale de I’embryon.

(Figure N°15)
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Figure N°15 : mise en place du bourgeon pulmonaire.

De ce bourgeon (le tissu endodermique) se développera I’ensemble de
I’épithélium de D’arbre respiratoire (voies aériennes et alvéoles) et dont le
mésenchyme forme le tissu conjonctif, cartilagineux et musculaire, ainsi que les
vaisseaux sanguins et lymphatiques, donc la formation du poumon résulte de
I’interaction entre cette ébauche épithéliale et le mésenchyme environnant
(feuillet mésodermique) [11].

A son extrémité terminale, apparaissent les bourgeons bronchiques droit et
gauche (vers la 4éme semaine) a I’origine des bronches souches qui donnent
trois bourgeons lobaires droits et deux bourgeons lobaires gauches. En
progressant en direction latérale et caudale, les deux bourgeons pulmonaires se
développent vers la cavité péricardo-péritonéale, pénétrent et remplissent les
canaux péritonéo-pleuraux, situés de part et d’autre de I’intestin antérieur.

(Figure N°16)
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Figure N°16 : Division bronchique.

Les subdivisions vont ensuite se poursuivre, se qui permet I’apparition des
conduits de conduction aériens et d’échanges jusqu’aux canaux alvéolaires. Les
bronches lobaires sont individualisées a J35, les bronches segmentaires a J40,
les sous-segmentaires a J58. Cette dichotomie progressive aboutit apres 17
divisions successives a la mise en place de I’arbre respiratoire vers 24 semaines
de gestation (SG) ce qui ne signifie pas I’arrét de développement de 1’appareil
respiratoire puisque des divisions vont encore survenir y compris apres la
naissance.

Les cellules de I’épithélium des bronches primitives sont hautes en forme
de colonne, et riches en glycogéne. Elles sont indifférenciées mais leur identité
pulmonaire est déja déterminée avec I’expression des marqueurs pulmonaires
qui ségrégueront ensuite entre les types cellulaires bronchiolaires et alvéolaires.
Les cellules épithéliales sont séparées du mésenchyme par une membrane basale
épaisse.

A la fin de ce stade ; les cellules mésenchymateuse autour de la trachée se

différencient en cellules cartilagineuses.
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La splanchnopleure forme la plévre viscérale, la somatopleure la plevre
pariétale. Les artéres pulmonaire prennent leur origine a partir du 6° arc aortique
et forment un plexus vasculaire dans le mésenchyme entourant 1’ébauche
trachéo-bronchique La vascularisation est donc de type systémique (aorte)
jusqu’a 30 jours le plexus régresse au fur et & mesure que la croissance du
poumon progresse est elle est remplacée par I’artére pulmonaire en développent
[12-13].

Les veines pulmonaires proviennent d’une évagination de la partie sino-
atriale du ceeur.

Vers le 50°our de gestation; le stade embryonnaire est terminé ;

commence alors la période feetale qui s’étends des 5-7° semaines jusqu’au terme.
2. Phase feetale :

Le parenchyme pulmonaire se différencie progressivement. Au cours de la
phase foetale quatre stades de développement sont individualisés :

a) Stade pseudo glandulaire :(6e—16e semaine)

Ce stade est qualifi¢ de pseudo-glandulaire, car le poumon acquiert un

aspect de glande primitive avec un mésenchyme abondant.

C’est I’étape durant laquelle se mettent en place les éléments principaux de
I’arbre trachéo-bronchique: mise en place des conduits aériens : La totalité des
voies aériennes jusqu’aux bronchioles terminales se forme. Toutes les divisions
bronchiques préacinaires (15 a 26 bronchioles par segment) sont constituées.
Chacune des extrémités bronchiolaires va étre a 1’origine d’une unité

fonctionnelle pulmonaire : I’acinus.
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Dans la région proximale des bronches, on note la présence des cellules
ciliées, non ciliées, et des cellules caliciformes. Les battements ciliaires, les
cellules neuroendocrines, les glandes muqueuses sont présentes dés ce stade. Le
mésenchyme péri épithélial évolue en cartilage, en éléments fibreux et en

cellules musculaires lisses.

b) Stade canaliculaire : (17e—24e semaine)

C’est le stade de développement des conduits aériens distaux d’échanges
(bronchioles respiratoires et au-dela) au cours duquel la lumiere des bronches et

bronchioles terminales s’¢€largit.

Des cellules cubiques apparaissent dans les secteurs les plus distaux. C’est
au sein de ces cellules que vont apparaitre les modifications caractéristiques des
pneumonocytes de type II. Dans les futures zones bronchiolaires se différencient

progressivement les cellules de Clara.

Les cellules épithéliales coiffant ces capillaires prennent [’aspect de
pneumonocytes de type I (différenciation). A ce stade débute la sécrétion du

surfactant.

Les capillaires se multiplient activement dans le mésenchyme entourant ces

conduits, avec apparition des premicres barrieres alvéolo-capillaires.

c¢) Stade sacculaire : (25e—36e semaine)

Aptitude a la vie extra-utérine. Les canaux alvéolaires donnent naissance
aux sacs terminaux (alvéoles primitifs), la membrane alvéolo-capillaire
s’amincit, I'épithélium, initialement cubique, s'amincit en un épithélium
pavimenteux vers 26 semaines, dont le réseau capillaire se développe de méme

que les lymphatiques.
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Les cellules épithéliales acquierent une différenciation proche de celle du
nouveau-né : pneumonocytes de type I et II dans les secteurs aériens distaux,
cellules ciliées et cellules de Clara dans les conduits bronchiolaires, la jonction
bronchiolo-alvéolaire étant marquée par le passage progressif d’un type

cellulaire a I’autre.

Pendant cette phase les pneumocytes de type II continuent a secréter du

surfactant, cette production augmente a la fin de la grossesse.

A la fin de ce stade, les espaces distaux sont larges et séparés par des parois

épaisses contenant un double réseau capillaire. (Figure N°17)

Sinde socculaire, Evolufion des sepia

Figure N°17 : Formation des septa.
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d) Stade alvéolaire (32 semaine — 2 a 3 ans)

C’est la phase de multiplication alvéolaire et maturation des échanges.
L’alvéolisation constitue 1’essentiel des phénomenes péri-et postnataux.

Au cours de cette phase, les alvéoles sont bordées par un épithélium
alvéolaire mature avec une subdivision des saccules primitifs par des septa
secondaires, un amincissement des parois inter-alvéolaires, ces septa inter
alvéolaires feetaux a double capillaire évoluent en septa adulte avec un seul
capillaire (fusion du double réseau capillaire en un réseau unique. C’est le stade
de maturation micro vasculaire dont la durée est de deux a trois ans postnatales.

A partir de ce stade le poumon fcetal est viable, la barriere air-sang des

saccules permet les échanges gazeux.
3. Développement post natal [9-10]:

Apres la naissance, le poumon reste longtemps différent du poumon adulte,
comme en témoigne la fréquence des problémes respiratoires de la petite
enfance. La surface d’échange alvéolo-capillaire s’accroit, les alvéoles se

multiplient en nombre et en taille (pendant environ deux ans).
Le nombre de sacs terminaux se multiplie de 20 millions chez le nouveau-
né jusqu’a 300 millions a deux ans, puis ne s’accroit plus jusqu’a 1’age adulte.

Apres la période initiale de multiplication alvéolaire, les alvéoles
augmentent de taille jusqu’a la fin du développement de la cage thoracique,
réalisant [’adaptation du contenu au contenant, avec poursuite de

I’amincissement de 1’épithélium et des contacts vasculaires.
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La circulation pulmonaire est remaniée pendant les premiers mois de la
vie : le nombre des vaisseaux et 1’¢lasticité de la paroi artérielle augmentent, les

anastomoses s’ établissent entre les circulations.

B. Rappel Anatomique :

Les poumons sont des organes pairs et asymétriques. Contenus chacun dans
une cavité pleurale, ils occupent latéralement la cage thoracique, délimitant le
médiastin au milieu. (Figure N°18)

C’est I’organe ou siege le phénomene de I’hématose assuré par la membrane
alvéolo-capillaire interposée entre I’air inspiré au travers de 1’arbre trachéo-

bronchique et le sang véhiculé par la petite circulation.

Cage thoracique - Yue antérieure

Plévre viscérale
Lobe &

supérieur
du powmon

droit Plévre panétale

Lobe supéricur
du poumon
ganche

Lobe moyen

Incisure
cardiague
Lobe

miérieur

Lobe mfénieur

Té cote

Cul de sac
pleural

Q¢ cote

Figure N°18 : configuration externe.
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1. Configuration externe :

Situation : Les poumons en nombre de deux, sont contenus dans la cage
thoracique, limitée en avant par le sternum et en arriere par la colonne vertébrale.

(Figure N°19)

Cervical (cupula, or
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Figure N°19 : Rapports pulmonaires.

Inferior border

Forme : les poumons ont la forme d’un demi-cone irrégulier.
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Volume : Le poumon droit est plus volumineux que le gauche en raison de

I’emplacement du cceur.

Poids : le poumon droit (700 g) est plus volumineux que le poumon gauche

(600 g).

Couleur : La couleur des poumons varie avec I’age ; rouge brun avant la
naissance ; ros€e chez I’enfant ; gris rosée chez I’adulte, et tacheté de dépdts

pigmentaires chez le sujet ageé.
Consistance : molle et spongieuse.

Elasticité : Les poumons sont dotés d’une grande élasticité ; grace a

laquelle le poumon distendu tend a revenir sur lui-méme.
Le poumon présente 2 faces, 3 bords, une base et un sommet :

e Face externe ou costale : convexe dans les deux sens vertical et

horizontal ; se moule sur la face interne de la paroi thoracique et porte les
empreintes des cotes.

e Face interne ou médiastinale : plane dans le sens vertical, concave dans

le sens antéropostérieur ; présente a sa partic moyenne une dépression : le hile
pulmonaire, lieu d’épanouissement des différents constituants des pédicules
pulmonaires ; se continue en bas par le ligament triangulaire.

e La base : concave dans tous les sens ; se moule sur la convexité de la
coupole diaphragmatique.

e Sommet ou apex : déborde vers le haut I’orifice supérieur du thorax,

pour venir bomber le creux sus claviculaire a la base du cou.
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e Les bords :
Le bord antérieur : sépare en avant la face costale de la face médiastinale.
Le bord postérieur : sépare en arricre la face costale de la face médiastinale.

Le bord inférieur ou circonférentiel : avec deux segments ’'un interne ;
sépare la face médiastinale de la face diaphragmatique ; I’autre externe ; réunit

les faces costales et diaphragmatique.
2. Configuration interne :

Structure générale : le poumon est constitué¢ d’une part par une charpente

fibreuse constituant la trame ou interstitium pulmonaire ; et d’autre part par un
ensemble de conduits aériféres qui aboutissent a la fin aux alvéoles.

Arbre trachéo_bronchique : La trachée se divise en deux bronches souches

droite et gauche ; celles-ci se divisent en bronches lobaires, segmentaires puis
sous segmentaires, ensuite sus lobaires, sus lobulaires et enfin bronchiolaires

terminales. (Figure N°20)
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Figure N°20 : Les devisions bronchiques.
Lobes et scissures : Les poumons sont constitués de lobes séparés par des scissures.

(Figure N°21). C’est la segmentation pulmonaire.

L

Figure N°21 : Lobe et lobules pulmonaires droits.
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Lobule pulmonaire : Il représente 1’unité fonctionnelle du poumon, De

forme grossiérement polyédrique ayant un volume de lcm3, de nombre
indéterminé, chaque lobule est appendu a une bronche terminale : la bronche
sus-lobulaire qui se ramifie en un nombre variable de bronchioles terminales ou
bronchioles respiratoires.

Chaque bronchiole se poursuit en formant un canal alvéolaire a I’extrémité

duquel s’ouvrent plusieurs petites dilatations sacciformes : les alvéoles.
3. Segmentation pulmonaire :

La segmentation pulmonaire est importante a connaitre ; elle est a la base
de la possibilité d’exérese pulmonaire. (Figure N°22)

Chaque poumon présente une segmentation calquée sur la division
bronchique.

Les lobes pulmonaires sont subdivisés en segments représentant une unité
ventilatoire fonctionnelle.

Le poumon droit: Il se divise en trois lobes : supérieur, moyenne et

inférieur.
Le lobe supérieur se divise en trois segments : apical, dorsal et ventral.
Le lobe moyen se divise en deux segments : latéral et médial.

Le lobe inférieur, quand a lui, se divise en cinq segments réparti en deux

parties :

< Segment sup ou segment de Nelson ou segment de Fowler c’est le

segment apical.
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< Segment inférieur ou pyramide basale qui se divise en fonction de la
division bronchique en quatre segments : para-cardiaque, ventro-basal,
latéro-basal et termino-basal.

Le poumon gauche : Il se divise en deux lobes : supérieur et inférieur.

Le lobe supérieur se divise en 2 groupes :

< Supéricur ou Culmen, divisé en trois segments : apical, dorsal et
ventral.

< Inférieur ou Lingula, divisé en deux segments supérieur et inférieur.

Le lobe inférieur se divise en cinq segments : apical, para-cardiaque,

ventro-basal, latero-basal et termino-basal.
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SEGMENTATION PULMONAIRE
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Figure N°22 : Segmentation pulmonaire.
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4. Vascularisation pulmonaire :
Le pédicule pulmonaire contient deux types d’éléments :

a. Les élements fonctionnels :

Participent directement a I’hématose, représenté pour chaque poumon par :

e Une bronche souche.

e Les deux artéres pulmonaires qui apportent au niveau des alvéoles un

sang désaturé en oxygene.

e Les deux veines pulmonaires qui drainent le sang enrichi en oxygene.

b. Les élements nourriciers :

Constitués par des arteres, des veines, des nerfs et des lymphatiques.

e Les artéres bronchiques assurent la nutrition des parois bronchiques,

elles cheminent dans le tissu péri bronchique.

e Les veines bronchiques sont disposées en 2 groupes:
Pré bronchique tributaire d’une veine pulmonaire.

Rétro bronchique tributaire de la veine hémi azygos a gauche et la veine

azygos a droite.

e Les nerfs proviennent du:

- Nerf vague a droite.

- Nerfrécurrent a gauche.

- Des contingents sympathiques issus des ganglions : cervical
inférieur, ainsi que des deuxieémes, troisiemes et quatriémes

ganglions thoraciques.
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Ils sont Disposés en deux plexus antérieur et postérieur. Ils assurent
,. : : : :
I’innervation motrice des muscles lisses des bronches, vasomotrice pour les

vaisseaux, et sensitive pour la muqueuse.

Il est important & signaler que le parenchyme pulmonaire est privé
d’innervation sensitive, ce qui fait que les processus pathologiques pulmonaires

restent longtemps asymptomatiques.

e Les lymphatiques: sont drainés par trois groupes de nceuds

principaux :
Les noeuds médiastinaux antérieur.
Les noeuds médiastinaux latéraux-trachéaux droits et gauches.

Les noeuds médiastinaux trachéo-bronchiques supérieur et inférieur : ces
derniers sont communs aux 2 cotés et qui sont drainés par les nceuds latéraux-

trachéaux droits.
C. Rappel Physiologique :
1. Mouvements respiratoires feetaux :

Les mouvements respiratoires sont présents in utero, assurant des échanges
entre le liquide intra pulmonaire et le liquide amniotique. L’échographie montre
que le feetus respire 80% du temps a partir de la 12éme semaine. Ainsi, la
fréquence des mouvements respiratoires foetaux devient de plus en plus réguliere
au fil de la grossesse. Au terme de 36°semaine, les mouvements respiratoires
sont analogues a ceux du nouveau-né. Cette respiration in utero n’a aucun role
dans les échanges gazeux, par contre, elle permet un exercice des muscles

respiratoires [13-14].

46



La maladie de Graig

Il existe trois types de mouvements respiratoires chez le feetus :

e Le hoquet.

e Les mouvements rapides et superficiels variables en amplitude et
fréquence, ils sont observés a partir de la quinzieéme semaine,
pendant le sommeil paradoxal, mobilisant une quantit¢ minime du
liquide trachéal.

e Les gasps rares et profonds que 1’on peut rencontrer lors d’une

anoxie sévere, responsable d’une inhalation de liquide amniotique.

Les mouvements respiratoires sont modulés par divers facteurs. Ils sont
diminués parfois jusqu’a D’arrét, par [Dinfection, I’hypoglycémie ou des
médicaments (barbituriques, morphine, prostaglandines), en revanche, ils sont

augmentés apres les repas maternels [14].
2. Etablissement de la premiére respiration [14] :

L’établissement de la respiration est le résultat des stimuli sensoriels et
biochimiques divers :
e Des stimuli extéroceptifs : les sensations tactiles, I’exposition a I’air et
au froid.
e Des stimuli proprioceptifs : lors de la modification de la pesanteur en
passant d’un milieu liquide a un milieu aérien.
e Des stimuli intéroceptifs : lors du clampage du cordon ombilical qui
modifie la répartition des volumes sanguins et des pressions percues

par les barorécepteurs.
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La compression de la cage thoracique lors du passage du feetus a travers la
filicre génitale expulse le liquide pulmonaire en dehors des alvéoles permettant
ainsi I’ouverture des alvéoles, et donc la premiére respiration. Le liquide restant
est refoulé par la premiére inspiration a travers la paroi alvéolaire, comme en
témoigne I’augmentation du débit lymphatique pulmonaire juste apreés la

naissance.

En cas de souffrance feetale in utero, les stimuli biochimiques tel que
I’hypoxie, I’hypercapnie, et [D’acidose peuvent étre responsables du
déclanchement prématuré de la respiration avec comme conséquence une

inhalation du liquide amniotique.

La vascularisation pulmonaire est le siege d’une vasodilatation intense a
I’origine d’une baisse des résistances pulmonaires et d’augmentation du débit
sanguin pulmonaire (multiplié par dix). La structure des vaisseaux pulmonaires
évolue apres la naissance : la lumiére devient plus large ; la paroi plus mince ; et

les fibres ¢lastiques de la média plus nombreuses.

L’établissement de la circulation pulmonaire assure 1’augmentation des
pressions du retour dans les cavités cardiaques gauches et la fermeture du
foramen ovale. L’isolement de la circulation pulmonaire systémique se fait par

le biais de la fermeture du canal artériel.

A la naissance, trois impératifs déterminent la qualité des échanges

pulmonaires :

e La liberté des voies aériennes (aidée par la respiration).
e Une bonne ouverture des alvéoles.

e Une température centrale normale.
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2. EPIDEMIOLOGIE :

Les malformations broncho-pulmonaires congénitales (MBPC) sont des
malformations rares, en France, leur incidence est estimée a 3,4/10.000
naissances et leur fréquence est estimée a 0,3 pour 1000 [15-16].

La MAKRP représente environ 25% des MBPC, soit la malformation la plus
fréquente, constituant 71% des MBPC diagnostiquées en anténatal, suivie par les
séquestrations pulmonaires, les kystes broncho-géniques et les emphysémes
lobaires congénitaux [4].

Sa fréquence globale est difficile a établir, car elle peut rester
asymptomatique et méconnue, son incidence n’est pas connue, supposée entre 1
sur 10.000 et 1 sur 35.000 naissances vivantes, basée sur les rapports de
I’ Australie et le Canada. La prévalence au Royaume uni est estimée a 9cas sur
100.000 naissances [17-20].

Elle touche indifféremment les deux sexes, sans prédominance d’un sexe
par rapport a ’autre [21-23].

La MAKP est une malformation segmentaire pouvant affecter un ou
plusieurs segments pulmonaires, dans 80 a 95% des cas elle ne touche qu’un
lobe, elle est le plus souvent unilatérale, 1’extension a plusieurs lobes peut se
rencontrer, mais ’atteinte bilatérale est extrémement rare (2 % des cas). Elle

atteint préférentiecllement les lobes inférieurs [21, 24].
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En général, la MAKP est isolée, cependant, elle peut s’associer a d’autres
malformations dans 18% des cas, soit broncho-pulmonaires (séquestration
pulmonaire, bronche trachéale, hypoplasie pulmonaire), soit digestives (hernie
diaphragmatique), soit rénales (polykystose, dysgénésie), soit cardiaques [21,
24-30].

Dans notre étude le sexe ratio était de 0,66 avec une légere prédominance
féminine. Le poumon gauche était le plus atteint (60%), le lobe inférieur est le

plus atteint (80%), un seul lobe était atteint chez tous nos malades.
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3. PHYSIOPATHOLOGIE :
A. Hypotheses physiopathologiques des malformations pulmonaires :

La pathogénie reste méconnue, il semble qu’il existe une origine
embryologique commune entre les différentes MBPC, comme l'atteste la
constatation de l'association de ces malformations sur des piéces anatomo-
pathologiques. Le mésenchyme du médiastin primitif contribue a la
différentiation de I'épithélium pulmonaire et a la morphogénese de l'arbre
bronchique. Lorsqu'un groupe de cellules épithéliales se sépare du bourgeon
trachéal ou pulmonaire, il ne pourra pas subir l'interaction avec le mésenchyme.
Si la séparation est trés précoce, elle aboutira a un kyste bronchogénique. Si
cette s€paration est plus tardive, elle sera a 1'origine d'une séquestration (extra-
ou intra-lobaire). Enfin, si le mésenchyme est anormal, il induit une prolifération
des structures bronchiques, sans formation d'alvéoles, ce qui correspond a la

MAKP.
1. Au niveau du parenchyme pulmonaire :

L’hypotheése d’une anomalie broncho-vasculaire unique a 1’origine de ces
anomalies, a été suggérée. Une anomalie de développement de I’extrémité de
I’arbre bronchique secondaire par exemple a un traumatisme localisé, une
ischémie, une infection ou une adhésion ou tout autre mécanisme va conduire a
un processus pathologique. I semble que ce ne soit pas seulement la nature de
cette agression qui soit importante mais aussi et surtout le moment et la sévérité
de l'atteinte, qui déterminent la morphologie de la Iésion éventuelle dont dépend

le devenir [12, 31].
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Il s’agit donc volontiers d’un spectre malformatif tel qu’il est décrit par
Achiron et al, allant du poumon normal vascularisé par des vaisseaux normaux
ou non a un poumon anormal, c'est-a-dire dysplasique vascularis¢ par des

vaisseaux normaux ou non [32].

Cinq possibilités sont individualisées [6] (Figure N°23) :
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Figure N°23 : Schéma du spectre malformatif décrivant les cinq possibilités

1) En cas d’arrét du développement bronchique et artériel, Ila
malformation qui en résulte est une agénésie pulmonaire lobaire ou segmentaire,
plus l'arrét survient tard plus la 1ésion est distale.

2) Quand I’anomalie est localisée avec poursuite d'un développement
normal de l'arbre bronchique distal, du parenchyme pulmonaire et des artéres
pulmonaires, la malformation sera une sténose bronchique ou un kyste

bronchogénique.
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3) En cas d’un développement normal de I'arbre bronchique avec arrét de
la croissance de l'artére pulmonaire, les vaisseaux systémiques vont donc
poursuivre leur croissance parallelement a celle de l'arbre bronchique. Le site
d'origine de ces vaisseaux se déplace distalement avec le déplacement caudal de
l'aorte primitive, d'ou ils proviennent, et s'arréte dans la partie inférieure du
thorax, ou supérieure de 1'abdomen. Ces artéres aberrantes sont différentes des
artéres bronchiques normales. Dans la plupart des exemples, dans cette zone de
poumon avec un apport artériel anormal, 1'arbre trachéo-bronchique sera affecté
de facon variable.

4) Quand [latteinte est suffisamment sévére pour entrainer une
interruption du développement a la fois de l'arbre trachéo-bronchique et de
l'artére pulmonaire, avec persistance d'un apport systémique artériel au niveau
d'une zone de parenchyme pulmonaire anormal, la malformation correspond a la
forme classique de séquestration pulmonaire.

5) La derniére possibilité est que, malgré un arrét complet ou quasi-
complet des connections trachéo-bronchiques, 1'artére pulmonaire continue a se
développer et alimente le parenchyme pulmonaire anormal. Cela correspond aux
kystes pulmonaires congénitaux et a la malformation adénomatoide kystique.
L'atteinte des bronchioles terminales, respiratoires et des alvéoles suggere une

anomalie survenant tardivement dans le développement.

Le développement du drainage veineux est moins bien connu, mais la
survenue d'anomalie du drainage veineux en association avec des anomalies du

bourgeon pulmonaire est le plus souvent secondaire a la Iésion primitive [12].
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2. Au niveau du mésenchyme [6] :

De multiples interactions existent entre le mésenchyme et 1'endoderme
expliquant l'existence d'associations malformatives observées chez le foetus
atteint de malformation thoracique (par exemple: I’association de séquestration
et de malformation adénomatoide, I’association d’une hernie diaphragmatique et
d’une séquestration ou d’une malformation adénomatoide). En effet, au début du
développement, le bourgeon pulmonaire et son mésenchyme sont a proximité de
l'intestin primitif dont ils dérivent, ainsi toute agression dans une zone ou ces
deux organes en développement sont adjacents, va entrainer une atteinte des

deux structures.
B. Hypotheses pathogéniques de la MAKP :

La pathogénie de la MAKP reste obscure. Pour certains, il s’agirait d’un
arrét de développement des bourgeons bronchiques pendant la phase
embryonnaire induit par une anomalie de vascularisation ou un agent causal

(infectieux, chimique ou autres tératogénes) [33-36].

La constitution de la MAKP intervient a un stade précoce du
développement pulmonaire. Elle résulte de 1'échec du parenchyme pulmonaire a
induire une différentiation broncho-alvéolaire normale. Ce phénoméne se
produirait avant la 8¢me semaine de gestation. Pour d’autres, ce phénomene
serait plus tardif, autour de 15 semaines d'aménorrhée, ce qui apparait plus
logique sur le plan embryologique et qui expliquerait qu'il n'ait été fait aucun
diagnostic de MAKP au premier trimestre. La MAKP ne s'associe pas, sinon de
manicre fortuite, avec des anomalies chromosomiques. Il n'existe aucun facteur

génétique connu [37].
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Outre son occurrence sporadique, le caractére habituellement localis¢ de la
MAKP plaide pour une anomalie non génétique du développement pulmonaire
anténatal, ne touchant qu’une partie de I’arbre aérien, le reste du poumon se
développant normalement. La survenue d’une sténose bronchique d’origine
vasculaire a ¢été proposée comme un phénomene fréquemment, sinon
constamment, a I’origine de la MAKP. Les études histologiques récentes ne
retrouvent toutefois que rarement ces lésions bronchiques. Les données récentes
permettent de formuler d’autres hypotheéses, et notamment [Darrét du
développement normal, 1i¢ & des interactions locales inappropriées entre les

nombreux acteurs responsables du controle du développement normal [36, 38].

L'évolution prénatale de la MAKP est en fait difficile a prévoir : la
malformation peut rester stable, augmenter ou diminuer de volume, comme elle

peut se compliquer d’anasarque et/ ou d’hydramnios dans certains cas.

Des cas de régression totale de la MAKP ont été rapportés. Cette

éventualité n'excederait pas plus de 6 a 11 % des cas.
I1 est plus fréquent de noter une régression de la taille de la Iésion :

e Soit absolue par passage du liquide contenu dans la 1€sion vers l'arbre
bronchique.

e Soit relative, secondaire a I’arrét de croissance de cette dernicre, alors
que le poumon sain poursuivrait sa croissance normale. La croissance
initiale trés rapide de la masse dépasserait largement les capacités
d’alimentation vasculaire, et serait donc suivie d’une involution

spontane¢e [39].
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L'anasarque représente la complication évolutive majeure de la MAKP in
utero. Sur le plan échographique, elle se traduit par épaississement du
revétement cutané, une ascite et des épanchements pleural et péricardique. Elle
s'explique par les altérations hémodynamiques secondaires a I'obstacle au retour
veineux, et a la compression cardiaque qu'induit le volume de la tumeur
(compression de la veine cave inférieure par la déviation médiastinale). Sa

fréquence est variable selon les séries : de 7 a 33 % des cas [40].

Les anomalies de la quantit¢ de liquide amniotique sont associées a la
MAKP dans 10 a 30 % des cas, c’est l'un des principaux signes d'appel.
L'hydramnios est en rapport avec, une diminution de la déglutition feetale par
compression cesophagienne, et avec une augmentation des sécrétions
pulmonaires par la MAKP. L'hydramnios majeur peut compromettre la
poursuite de la grossesse par le risque d'accouchement prématuré et justifie une
intervention thérapeutique. En revanche, le simple exces de liquide n'est pas un

¢lément de mauvais pronostic.

L'hypoplasie pulmonaire du poumon sain en rapport avec la compression
par la MAKP et/ou un épanchement pleural est difficile a diagnostiquer. Elle
sera suspectée lorsqu'il existe un effet de masse important ou un épanchement
pleural, méme si la compression n'entraine pas nécessairement une hypoplasie

pulmonaire.
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4. CLASSIFICATION ET ANATOMIE PATHOLOGIQUE:

A. Classification -

La classification la plus usuelle de la MAKP proposée par Stocker et ses
collaborateurs, a ¢été établie en 1977, elle est fondée sur 1’aspect
anatomopathologique et essentiellement sur la taille des kystes. Elle permet de
comprendre et de classer la présentation échographique de cette malformation,
mais ne présente pas d'application clinique, notamment prénatale. Cette
classification décrit trois grands types survenant a 3 époques embryonnaires

différentes [41]: (Figure N°24)

TYPE Il

Macrokystes Association Microkystes
10-20 mm diamétre macro et microkystes < 5 mm de diametre

Figure N°24 : Classification de stocker
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e Type I (50 % a 65% des cas): Les lésions comprennent un ou plusieurs
grands kystes de diametre de 2 a 10 cm, souvent multiloculés avec un kyste
souvent prédominant, entouré d'autres kystes plus petits, recouverts d’un
épithélium cylindrique pseudo-stratifié, avec des structures alvéolaires
apparemment normales. Il s’agirait d’une atteinte tardive de ’embryogénése due
a une anomalie survenant entre la 5éme et la 7éme semaine de gestation :
(Figure N°25).

En échographie, il s’agit d’une ou plusieurs images kystiques avec un kyste

principal [20, 41] : (Figure N°26).

Figure N°25: Type I de Stocker Figure N°26: Aspect ¢échographique

o Type II (25% % a 42% des cas) : les lésions comprennent de multiples
kystes de 0,5 a 2 cm, dont I’anomalie est plus distale, ces kystes sont bordés
d’un épithélium de type cubique ou cylindrique cili¢ sans cellules a mucus :

(Figure N°27).

58



La maladie de Graig

En échographie, il s’agit de nombreux kystes anéchogeénes réparties de
facon anarchique, au sein d’une masse plus échogéne que le reste du

parenchyme pulmonaire [20, 41] : (Figure N°28).

TYPE I

Figure N°27 : Type II de Stocker Figure N°28 : Aspect échographique
d’un kyste type 11

o Type III: (8% al0%des cas): les lésions sont faites d’innombrables
microkystes de moins de 0,5 cm, correspondant a des structures bronchiolaires
sans aucune différenciation alvéolaire, bordées par un épithélium cuboide
souvent pli¢, formant une masse volumineuse, donnant un aspect pseudo-solide
a la lésion, étendue a la totalit¢é du segment ou lobe pulmonaire et pouvant

comprimer le parenchyme pulmonaire adjacent : (Figure N°29).
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Ce type se traduit en échographie sous forme d’une masse solide,

hyperéchogene, volontiers de grande [20, 41] : (Figure N°30).

TYFE 1IN

. 0N .
Figure N°29 : Type III de Stocker Figure N°30 : Aspect échographique

d’un kyste type III
Les types II et III sont la conséquence d’une anomalie survenant trés tot
dans I’embryogénese. Les malformations associées sont classiquement plus

fréquentes dans le type Il mais sont possibles sans le type I et le type III [42].

Il existe d’autres classifications moins usuelles, comme celle décrite par
Adzick, celle-ci simplifie la présentation échographique, elle est basée sur des
critéres  anatomopathologiques macroscopiques, ultrasonographiques et

pronostiques. Cette classification distingue entre :

e Une forme macrokystique : comprenant un ou plusieurs kystes dont le
diameétre est supérieur ou égal a 5 mm, et donc visibles en échographie. Ces

Iésions représentent 59 % des MAKP.
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e Une forme microkystique : comprenant des kystes de diamétre inférieur
a 5 mm, donnant un aspect hyperéchogeéne a la 1ésion. Cette forme représente

41 % des cas.

Ces deux formes présenteraient, selon ces auteurs, des risques évolutifs
prénatals différents avec une fréquence plus élevée d'anasarque dans les formes

microkystiques [21, 43].

Récemment, des études réalisées a partir de tissu feetale ont permis une
analyse histologique plus précoce. Elles ont montré que des kystes étaient
présents dans la majorité des 1ésions, mais avec des tailles trés variables au sein
d’une méme malformation. Elles ont également mieux décrit le parenchyme
alvéolaire, dont I’aspect immature est parfois compatible avec un aspect de stade
du développement pulmonaire, pseudo-glandulaire ou canaliculaire, plus

précoce que celui ou a lieu la détection [36, 44].

B. Anatomie pathologique :

La MAKP est caractérisée par une croissance anormale des bronchioles
terminales, sans glandes bronchiques, ni différenciation alvéolaire, avec une
augmentation du volume du lobe affecté. Elle serrait diie a un arrét de
développement bronchiolaire normal, avec dilatation kystique du parenchyme
pulmonaire immature d’aval [45].

Seule I’étude histologique confirme le diagnostic et élimine les autres

malformations kystiques pulmonaires [41].
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1. Macroscopiquement :

Il existe toujours une augmentation du volume du lobe affecté. Il s’agit
d’une masse ferme contenant un matériel solide au sein duquel siegent de
nombreux kystes de tailles différentes, ces kystes sont a contenu aérique ou
liquidien, limités par une paroi dépourvue de cartilage et sans signes
inflammatoires. Sa surface est habituellement lisse rosée, sa consistance est
caoutchouteuse, et a la section il s’agit d’une masse charnue rosée, solide,
comportant un nombre variable de cavités kystiques de tailles différentes [29, 41,

46] : (Figure N°31).

Figure N°31 : Aspect macroscopique d’'une MAKP (Observation N°5)
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2. Microscopiquement :

La MAKP est une malformation hamartomateuse, caractérisée par une
croissance anormale des bronchioles terminales (Figure N°32), dont les critéres
anatomo-pathologiques ont été définis par Kwittken et Reiner, en 1962 (cités par
Stocker) [29, 41, 43, 45] :

e Aspect adénomatoide des structures respiratoires terminales formant
des kystes communiquants, de taille variable, et recouverts d'un
épithélium cubique et cili¢ pseudo-stratifié¢ et de cellules a mucus.

e Muqueuse kystique d’aspect polyploide, avec augmentation focale du
tissu élastique dans la paroi du kyste, sous 1'épithélium bronchique.

e Absence de cartilage.

e Cellules muqueuses regroupées sur des portions de la paroi des kystes
ou sous forme de glandes a proximité de structures pseudo-alvéolaires.

e Absence d'inflammation.

e Présence occasionnelle d’alvéoles a revétement mucineux.

e U NGARTRRN
Figure N°32 : Aspect microscopique de la MAKP.

L’examen anatomo-pathologique a confirmé le diagnostic de la MAKP
chez tous nos patients.
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5. DIAGNOSTIC ANTENATAL :

Actuellement le diagnostic de MAKP est de plus en plus porté en anténatal.
Ce qui permet :

e D’orienter la future mere vers un centre de référence.

e De définir les conditions de la naissance (rapprochement d’un centre
de réanimation en cas de risque de complication néonatale ou de
complication in utero).

e De discuter les modalités thérapeutiques.

e Le diagnostic anténatal des MAKP est essentiellement échographique
[47-48].

A. Echographie anténatale :

L’échographie anténatale reste essentiellement un examen de dépistage.
Depuis son avénement, le diagnostic est devenu précoce, en régle facilement
posé, permettant une prise en charge néonatale, alors que qu’il ne pouvait étre
porté¢ que devant des symptdmes ou de fagon fortuite. Elle permet 1’étude du
thorax feetal dés la 20éme voir la 16°™ semaine d’aménorrhée, et de s’assurer
des la période anténatale de I’intégrité des fonctions ventilatoires [49].

Le diagnostic échographique est posé devant la visualisation de kystes
liquidiens ou d’une masse hyperéchogéne homogene. Parfois, il s’agit d’une
masse pulmonaire d’aspect kystique ou solide d'échogénicité variable, cela peut
poser des difficultés de diagnostic différentiel avec une séquestration ou une

rarissime tumeur solide [50].
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Les faux négatifs du diagnostic anténatal peuvent étre dus a la petite taille

de la lésion, ou a des difficultés techniques inhérentes a la diminution des

fenétres acoustiques liés a la minéralisation costale, surtout au cours du 3éme

trimestre.

En plus du diagnostic, 1’échographie permet une classification des MAKP,

I’habituelle classification de Stocker, qui différencie trois types anatomiques

selon la taille et le nombre des lésions kystiques, a toutefois peu d’application

clinique [51] :

Le type I se caractérise par une ou plusieurs images Kkystiques,
anéchogenes, intra parenchymateuses a paroi fine, dont le diametre
varie de 20 a 70 mm [42].

Le type II se caractérise par de plus nombreuses images anéchogénes
de 5 a 15 mm réparties de fagon anarchique au sein d'une masse plus
échogéne que le reste du parenchyme pulmonaire [42].

Le type III réalise une masse hyperéchogeéne au sein de laquelle il
existe des petits kystes infra millimétriques [42].

A la classification classique de Stocker qui est basée sur des données
anatomo-pathologiques, Adzick propose de substituer une classification
basée sur les données €chographiques, il distingue entre deux formes
macro et microkystiques [42] :

Les formes macrokystiques, regroupant les types 1 et 2 de Stocker
(80 %), se traduisant en échographie par une masse hétérogene,
associant une composante hyperéchogene dans laquelle existent des
images de kystes anéchogénes, arrondies, de taille et de nombre
variables, cette masse est en général constitué d'images supérieures a 5
mm, parfois unique et volumineuse, au sein d’un tissu plus échogene

que le poumon sain [11] : (Figure N°33).
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g

-

Kystes

Figure N°33 : forme macrokystique.

v" Les formes micro kystiques, plus rares (20 %), correspond au type III
de Stocker. Elles se traduisent en échographie sous forme d’une masse limitée,
fortement échogene, systématisée, souvent homogene, pseudo-solide volontiers
de grande taille contenant des kystes dont le diamétre est inférieur a 5 mm et
dont le caractére kystique peut se traduire par un renforcement postérieur [11] :
(Figure N°34).

Image

hyperechogéne
de la base

Poumon

Figure N°34 : forme microkystique.
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Figure N°35 : aspect échographique de MAKP selon la classification de stocker ; de
gauche a droite : type I, type II et type I11.

Le doppler couleur, et le doppler pulsé apportent des arguments
diagnostiques supplémentaires par rapport a 1I’échographie standard. Le doppler
couleur ne retrouve pas de flux a l'intérieur de ces kystes. Il ne retrouve pas non
plus de vascularisation aberrante provenant directement de l'aorte, sauf dans le

cas ou une séquestration intra lobaire est associée [6, 16].

Figure N°36 : aspect au doppler d’'une MAKP.

67



La maladie de Graig

L’échographie permet d’évaluer le pronostic et de surveiller la 1€sion .Le
pronostic est fonction de la taille de la 1ésion et de ses répercussions sur le
développement pulmonaire et 1'hémodynamique foetale. La surveillance doit
porter sur I’évolution du volume du parenchyme pathologique, parfois important
et source de déviation cardio-médiastinale, avec hydramnios par gene a la
déglutition, une ¢éversion du diaphragme et des signes discrets de
décompensation feetale, voire anasarque par compression vasculaire, principal
critére pronostique p¢joratif. Le parenchyme sain peut alors étre comprimé
générant ainsi une hypoplasie pulmonaire du poumon sain. Ce volume peut
¢galement rester stable perdant son caractére compressif de par la croissance

feetale, voire régresser [16, 49, 51].

Une MAKP peut aussi étre diagnostiquée dans le cadre du bilan étiologique
d'un hydramnios (ou plus rarement d'une anasarque) dont les signes cliniques

auront motivé la réalisation d'un examen échographique supplémentaire.

Aucun de nos cas n’a été diagnostiqué en anténatal.
B. IRM anténatale :

Le complément actuel de 1’étude ultrasonore est I’imagerie par résonance
magnétique, qui offre une trés bonne résolution de contraste et une possibilité

d’étude multiplanaire [11].

Le diagnostic est en régle facilement posé en échographie. C’est sans doute
dans les formes volumineuses et complexes que I’IRM peut avoir un role a jouer
dans la localisation et 1’évaluation de I’extension lésionnelle, voire dans le
diagnostic en cas de forme micro kystique échogeéne (distinction avec une atrésie
bronchique) [52].
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Figure N°37 : MAKP en séquence pondérée T2.

Elle peut également parfaitement reconnaitre les autres types de
malformations autres que les MAKP : séquestration, kyste broncho-génique,
atrésie trachéo-bronchique. L’IRM est réalisable entre la 20eme et la 28e
semaine d’aménorrhée. Elle contribue ainsi dés la période anténatale a une
meilleure identification des anomalies thoraciques et a 1’évaluation de leur
importance permettant d’expliquer le mieux possible aux parents les

conséquences en particulier sur la prise en charge postnatale [11].
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La réalisation d’une IRM thoracique repose sur des principes communs a
I’IRM feetale. Les séquences rapides pondérées T2, complétées par les
séquences T1 permettent une évaluation anatomique du parenchyme pulmonaire
et du contenu abdominal. En pathologie feoetale, les séquences pondérées T2
permettent 1’étude anatomique et les séquences T1 permettent une analyse du
signal. Les kystes, y compris les microkystes, ont un signal trés élevé en
pondération T2, contrastant avec le reste du parenchyme pulmonaire sain

permettant I’identification de la 1ésion et de sa topographie [51-52].

Figure N°38 : MAKP en séquence pondérée T1.

Dans notre série ’IRM anténatale n’a été réalisé chez aucun cas.
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6. DIAGNOSTIC POST NATAL :

A. La présentation clinique :

La MAKP peut conduire a des hydrops ou hydramnios, qui a leur tour
peuvent entrainer un accouchement prématuré avec grande mortalité

néonatale [21].

Souvent, la détresse respiratoire survient en période néonatale, le plus
souvent séveére, due a la brutale augmentation du volume pulmonaire par
piégeage d’air, comprimant le poumon sain et entravant le retour veineux [4, 53-

55, 59].

Les infections broncho-pulmonaires trainantes et récidivantes dans le
méme territoire, représentent la symptomatologie d’appel la plus fréquente chez
le nourrisson, I’enfant plus grand et méme chez I’adulte. Devant un tableau
d’infection, la récurrence dans le méme site, I’aspect d’expansion pulmonaire et
I’absence de bronchogramme aérien doivent faire penser a une MAKP [60-61].

La MAKP peut aussi rester asymptomatique méconnue et éEtre de
découverte radiologique fortuite [56-58, 62].

La MAKP peut se révéler aussi, dans certains cas moins fréquents, par une
dyspnée progressive ou encore par un abces pulmonaire, due a I’insuffisance du
drainage alvéolaire, la surinfection en période néonatale est exceptionnelle. Elle
peut aussi étre diagnostiquée chez I’enfant voire 1’adulte devant une toux non

productive [10, 33].
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La survenue d'un pneumothorax spontané, comme mode de révélation par
augmentation de taille par un mécanisme de piégeage est beaucoup plus rare.
(Six cas pédiatriques et deux cas rapportés chez 1’adulte décrits en littérature)
[63-68].

La MAKP est rarement découverte a 1’age adulte. Les patients plus agés
peuvent se présenter avec bronchectasie ou hémoptysie [10, 33, 69].

D’autres signes rares, ont ¢&été observés telle qu’une cyanose par
compression, une hémoptysie, un hémothorax, un pyo-pneumothorax ou encore
une arythmie [69-71].

Concernant notre série, tous les patients ont présenté une toux avec ou sans
fievre, un cas est révélé par des pneumopathies a répétition, un cas de détresse

respiratoire.

B. Le bilan post natal :

Le bilan postnatal est indispensable, méme en cas de disparition apparente
de la malformation car elle est toujours présente, comprenant une radiographie
thoraco-abdominale, une échographie (lorsque la malformation n'est pas aérée
ou si elle est proche du diaphragme). Un examen tomodensitométrique avec
injection ou une IRM permettent d'apprécier l'extension exacte de Ila

malformation [72].
1. La Radiographie pulmonaire :

La radiographie de thorax est I’examen complémentaire de premicre
intention, durant les premiers jours de vie, suffisant pour poser le diagnostic de

MAKP pour de nombreux auteurs [73-75].
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Dans les heures immédiates qui suivent la naissance, la malformation se
présente sur la radiographie simple comme une opacité occupant un hémithorax,
comme pour I’ELC, cette opacité est due a la persistance du liquide alvéolaire
dans les cavités kystiques. Puis, l'air va progressivement pénétrer les kystes [6] :

(Figure N°39)

La radiographie standard montre des images variables en fonction du type

de la MAKP [76] :

e Le type I se présente alors sur les clichés simples, sous forme de
volumineux kystes aériques avec déplacement médiastinal.

e Le type Il se présente sous forme d’images kystiques de petite taille
avec déplacement médiastinal plus modéreé.

e Le type III se présente sous forme d’opacités hémithoraciques.

Figure N°39 : opacité cloisonnée du lobe moyen droit.
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Des niveaux hydro-aériques peuvent parfois E€tre présents, méme en
I’absence d’infection pouvant orienter vers un abceés pulmonaire primitif [77-

79] : (Figure N°40)

Figure N°40 : niveau hydro-aérique.

Dans les formes séveres, la malformation est expansive, refoulant les
structures médiastinales, tassant le diaphragme sous-jacent, et induisant une

hernie pulmonaire du c6té controlatéral [77] : (Figure N°41)
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Figure N°41 : hyperclarté gauche avec refoulement du médiastin a droite.
(Observation N°5)

Lorsque l'enfant grandit et que le diagnostic n'a pas €té porté a la naissance,
l'aspect radiologique sur le cliché simple, est celui d'une formation kystique ou
pluri-kystique a paroi fine associée, en fonction des complications, a des
¢paississements ou a des niveaux hydro-aériques. Un mécanisme de soupape

peut entrainer une mise sous tension de certains de ces kystes [6, 60, 77].

La radiographie de thorax peut également apparaitre faussement normale
chez le nouveau-né, faisant croire a une régression compléte des anomalies
dépistées en anténatal ce qui ne préjuge en rien de la disparition réelle de
I’anomalie. La sensibilit¢ de la radiographie pulmonaire dans 1’évaluation
néonatale a été estimée a 61 p. 100. Ainsi comme des faux-négatifs, les faux-
positifs sont aussi décrits, ce qui justifie la réalisation d’une tomodensitométrie
thoracique, qui prend toute son importance car elle permet de visualiser des

Iésions résiduelles, méme minimes [56, 80-81].

75



La maladie de Graig

Dans notre série, I’image radiologique était en faveur d’un pneumothorax
dans un cas, hydro-pneumothorax dans un deuxiéme, et sous forme d’opacité
bien limit¢ dans deux cas dont ’une évoqué un kyste bronchogénique, et sous
forme d’une hyperclart¢ d’un hémichamp pulmonaire avec refoulement
médiastinal dans le dernier cas évoquant un ELG. Dans aucun cas la
radiographie standard n’a permis de poser le diagnostic.

2. L’échographie thoracique :

Elle peut étre contributive si la masse est périphérique. Elle est utile pour
préciser la nature du liquide des MAKP radio- opaques, associée au doppler elle
peut éventuellement éliminer un vaisseau anormal en rapport avec une
séquestration [79, 82-83].

L’échographie thoracique a été réalisée chez deux de nos patients
objectivant dans un cas, une opacité et dans un deuxiéme cas un hydro-
pneumothorax.

3. La tomodensitométrie :
Cet examen permet :

e De conforter le diagnostic avec une bonne corrélation anatomo-clinique.

e De préciser les caractéristiques et le nombre de kystes, ainsi que
I'épaisseur des parois.

e D’apprécier I’étendue de la Iésion et ses rapports anatomiques.

e De préciser la présence de niveaux et éventuellement, de surinfection
ou de troubles ventilatoires associés.

e D’¢liminer un diagnostic différentiel, notamment lorsque le volume des
kystes est relativement limité. Les diagnostics différentiels qui se
posent sont ceux des bronchectasies kystiques, des s€questrations intra-
lobaires et beaucoup plus exceptionnellement, des Kkystes
bronchogéniques intra pulmonaires compliqués.

e De discuter du traitement, notamment en fonction du type, de la taille,
et du retentissement sur le parenchyme pulmonaire sain [74, 84, 85].
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Figure N°42 : coupe scannographique montrant des images kystiques gauche,
avec expansion compensatrice a droite.

L’injection de produit de contraste est nécessaire pour préciser la
vascularisation, notamment pour éliminer une séquestration [56, 81].

La régression et méme la disparition, anténatales comme postnatales des
MAKRP ont été décrites. Toutefois, dans 1’étude de Winters et al incluant dix cas
de malformation adénomatoide kystique et de séquestration pulmonaire ayant
régressé ou disparu au cours du suivi échographique, la tomodensitométrie faite
aprés la naissance était toujours anormale. La tomodensitométrie est donc

indispensable pour rechercher une MAKP de petite taille [86-90].
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Dans une ¢étude de Salles et cal [81] en 2005, en cas de diagnostic anténatal,
et en I’absence de symptomes, la TDM est réalisée vers le quatriéme mois de vie,
avant le traitement chirurgical. Elle est réalisée dans les trois premiers mois pour
Rittié et al [81], Bagolan et al [75] ont proposé de la réaliser au sixi¢éme mois,
juste avant I’intervention.

L’apparition de symptomes motive sa réalisation plus précocement, en vue
de I’intervention chirurgicale.

Sur la TDM, la MAKP apparait comme des Iésions kystiques de tailles
différentes (pour le type I) ou d’une zone hyperdense (pour les types II et III),
ces kystes sont connectés aux bronches, et sont bien distingué du parenchyme
pulmonaire normal, mais elle peut apparaitre comme une 1ésion solide surtout
les premiers jours de vie en raison de la rétention du liquide dans la MAKP [10].

Dans notre série, la TDM a été réalisée chez tous nos patients objectivant
chez le premier un processus Iésionnel hypo dense de I’hémi-champs droit avec
atélectasie gauche ; dans le second une opacité dense ; chez le troisieme une
formation liquidienne hypo dense et chez le quatrieme, de multiples Iésions
micro-kystiques avec effet de masse, et chez le dernier cas une volumineuse
formation kystique aérique.

La sensibilit¢ de la TDM reste élevée par rapport a la radiographie
pulmonaire permettant de poser le diagnostic ; ce n’est pas le cas dans notre
série ou le diagnostic a été posé chez deux malades ; les trois autres malades le
diagnostic été celui d’un emphyséme lobaire géant chez un cas ; celui d’un kyste
broncho-génique chez le second ; et un kyste hydatique chez le troisi¢me. C’est

I’exploration chirurgicale et I’anatomo-pathologie qui ont redressé le diagnostic.
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4. L’Endoscopie bronchique :

L’endoscopie bronchique en cas de MAKP est normale, ou montre un

refoulement bronchique par la masse.
5.L’IRM :

L’IRM analyse le contenu de la malformation et précise son extension. Ses
indications sont limitées, en période anténatale, I'IRM permet de préciser le
diagnostic de MAKP et ses conséquences, apres la naissance, elle a été proposée
pour le diagnostic de séquestration pulmonaire ou de kyste bronchogénique
médiastinal, donc ’'IRM est rarement demandé en cas de MAKP, clle est utile
en orientant le diagnostic quand on suspect les autres diagnostics différentiel tel
que la séquestration pulmonaire et le kyste bronchogénique [81, 91-92].

L’IRM n’a pas été réalisée chez nos patients.
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7. MALFORMATIONS ASSOCIEES :

En général les MAKP sont isolées, mais des cas d’association a d’autres
anomalies morphologiques ont été rapportés, bien qu’ils soient rares. La MAKP
est associée a d’autres malformations dans 18 % des cas. Les malformations
associées sont classiquement plus fréquentes dans le type II, mais sont possibles

dans le type I et le type III [6, 25-26, 28, 93].
Les malformations les plus souvent citées dans la littérature sont:

e Les malformations broncho-pulmonaires : séquestration pulmonaire,
atrésie bronchique, bronche trachéale, hypoplasie pulmonaire)

e Les malformations génito-urinaires : agénésie rénale bilatérale,
dysgénésies rénales dysplasie multi-kystique.

e Les malformations digestives: hernie diaphragmatique, atrésie
duodénale, jéjunales ou oesophagienne, imperforation anale,
omphalocéle.

e Les malformations cardiaques : tronc artériel commun, communication
inter-ventriculaire, tétralogie de Fallot.

e [es malformations cérébrales, les malformations faciales : fente.

L’association des malformations pulmonaires est fréquente, comme le
témoigne 1’association classique de la MAKP et d’une séquestration pulmonaire.
L’association de trois types de malformations pulmonaires (kyste broncho

génique, MAKP, et séquestration broncho-pulmonaire) ayant également été

décrite [18, 94-97].
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Des anomalies chromosomiques associées a une MAKP ont été rapportées :
trisomie 18, trisomie 21, mais il s'agit d'une association fortuite. Toutefois, cette
pathologie sporadique est le plus souvent isolée et le risque de dyschromosomie
n’est alors pas majoré [51].

Bien qu’extrémement rare, 1’association d’une MAKP a une tumeur
maligne est possible. Hancock et al [98].dans une étude rétrospective portant sur
382 tumeurs pulmonaires primitives, observaient une association a une MAKP
dans 10 % des cas: Six cas de rhabdomyosarcome, un cas de carcinome
broncho-alvéolaire et deux cas de blastomes pulmonaires [66, 98-101].

Chez tous nos patients, aucune malformation associée n’a été observée.
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8. DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL :

Le diagnostic différentiel radiologique est :

e Celui d’une hyperclarté circonscrite: hernie diaphragmatique,
emphyséme lobaire géant, kyste bronchogénique ou dysembryonnaire,
pneumatocele post-traumatique ou infectieuse [102-103].

e En cas de formes solides échogénes une séquestration pulmonaire (SP),
emphyséme lobaire géant (ELC), atrésie trachéo-bronchique (ATB)
sont a évoqué [6].

A. La séquestration pulmonaire :

v" Définition : La séquestration pulmonaire est une affection congénitale
rare non héréditaire, secondaire a une anomalie au cours de I’organogencse
pulmonaire. Elle correspond a du tissu pulmonaire non fonctionnel, ayant perdu
ses rapports normaux avec l'arbre trachéo-bronchique, et dont la vascularisation

artérielle est de type systémique : aorte thoracique ou abdominale [10, 21, 38,
104-106].

Types : Il existe 2 formes [107-109] :

e La séquestration intra lobaire: la plus fréquente (75 %), incluse dans un
lobe normal, elle partage avec le poumon, au sein duquel elle si¢ge, les
enveloppes et le retour veineux, elle est associée rarement a des
malformations, et les complications sont exceptionnelles.

e La séquestration extra lobaire : plus rare (25 %), elle présente une
enveloppe pleurale propre, et un retour veineux vers le systeme azygo
cave, clle est associée a d'autres malformations dans 30 % des cas, et

peut se compliquer d'hydramnios.

82



La maladie de Graig

Localisation : Elle si¢ge a la partie inférieure et postérieure du thorax, entre
le lobe inférieur du poumon et le diaphragme, le plus souvent a gauche. Elle
peut aussi occuper une situation médiane para-médiastinale ou sous-
diaphragmatique [110].

Clinique : Les circonstances de découverte des séquestrations pulmonaires
sont treés variables selon leurs types, le plus souvent asymptomatiques, donc de
découverte radiologique ou opératoire. La SP peut se manifester a tout age, elle
peut se révéler par des épisodes d’hémoptysies, par des douleurs thoraciques
isolées, par une pleurésie mais, surtout elle est découverte a I’occasion
d’infections pulmonaires récidivantes avec fievre. Cependant, certains cas de
séquestrations peuvent étre découverts a la suite d’un hémothorax spontané ou
d’une insuffisance cardiaque due a un shunt important [111-112].

L’examen clinique est souvent normal en dehors des complications.

Radiographie : La radiographie thoracique de face et de profil précise la
topographie des Iésions. L’aspect radiologique le plus classique est une opacité
dense, homogene, arrondie, ovalaire ou polycyclique, située le plus souvent dans
le segment postéro-basal du lobe inférieur, ainsi ce siege postéro-basal est
hautement évocateur. On peut avoir des images kystiques uniques ou multiples,
parfois des niveaux hydro-aériques [79].

Cette radiographie peut étre normale dans certains cas de SEL [109].

Echographie : L'image échographique peut étre tout a fait superposable a

une malformation adénomatoide micro kystique: plage échogéne homogéne bien
limitée, voire segmentaire, de forme triangulaire, voir arrondie, de localisation le

plus souvent sus diaphragmatique [51-52].
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Le diagnostic anténatal est possible dés la 19¢me semaine d’aménorrhée.
L’échographie anténatale montre une image hyperéchogene, homogene basi-
thoracique, triangulaire si extra-lobaire, ronde si intra-lobaire [51-52].

En cas d’infection ou de communication avec les voies aériennes, la
séquestration prend un aspect poly kystique associant des zones claires, des
zones denses avec parfois des niveaux liquides.

Doppler : C’est le doppler a codage couleur qui permet de visualiser la
vascularisation systémique aberrante. La mise en ¢évidence du pédicule
vasculaire systémique, naissant de ’aorte thoracique ou abdominale, ou de ses
branches, est trés évocatrice du diagnostic [96, 113].

La TDM : permet de mieux préciser la topographie de la lésion. L’injection
intraveineuse de produit de contraste entraine un rehaussement modéré et
hétérogene de la séquestration. L’artére systémique est visualisée dans 70 % des
cas. La visualisation de I’artére systémique est hautement suggestive d’une SP,
mais elle n’est pas pathognomonique [104].

IRM : L’Angio-IRM permet de visualiser I’artére systémique et le retour
veineux, elle permet de mieux préciser leurs rapports avec les cavités cardiaques.
L’angiographie montre I’artére systémique aberrante et fait une cartographie de
la malformation. [114-115].

La bronchographie a surtout un intérét pour ¢éliminer une bronchectasie, car

la séquestration peut comporter des Iésions de bronchectasies, sans oublier que

I’association des deux est possible [104, 111, 116].
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Traitement : Le traitement des séquestrations pulmonaires est chirurgical,

vu le risque inévitable d’infections a répétition et de complications spontanées
possibles, en particulier un hémothorax, parfois mortel. Cette chirurgie doit étre
proposée loin des épisodes aigus [109].

En cas de séquestration extra-lobaire, une exérése sélective est
préférentiellement réalisée. Cette exérése est facile car la Iésion est séparée du
poumon adjacent [109].

En cas de SP intra-lobaire, la lobectomie est le traitement de choix [118].

Le traitement des séquestrations pulmonaires intra ou extralobaires par
embolisation a été proposé comme alternative au traitement chirurgical [119-
120].

Les séquestrations pulmonaires ont probablement un pronostic plus

favorable, a moyen ou long terme [80].

B. Le kyste broncho génique :

Définition : Les kystes bronchogéniques (KB) sont des structures kystiques
isolées, constituées de tissu bronchique anormal, isolés du reste de 1’axe
bronchique, sécrétant du mucus. Ils sont souvent attachés a la trachée, ou a une
bronche, mais ne communiquent pas avec elle. Ils sont limités par une paroi de
type bronchique, avec un ¢épithélium pseudo-stratifié, fait de cellules
cylindriques ciliées et de cellules caliciformes, du muscle lisse, et du cartilage

[38, 121-122].

Topographie : il est situ¢é au niveau de I’axe trachéo-bronchique, du

médiastin moyen, des hiles pulmonaires ou de topographie intra-pulmonaire

[51-52].
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Les manifestations cliniques sont variables et varient selon la taille du kyste

et sa localisation. Chez le nouveau-né, la détresse respiratoire par compression
est fréquente. Chez I’enfant, les phénomenes infectieux sont au premier plan.

Les formes asymptomatiques représentent 20 a 30 % [79].

L’échographie anténatale : montre une image anéchogéne arrondie ou ovale

a paroi fine bien circonscrite. Le plus souvent uniloculaire, ils peuvent étre pluri
focaux, de taille variable, a contenu transonore ou rarement échogene, pouvant

alors évoquer une formation solide [51, 121].

La radiographie du thorax visualise une opacit¢é homogene arrondie ou

ovalaire, unique et a contours nets. En cas de communication avec les voies

aériennes, le KB se présente sous forme d’une image claire finement cerclée.

L’échographie montre une formation anéchogéne si le kyste est

périphérique [79].

La TDM révele une opacité bien limitée, ne prenant pas le contraste.
L’existence d’une hémorragie intra-kystique fait augmenter la densité du

kyste [79].

L’IRM : L’aspect en IRM est celui d’un kyste intra-parenchymateux, bien
limité, uniloculaire, parfois multiloculaire, homogeéne, ne communiquant pas
avec I’arbre bronchique, au signal élevé en pondération T2. L’IRM ¢€limine une
formation solide en cas de contenu échogene, elle peut contribuer a la distinguer
d’une malformation adénomatoide kystique, en cas de trappage. L’IRM est

I’examen de choix pour le diagnostic des formes médiastinales du KB [52, 79].
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Le traitement du KB reléve de la chirurgie, vu les risques de compression,

d’infection, d’hémorragie et de dégénérescence, ’exérése chirurgicale est
indiquée méme en cas de KB asymptomatique. L’exérése est le plus souvent

facile chez I’enfant, et peut se faire par thoracoscopie. [79].

C’est en fait I’anatomopathologie qui permet d’affirmer le diagnostic. La

présence de cartilage et de muscle lisse est indispensable au diagnostic [38, 77].

L’évolution, en cas d’exérese complete, est favorable [118].
C. L’emphyséme lobaire géant :

Définition : L’ELG correspond a une distension alvéolaire localisée a un
lobe pulmonaire en rapport avec une obstruction bronchique a I’expiration

138, 79].

La clinique : Les manifestations cliniques apparaissent a la naissance dans
33 % des cas, et avant 1’age de un mois dans 50 % des cas. La dyspnée est le
signe révélateur le plus fréquent, ’ELC est asymptomatique et découvert de
fagon fortuite chez le grand enfant ou méme chez I’adulte. Le diagnostic

anténatal de I’emphyséme lobaire géant est exceptionnel [5, 122-124].

A DP’examen, le thorax parait asymétrique, un hémi-thorax distendu, peu
mobile et hypersonore avec diminution des murmures vésiculaires et déviation
des bruits du cceur. Une polypnée et des signes de lutte respiratoire peuvent étre

présents [79].
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La radiographie du thorax : L’aspect radiologique est le plus souvent

caractéristique. Le lobe atteint apparait distendu, hyper-clair avec hernie
médiastinale, mais contenant une fine trame vasculaire, ce qui permet d’éliminer
un pneumothorax. Cette distension refoule le médiastin et comprime le lobe

homolatéral [79].

La TDM : permet de confirmer le diagnostic et de préciser la topographie.

Le lobe atteint parait hyper-clair et hypo-vascularisé [79].

La scintigraphie pulmonaire : de perfusion montre une hypofixation

traduisant 1’hypo-vascularisation du lobe emphysémateux. La scintigraphie de
ventilation montre une diminution de la ventilation du lobe atteint qui prend
I’aspect d’une lacune a I’inspiration et d’un foyer radioactif isolé a I’expiration

[125-126].

Le traitement est chirurgical, et consiste en une lobectomie. Le traitement

conservateur a été décrit pour de rares formes résolutives spontanément.

L’évolution, apres traitement chirurgical, est favorable, la croissance du

poumon restant peut atteindre 90 % [118].
D.La Hernie diaphragmatique

La hernie diaphragmatique est le principal diagnostic différentiel des
pathologies pulmonaires feetales. En régle facile, il repose sur la mise en
¢vidence du défect diaphragmatique, et la visualisation des structures digestives
intra-thoraciques. L'absence de mouvements péristaltiques et la continuité¢ du

diaphragme orienteront vers une MAKP [51].
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Le type le plus fréquent est la hernie diaphragmatique par le foramen de
Bochdalek, le plus souvent gauche. Les hernies par le foramen de Morgani et

I’orifice hiatale sont exceptionnellement observées en période anténatale [52].

Le diagnostic est en régle obtenu en échographie grace a 1’observation de

signes indirects [52] :

e Estomac intra-thoracique sur le bord postéro-latéral gauche du cceur.
e Ou estomac médian et horizontalisé en cas de hernie droite.

e Anses intestinales ascensionnées.

e Lobe gauche du foie intra-thoracique.

e Dé¢viation droite.

e Compression du ceeur.

Toutefois, la déviation cardio-médiastinale droite, premier signe d’appel de
la hernie gauche, est aussi observée en cas de pathologie parenchymateuse

volumineuse et ne constitue donc pas un signe discriminatif [51].
E. Atélectasie transitoire :

Des phénomenes d'atélectasie segmentaire transitoire peuvent se produire.
Ils se traduisent sur le plan échographique par une hyperéchogénicité du
parenchyme pulmonaire en aval de l'atélectasie, simulant une MAKP de type
micro-kystique. Cette hyperéchogénicité disparait lorsque l'atélectasie se Ieve.

Ce phénomeéne pourrait expliquer certaines disparitions de MAKP.
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F. Autres :
Les autres diagnostics différentiels de la MAKP, mois fréquents sont :

e Le kyste neuro entérique.
e La duplication cesophagienne.
e La sténose de l'artére trachéobronchique.
e [’atrésie trachéo-bronchiques
e Les Tumeurs rares du médiastin :
- Le neuroblastome.
- Le tératome.
- Le lymphamgiome kystique thoracique.
e Les Kystes pleuro-péricardique.
e Le pneumatocéle.
e [’agénésie, I’aplasie, et ’hypoplasie pulmonaire.

e Le Kyste hydatique du poumon.
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9. TRAITEMENT :

La prise en charge des MAKP doit étre multidisciplinaire en anté et en post

natale.
Elle fait intervenir :

e Les gynécologues obstétriciens.
e Les réanimateurs.

e Les néonatologues.

e Les pédiatres.

e Les chirurgiens pédiatres.

e Les radiologues.

e Les anatomo-pathologistes.

A. La prise en charge anténatale :

La prise en charge varie selon le moment du diagnostic. En période
prénatale, une fois le diagnostic posé, la surveillance obstétricale clinique et

échographique rapprochée s’impose [81, 103].

La surveillance échographique va s’acharner a apprécier les signes de

gravité prénataux :

e Malformation volumineuse (risques compressifs, hypoplasie
pulmonaire).

e Malformation bilatérale.

e Déviation médiastinale.

e Malformations associées.

e Hydramnios voire anasarque.
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Cette appréciation permet d’agir en période anténatale : I’anasarque feetale

étant la principale indication de thérapeutique anténatale.

Cette surveillance va permettre aussi d’évaluer le risque de détresse
respiratoire néonatale, le but étant de préparer la prise en charge périnatale, et de
proposer la naissance en maternité¢ de niveau III en cas de risque. Les indications

thérapeutiques prénatales sont peu fréquentes [40].
1. L’abstention thérapeutique :

En l'absence d'anasarque, et avant de prendre une décision, une période
d'observation est de mise, certaines lésions régressant spectaculairement

[127-128].
2. L’interruption thérapeutique de la grossesse (ITG) :

Dans les formes mal tolérées, létales avec anasarque, l'interruption

thérapeutique de la grossesse peut se justifier [129].

L’interruption médicale de la grossesse peut étre proposée aussi en cas de
malformation associée et/ou d'hydrops sans possibilité de drainage, bien que des

observations de résolution spontanées d'une anasarque aient pu €tre observées.
3. Dérivation thoraco-amniotique :
Le but :

Elle permet le drainage continu, du contenu kystique de la MAKP, dans la

cavité amniotique jusqu’a la naissance, ou sera pratiquée une cure chirurgicale.
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Ce drainage soulage le poumon, entrainant une diminution de la pression
intra-thoracique, et permettant au poumon sain une croissance normale, cela
peut entrainer la régression de I’anasarque, quand il existe, grice a

I’amélioration du retour veineux [129].

Les indications :

Les indications thérapeutiques prénatales sont peut fréquentes. Elles

concernent

e Les Iésions macro kystique avec un kyste prédominant ou unique,
lorsque le pronostic vital du feetus est mis en jeu.

e Les MAKP mal tolérées avec anasarque et hydramnios majeurs,
principaux critéres de pronostic péjoratif.

e Les MAKP volumineuses, parfois source de déviation
cardiomédiastinale, avec hydramnios par géne a la déglutition, voire
anasarque par compression vasculaire, accompagné ou non par une
hypoplasie pulmonaire du parenchyme sain [51, 103].

La technique :

Le drainage kysto-amniotique ou thoraco- amniotique, consiste a
I’introduction d’un cathéter sous guidage échographique, faisant communiquer
par une sonde en double queue de cochon, la cavité amniotique avec le kyste

pulmonaire prédominant [129].
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Les complications :

Méme si la technique réussit, et que le drain est resté en place, la mortalité
reste ¢levée, malgré la réduction du volume tumoral, en particulier a cause de la

persistance de petits kystes non vidangés par le drain.
Les complications en rapport avec ce geste sont [18, 130] :
e La rupture prématurée des membranes et ’accouchement prématuré.

e La migration du cathéter avec réapparition de I’anasarque.

e [’infection.
4. Les ponctions itératives :

L'amniocentése de décompression est indiquée en cas d'hydramnios majeur,

secondaire a la déviation médiastinale par compression cesophagienne.

La thoracocentése simple peut étre une manceuvre de temporisation. Dans
les formes macro kystiques, on peut proposer des ponctions, parfois itératives,

des principaux kystes. Cependant, le liquide se réaccumule rapidement.

Les complications en rapport avec ces gestes sont la rupture prématurée des

membranes et I’ infection. [18, 130].
5. Chirurgie feetale a utérus ouvert:

Les indications de la chirurgie ouverte sont :

v Les formes micro kystiques, qui ne sont pas accessibles au techniques
percutané, notamment quand il existe des facteurs mettant en jeu le pronostic
vital, surtout I’anasarque [48, 129].

v" Les formes macro kystiques avec échec de techniques percutanées.

94



La maladie de Graig

Cette chirurgie consiste a reséquer le ou les lobes atteints, afin de rétablir la
pression intra-thoracique normale, et par conséquent la régression de

I’hydramnios et de I’anasarque.

La tocolyse précéde généralement le geste qui constitue une agression et

une menace d’accouchement prématuré.

La technique :

Apres une anesthésie générale de la meére, une incision médiane ou
transversale est pratiquée suivie d’une hystérotomie ; le bras et le thorax du
feetus sont extériorisés, le liquide amniotique est conservé a température
constante. Une thoracotomie foetale est pratiquée suivie par une exérese du ou

des lobes atteints. Enfin fermeture avec réinjection du liquide amniotique.

La surveillance hémodynamique de la mere et du foetus permettent
d’optimiser les chances de réussite : les principales causes d’échecs étant la

défaillance cardio-vasculaire feetale et I’accouchement prématuré.
B. Prise en charge a la naissance :
En cas de diagnostic anténatal, une prise en charge néonatale s’impose.
1. L’accouchement :

L'accouchement dans une unité expérimentée dotée de réanimation doit étre
envisagé lorsque le diagnostic a été suspecté en anténatal. Il n'y a pas
d'indication a extraire prématurément le feetus, sauf en cas d'apparition de signes

de décompensation, en l'absence de possibilité de drainage. [118].
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2. Réanimation néonatale :

La prise en charge postnatal devra se faire en milieu spécialisé
multidisciplinaire (maternité de niveau III, réanimation néonatale et équipe

chirurgicale adaptée).

En effet, un quart des enfants présentera des signes de détresse respiratoire
a la naissance. Ainsi, Waszak et al [74] rapportent, dans une série de 21 cas de
malformation adénomatoide kystique sans caractére de gravité a 1’échographie
anténatale, 28%de détresses néonatales sévéres, justifiant ['utilisation de
techniques de ventilation a haute fréquence, en attente de la chirurgie, avec une

mortalité néonatale nulle et une morbidité négligeable.

La prise en charge en réanimation néonatale, a pour but de stabiliser le

malade :

e La prise en charge respiratoire, elle va de la simple oxygénothérapie a
la ventilation assistée.

e Prise en charge hémodynamique comprends un remlissage avec
surveillance maintien des constantes

e Le bilan est lancé en parallele comportant en premier temps une

radiographie pulmonaire et bilan biologique préopératoire.

Selon les conditions et les indications, un bilan de deuxiéme intention est
demandé, comportant une TDM et un bilan malformatifs a la recherche des

malformations associées.
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C. La prise en charge post natale :
1. L’abstention thérapeutique :

En I’absence de tout symptome, 1’observation est la régle, pour certaines
équipes, notamment dans les formes bien tolérées ainsi que dans les I1ésions
kystiques de petite taille, mais le patient et sa famille doivent étre informés des
possibles complications mécaniques et infectieuses, et du risque, certes faible

mais avéré, de complications néoplasiques a moyen et a long terme [127, 129,

131].

Van Leeuwen et al [85].ont soulevé aussi probléme des modalités de
surveillance en cas d’abstention chirurgicale et notamment celui de I’irradiation

lice a la répétition d’examens radiologiques.

Les vaccins contre 1’haemophilus influenza type B et le streptocoque
pneumonie sont fortement recommandés pour éviter les complications

infectieuses mortelles [10].
2. Les indications chirurgicales :

En présence de symptomatologie clinique :

L’existence de symptomes respiratoires est une indication d’intervention

dans des délais plus brefs, voire en urgence, ceux-ci quelque soit 1’age. [10, 75].

En absence de symptomes :

Actuellement, le dépistage anténatal conduit a envisager un traitement

chirurgical avant I’apparition de signes cliniques et/ou de complications.
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En cas de MAKP asymptomatique, la majorit¢é des auteurs indiquent la
chirurgie surtout dans la petite enfance, divers arguments sous-tendent cette

attitude: [131-135].

v La chirurgie a pour but d’éviter les complications, essentiellement les
infections récurrentes, le pneumothorax ou de retentissement sur le poumon

adjacent, voir cancérisation. [102].

Face aux complications potentielles, il faut souligner le tres faible risque

d’un geste chirurgical réalisé par une équipe expérimentée [136-137].

v La résection chirurgicale, quand ’enfant est asymptomatique, permet
de diminuer la durée d’hospitalisation et la survenue de complications. [18, 132-
133].

v' Cette attitude permet d'intervenir sur des enfants en bonne santé, dans
de bonnes conditions, ce qui permet de profiter du potentiel de croissance
pulmonaire des quartes premicres années de vie. [132-133].

v’ L’abstention thérapeutique présente 1’inconvénient d’une surveillance
clinique réguliére et scannographique annuelle de trés longue durée [138].

v L'intervention peut étre rendue plus difficile par des remaniements
locaux liés a l'inflammation quand la chirurgie n’est indiquée qu’aprés une

longue durée de surveillance et apres I’apparition de complications.
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Pour d’autres auteurs, il y a controverse quant a la nécessité d’effectuer une
exérese des MAKP asymptomatiques. L’approche « conservatrice » d’abstention

s’appuie sur quatre arguments principaux:

a) Le taux faible de complications infecticuses au cours des trois
premieres années.
b) les risques évolutifs d’une MAKP étant négligeables devant les risques

inhérents a la chirurgie thoracique.

c)L’absence de lien clairement établi entre malformation kystique et

dégénérescence ;
d) La possibilit¢ de régression spontanée avec 1’age, la chirurgie amene a

opérer des enfants, dont la MAKP ne se serait peut-étre jamais

manifestée [19, 44].

L’age d’intervention des MAKP asymptomatiques : En revanche, 1’age
auquel un enfant asymptomatique doit étre opéré est plus discuté. En I’absence
de symptomes ou de doute sur le diagnostic, il parait raisonnable de différer
I’intervention de quelques mois par rapport a la naissance, afin de faciliter la
prise en charge anesthésique et en réanimation, I’dge de 3 a 6 mois est
recommand¢ par plusieurs grands centres. En effet, plus I’age augmente plus
I’inflammation a été retrouvée (ce qui rend le geste lui-méme techniquement

difficile), raison de plus pour opérer dans le premier semestre de vie [75, 131].

Bagolan et al [75] et Cacciari et al [139] qui rappelaient la disparition de
certaines lésions apres la naissance, ont proposé I’intervention chirurgicale a

partir du sixiéme mois. Pour Salles et al [81], Les patients asymptomatiques,

99



La maladie de Graig

ayant bénéfici¢ du diagnostic anténatal, ont donc été opérés en moyenne au
septiéme mois de vie. D’autres auteurs justifient un traitement chirurgical trés
précoce, dés le premier semestre, par les similitudes sinon les liens entre
malformation adénomatoide kystique et certaines tumeurs pulmonaires malignes.
Ainsi, Berbel et al [140] ont rapporté trois cas de blastome pleuro-pulmonaire,
se présentant comme une Iésion pulmonaire kystique chez des enfants de moins
de six mois. Seul I’examen anatomopathologique permet alors de poser le

diagnostic avec précision [132, 141].

La taille de la MAKP :

Dans certains cas comme les kystes de petite taille (< 3 cm), I’indication
opératoire est a discuter au cas par cas, en gardant a l’esprit le risque de
complications, y compris tardives, et les avantages d’une chirurgie définitive par

rapport a la nécessité d’une surveillance de long cours [102, 125, 131].
3. Les moyens et modalités thérapeutiques :

Les modalités de la chirurgie varient d’une équipe a Dautre, par
thoracotomie ou thoracoscopie. Cette derni¢re parait une bonne alternative a la
premicre, et ayant beaucoup d’avantage par rapport a elle, la thoracoscopie

permet [142-143] :

e Une diminution du risque de déformation thoracique, de scoliose, et
donc une préservation de 1’esthétique.

e Un bon contrdle de la douleur post opératoire.

e Une hospitalisation plus courte.

¢ Des suites opératoires meilleures.
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La conversion en thoracotomie se fait dans le tiers des cas, comme ca été

rapporté dans une étude de cohorte de LAN et collaborateurs [142].

La thoracotomie est pratiquée en postéro-latéral, souvent au niveau du

4¢éme ou 5¢éme espace intercostal : (Figure N°43)

Figure N43 : Thoracotomie postéro-latérale gauche passant par le 4éme EIC gauche.

(observation N°5)
Le geste chirurgical consiste en :

v' Une lobectomie: c’est le geste le plus souvent pratiqué, c’est
I’intervention de choix, elle est préférée a la résection segmentaire, puisqu’elle
¢vite la fuite prolongée d’air, et les infections post opératoires récurrentes

secondaires a une résection incompléte de la 1ésion. Elle peut intéressée un ou

plusieurs lobes : (Figure N°44)
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Figure N°44 : lobectomie inferieure gauche. (Observation N°5)

Elle a été pratiquée chez quatre de nos malades.

v" Une segmentectomie est réalisée plus rarement, car le plan de clivage
n’est généralement pas individualisé, mais elle expose aux risques
infectieux et de récidive, le geste étant insuffisant, le poumon restant
contenant encore des lésions échappant a I’exploration chirurgicale
[102].

v" Une exérése économe limitée a la zone pathologique : kystectomie.
Certaines équipes favorisent un geste limité, malgré une morbidité péri
opératoire potentiellement plus importante, elle doit s’accompagner

d’un capitonnage du poumon adjacent [131].
Elle était pratiquée chez un de nos patients.

v" Une pneumonectomie est de pratique exceptionnelle, quand la MAKP

atteints tout un poumon.
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4. Le post opératoire : surveillance et complications :

La surveillance post opératoire doit étre prolongée. Le pronostic aprés la
chirurgie est bon dans les formes ne touchant qu’un lobe et ne s’accompagnant

pas d’hypoplasie pulmonaire [144].

Les complications de la chirurgie sont rares, on cite parmi lesquels

[137-138] :

e Le pneumothorax.

e [’¢épanchement pleural.
e La détresse respiratoire.
e L’infection.

e L’hémoptysie.

e [’ hémothorax.

e Les kystes résiduels (au cours du suivi postopératoire).
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10. EVOLUTION :

A. A court terme :

1. En prénatal :

L’évolution prénatale de la MAKP est variable : elle peut aboutir a une
anasarque feetale dans 40% des cas, ou régresser totalement dans 15% des cas.

La survenue d'une anasarque est le principal facteur pronostique de la
MAKP. La mortalité¢ est alors trés importante, pres de 100 % des cas en
l'absence de traitement. L'hydramnios majeur expose a l'accouchement
prématuré avec ses propres conséquences, en l'absence de prise en charge
obstétricale adéquate.

Le pronostic feetal est bon, en 'absence d'anasarque, le taux de survie est
voisin de 100 % chez ces foetus. En plus de I’anasarque, le pronostic est fonction
des malformations associées, de 1’existence d’une hypoplasie pulmonaire et le
terme de la naissance : les nouveaux nés prématurés risquent une mortalité
¢levée. L'interruption médicale de la grossesse reste le principal facteur de
mortalité chez les feetus porteurs d'une MAKP [145-147].

2. Complications :

Le pronostic des MAKP semble essentiellement dépendre de la taille de la
malformation initiale [48]. Pour Jouvet et al. [148] et Neilson et al. [149],
I’existence d’une forme bilatérale ou d’une hypoplasie pulmonaire associée

constitue des facteurs pronostiques péjoratifs.

En l'absence d'intervention, I'évolution peut étre émaillée de complications.
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Les complications liées a la chirurgie sont dominées par I’infection, le

pneumothorax et ’hémorragie.

Le pronostic a long terme des MAKP est bon. Apres intervention, ces
enfants pourront mener une vie normale, sans restriction en particulier dans leurs

activités sportives.

Le suivi 2 moyen et long terme reposera essentiellement sur I’imagerie et
les épreuves fonctionnelles respiratoires. La régle est le maintien de parametres
fonctionnels normaux lorsque la résection a été limitée, mais dans certains cas,
I’exploration fonctionnelle respiratoire peut montrer soit un syndrome restrictif
proportionnel au volume pulmonaire réséqué, ou une amputation des volumes
inférieurs au volume réséqué, authentifiant la théorie de la croissance alvéolaire
compensatrice, ou enfin une augmentation du rapport volume résiduel sur
capacité pulmonaire totale, indicateur de distension [150].

Lors du suivi, ’imagerie peut amener a la découverte de kystes résiduels,
complication possible des MAKP, surtout quand la résection était incompléte
[74].

Dans notre étude ; chez un seul malade on note une surinfection. Chez le
reste I’évolution était favorable.

v' Les séquelles orthopédiques : sont dominées par les dystrophies de la

paroi thoracique et la scoliose, observées apres résection pulmonaire étendue.
Certaines équipes proposent la mise en place d’expandeurs intra thoraciques
dont le volume peut étre modifi¢ en fonction de la croissance. Le but de ces

expandeurs est de limiter essentiellement la scoliose secondaire [150].
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Les séquelles esthétiques : sont caractérisées par une asymétrie thoracique,

ou une anomalie de croissance ou de position de la glande mammaire, qui doit
étre dépistée, car un traitement par prothése peut étre proposé apres la fin de la
puberté [80].

v Le risque de Transformation maligne :

Des cas de dégénérescence en blastome pleuro-pulmonaire, en carcinome

bronchoalvéolaire ou en rhabdomyosarcome ont été rapportés [132, 141].

Le risque tumoral associ¢ aux MAKP est une interrogation majeure, bien
qu’il soit controversé, souvent utilisée comme argument en faveur de
I’intervention, I’absence totale de risque ne pouvant étre affirmée.

Environ 40 cas d’association de MAKP et de carcinome bronchio-
alvéolaire, de rhabdomyosarcome ou de pleuro-pneumoblastome ont été¢ publiés
[151]. Les carcinomes bronchio-alvéolaires sont associés a des MAKP de type I,
et sont observés en régle a I’age adulte, mais ont été décrits deés 1’age de 11 ans
[151]. Toutefois, il est aussi possible qu’il s’agisse d’associations de lésions
malformative et tumorale chez le méme patient, plutot que de la dégénérescence
d’une unique 1ésion initiale, reflétant éventuellement une méme susceptibilité
génétique [19].

La MAKP est considérée par certains auteurs comme la seule Ilésion
préinvasive du carcinome bronchioloalvéolaire mucineux. Ils ont par ailleurs
démontré I’existence d’abérations congénitales communes, a type de genes sur
les chromosomes 2 et 4, entre I’hyperplasie adénomateuse atypique et pouvant

se voire dans la MAKP, et ’adénocarcinome pulmonaire [152].
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Conclusion
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La MAKP résulte d’une perturbation du développement embryologique
d’une bronche lobaire ou segmentaire, responsable d’un défaut de maturation

alvéolaire, et de la formation d’un tissu bronchiolo-alvéolaire immature.

Le diagnostic des malformations adénomatoides kystiques pulmonaires

chez I’enfant est évoqué cliniquement. Il est confirmé par I’imagerie.

Les infections broncho-pulmonaires trainantes et récidivantes représentent
la symptomatologie d’appel la plus fréquente. Devant une pneumopathie
récidivante dans un méme lobe pulmonaire, il faut toujours rechercher une cause

sous jacente par la réalisation des examens para cliniques.

L’examen tomodensitométrique du thorax permet de confirmer Ile
diagnostic suspecté sur le cliche de thorax, avec une bonne corrélation anatomo-

clinique.

La prise en charge des MAKP a été modifiée par le diagnostic anténatal.
Nous pouvons donc proposer une attitude thérapeutique en cas de découverte
d’une MAKP, faisant appel a une équipe multidisciplinaire associant
obstétriciens, néonatologues, chirurgiens pédiatriques, pneumo-pédiatres,

radiologues et anatomopathologistes.

Pour les MAKP symptomatiques, I’intervention doit é&tre réalisée
rapidement, voire en urgence, selon ’intensité des symptomes. Pour les autres
MAKP asymptomatiques et diagnostiquées avant la naissance, le traitement
chirurgical est habituellement recommandé au cours du deuxieme semestre de
vie, afin de limiter le risque de complication. La pi¢ce opératoire fera toujours

I’objet d’un examen anatomopathologique.
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Résume
Titre : La maladie de Craig a propos de cinq cas
Auteur : LAHBIB RABAB
Mots clés : Malformation adénomatoide kystique du poumon — diagnostic anténatal —

diagnostic radiologique— traitement chirurgical.

La malformation adénomatoide kystique du poumon est la plus fréquente des
malformations pulmonaires. Elle est due a une anomalie du développement fcetal,
correspondant a un trouble de la différenciation des bronchioles terminales, avec par

conséquence, la formation de kystes qui peuvent communiquer entre eux.

Depuis I’avenement de I’échographie anténatale, le diagnostic est devenu précoce,

permettant une prise en charge néonatale.

II faut toujours y penser, en cas d’infections pulmonaires récurrentes. Le diagnostic est
confirmé par ’imagerie : Radiographie pulmonaire, TDM voire IRM, afin d’assurer une prise
en charge adéquate, et d’éviter les complications infectieuses ou néoplasiques potentielles. Le

diagnostic est confirmé par 1’é¢tude anatomopathologique.

Nous rapportons une étude rétrospective de cinq enfants, colligés au service des

urgences chirurgicales pédiatriques, de I’hdpital d’enfant de Rabat, entre 2003 et 2012.

Notre étude comporte deux garcons et trois filles, dont la moyenne d’age été¢ de neuf

mois. Aucun de nos patients n’a bénéficié d’un diagnostic anténatal.

La symptomatologie chez nos patients ¢€tait une toux chez tous les patients dont un

ayant fait des pneumopathies a répétition.

La radiographie n’a permis que d’évoquer une malformation pulmonaire chez nos
patients. La TDM a permis de confirmer le diagnostic chez deux patients, chez les trois autres,

le diagnostic initial était redressé par la chirurgie, et surtout I’anatomo-pathologie.

Le geste chirurgical a consisté en une lobectomie dans quatre cas, et kystectomie en un
seul cas. L’examen anatomo-pathologique a confirmé le diagnostic chez tous les patients.

L’évolution était favorable chez tous nos patients.
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Abstmct

Title : Craig malformation about five cases
Author : LAHBIB RABAB

Key words: Cystic adenomatoid malformation of the lung — prenatal diagnosis —

radiological diagnosis — surgical treatment

Cystic adenomatoid malformation of the lung (CAML) is the most common congenital
lung malformation, caused by abnormal fetal development, corresponding to a disturbance of
the differentiation of terminal bronchioles, with consequent, formation of cysts that can

communicate with each other.

Since the advent of prenatal ultrasound, the diagnosis became early, facilitating the

management in newborn.

We should think about CAML, when we have recurrent chest infections. The diagnosis
is confirmed by imaging: chest radiography, tomography and magnetic resonance imaging
(MRI) in order to ensure adequate care and prevent infectious complications or neoplasia. The

diagnosis is confirmed by pathological examination.

We report a retrospective study of five children gathered in pediatric surgical
emergencies, the hospital's child of Rabat, between 2003 and 2012.

Our study has two boys and three girls, whose average age was nine months. None of

our patients did have a prenatal diagnosis.

The symptoms in our serie were a cough in all patients, with recurrent pneumonia in

one case.

Radiography has suspected a lung malformation in our patients. Tomography confirmed
the diagnosis in three patients. In the others, the initial diagnosis was corrected with surgery

and especially, with the pathological examination.

The surgery consisted in lobectomy in four cases and cystectomy in one case. The

pathological examination confirmed the diagnosis in all patients.

The evolution was favorable in all patients.
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