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RESUME 

EMPHYSEME LOBAIRE FŒTAL : A PROPOS DE 21 OBSERVATIONS 

Introduction :  

L’emphysème lobaire congénital (ELC) est une malformation broncho-pulmonaire 

rare, caractérisée par la distension d’un territoire pulmonaire, qui peut être lobaire ou 

segmentaire, et dont la présentation clinique peut varier de la simple découverte fortuite sur 

un examen d’imagerie chez un enfant asymptomatique, à une détresse respiratoire gravissime 

mettant en jeu le pronostic vital. Actuellement, son diagnostic est de plus en plus souvent 

anténatal, et il se nomme alors emphysème lobaire fœtal (ELF), par dépistage d’une anomalie 

du signal pulmonaire lors de l’échographie morphologique. 

Il existe peu de facteurs prédictifs en anténatal de détresses respiratoires néonatales, 

car l’anomalie étant rare, les grandes séries le sont également. 

Matériel et méthode :  

Nous avons mené une étude rétrospective uni-centrique, sur 14 ans (de 1999 à 2012), 

au CHU de Grenoble, incluant tous les cas d’ELF suivi dans notre centre. 

Les données anténatales et post-natales, cliniques, radiologiques, chirurgicales, 

anatomopathologiques ont été colligées et analysées. 

Une revue extensive de la bibliographie sur ce sujet a été réalisée. 

Résultats :  

Nous avons inclus 21 enfants. Quatre enfants ont présenté une détresse respiratoire 

précoce, dont 2 ont nécessité une intervention en urgence, pour des lésions culminales. Au 

total, 10 enfants ont été opérés, pour des lésions devenant symptomatiques ou laissant 

persister un  doute diagnostique. 

La détection en IRM fœtale d’une déviation médiastinale au 3
ème

 trimestre de la 

grossesse est prédictive de détresse respiratoire néonatale sans que cela ne soit significatif 

statistiquement. 

L’évolution a été favorable dans tous les cas, avec une mortalité nulle et une morbidité 

faible. 

Conclusion :  

L’emphysème lobaire fœtal nécessite un suivi strict de la grossesse et une prise en 

charge néonatale adaptée dans un centre spécialisé.  Les facteurs de risques prénataux doivent 

permettre de préparer un accouchement dans une structure capable de prendre en charge une 

détresse respiratoire néonatale en urgence. 
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ABSTRACT 

FETAL LOBAR EMPHYSEMA: ABOUT 21 OBSERVATIONS 

Introduction:  

Congenital Lobar Emphysema (CLE) is a rare anomaly of lung development, and is 

characterized by progressive lobar overexpansion. It may present in different forms varying 

from an incidentally found on images studies in an asymptomatic children, to a life-

threatening acute neonatal respiratory emergency. 

Currently, the majority of lesions are detected in utero during the routine mid trimester 

US screening and called fetal lobar emphysema (FLE). 

There is a loss of prenatal factors predictive for birth respiratory distress, because of 

the rarity of the anomaly and the lack of large prospective studies. 

Method and material:  

We retrospectively reviewed from January 1999 to December 2012, in the Grenoble 

university hospital, all cases of FLE. 

We analyze the prenatal sonographic features, postnatal management, clinical, surgical 

and radiological presentation at birth, and final pathological examination. 

We performed an extensive literature review. 

Results: 

Twenty one fetuses were diagnosed with hyperechoic mass. Four patients developed a 

respiratory failure of which 2 requiring an emergency surgery within the first days of life. 

Both cases underwent an early surgery had lesion involving the left upper lobe. A total of 10 

children need surgery, for lesion become symptomatic or for doubt diagnosis. 

It seems that the detection by MRI of a mediastinal shift is predictive of early 

respiratory distress, but no statistically significant. 

 All children are doing well, with no mortality and a low rate of morbidity. 

Conclusion:  

Fetal lobar emphysema needs a prenatal screening management and a specialized 

neonatal evaluation. The prenatal risk factors must allow the birth in a tertiary care center 

having ability to perform a suitable treatment. 
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ABREVIATIONS 

CPDPN : Comité pluridisciplinaire de diagnostic prénatal. 

CRA : Compte radiaire alvéolaire. 

DAN : Diagnostic anténatal. 

ECG : Electrocardiogramme. 

ELC : Emphysème lobaire congénital. 

ELF : Emphysème lobaire fœtal. 

IRM : Imagerie par résonance magnétique. 

KB : Kyste broncho-génique. 

LPA : Lobe poly-alvéolaire. 

MAKP : Malformation adénomatoïde kystique pulmonaire. 

MBP : malformation broncho-pulmonaire. 

PPA : Poumon poly-alvéolaire. 

SA : semaine d’aménorrhée. 

SEL : Séquestration pulmonaire extra-lobaire. 

SIL : Séquestration pulmonaire intra-lobaire. 

SP : Séquestration pulmonaire. 

TDM : Tomodensitométrie. 

VCS : Veine cave supérieure. 
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INTRODUCTION 

L’emphysème lobaire congénital (ELC) est une malformation broncho-pulmonaire rare, et 

comportant donc une part de flou, d’obscurité et d’incertitude, tant en termes 

d’embryopathogénie, que dans son diagnostic, sa prise en charge, ses facteurs pronostiques ou 

encore son devenir à long terme. Les définitions et les termes utilisés pour décrire cette 

pathologie sont eux-mêmes multiples et traduisent l’absence de terminologie uniformisée au 

sujet de cette malformation congénitale, selon que l’on parle de sa découverte radiologique 

fortuite ou sur les examens de dépistage, que l’on se situe en anténatal ou plus tardivement, ou 

encore que l’on décrive ses aspects cliniques, radiologiques ou anatomopathologiques. De 

plus, les différents acteurs qui sont amenés à prendre en charge les enfants porteurs de telles 

pathologies n’utilisent pas toujours le même vocabulaire pour décrire les mêmes entités, et 

cela peut être source d’incompréhension lors du dialogue inter-disciplinaire. 

Les progrès technologiques, notamment du suivi échographique des grossesses, et le 

réseau de dépistage prénatal, permettent la découverte de plus en plus fréquente d’anomalies 

du signal pulmonaire en anténatal. La découverte de ces lésions, qui pour la plupart resteront 

asymptomatiques, fait se poser de nouvelles questions quant à la prise en charge de ces 

enfants à la naissance, ainsi qu’aux risques encourus, et au suivi à mettre en place. 

Cette pathologie fait partie de la famille des malformations broncho-pulmonaires (MBP) à 

laquelle nous consacrerons un chapitre, pour intégrer cette entité dans son contexte global. En 

effet, bien que rarement dans l’emphysème congénital, certaines de ces malformations 

peuvent coexister, et partagent probablement une même part d’origine embryopathogénique. 

Cela nous permettra de discuter de l’origine de ces malformations qui ont en commun 

probablement plus que le simple fait d’être situées dans la même région anatomique. 

Ce travail comportera donc une première partie sur l’emphysème lobaire, relatant ce qui 

est connu à son sujet, ce qui est discuté, théorisé ou encore inconnu, à travers une revue de la 

bibliographie.  

Puis une partie plus globale sur les malformations broncho-pulmonaires, leurs éventuels 

liens entre elles, ainsi que les théories actuelles sur leur embryopathogénie, permettra de 

replacer l’ELC dans un contexte plus général. 
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La troisième partie sera consacrée aux rappels anatomiques, embryologiques et 

histologiques nécessaires à la compréhension et à la réflexion en rapport avec des pathologies 

malformatives et congénitales aussi complexes que celles-ci. 

Nous finirons par une étude clinique reprenant chaque cas d’Emphysème Lobaire Fœtal 

(ELF) pris en charge au centre hospitalier universitaire grenoblois depuis l’année 1999, 

alimentant une discussion portant sur différents points, allant des signes de sa découverte 

anténatale à son suivi à long terme, passant par ses facteurs diagnostiques et pronostiques anté 

et post-nataux, ainsi que les théories de sa genèse. 
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ETUDE BIBLIOGRAPHIQUE 

 

EMPHYSEME LOBAIRE CONGENITAL 

 L’emphysème lobaire congénital semble être un terme impropre, dans le sens où le 

mot « emphysème » traduit une destruction du parenchyme pulmonaire, le mot « lobaire » le 

cantonne à un ou plusieurs lobes pulmonaires. 

Dans l’ELC, l’aspect radiographique s’approche de l’emphysème de l’adulte, mais il 

est, en plusieurs points, bien différent. Il est tout d’abord localisé au niveau d’un seul, voire de 

plusieurs lobes ou segments pulmonaires, et non diffus. Ensuite, le mécanisme semble être 

une obstruction bronchique avec distension alvéolaire secondaire, et non une destruction 

parenchymateuse de l’élastine comme chez l’adulte.  

Il faudrait alors plutôt parler d’hyperinflation pulmonaire localisée congénitale. Par 

souci de compréhension, nous emploierons dans ce travail le terme classique d’Emphysème 

Lobaire Congénital pour décrire cette malformation broncho-pulmonaire, et celui 

d’Emphysème Lobaire Fœtal lorsqu’on se situe en anténatal. 

 

QUELQUES DEFINITIONS 

Emphysème obstructif : 

Il s’agit d’une définition radiologique, comprenant une hyperclarté du territoire 

pulmonaire concerné avec trappage expiratoire. Il est souvent la conséquence d’un obstacle 

bronchique incomplet, intrinsèque ou extrinsèque, congénital ou acquis. Il peut être, plus 

rarement, la conséquence d’un obstacle bronchique complet. 

 

Emphysème lobaire géant : 

Il s’agit d’une malformation pulmonaire, « Congenital Lobar Overinflation» des 

anglosaxons, caractérisée par l’hyper-expansion d’un segment, d’un lobe ou de plusieurs 
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lobes pulmonaires. Il est classiquement obstructif, entrainant une compression du parenchyme 

adjacent, conduisant à la détresse respiratoire néonatale.  

 

Emphysèmes lobaire fœtal (ELF) 

Il s’agit là de l’emphysème obstructif que l’on dépiste en anténatal, habituellement par 

l’échographie du deuxième trimestre, qui peut être confortée par une IRM fœtale. Il se 

présente sous forme d’une distension d’un territoire pulmonaire (segment(s) ou lobe(s)), dont 

l’architecture est par ailleurs normale (absence de kyste ou de vaisseau systémique). Il est, 

comme en post-natal, la conséquence d’un obstacle bronchique complet ou incomplet, 

d’origine intrinsèque ou extrinsèque, et peut être transitoire ou permanent. 

 

HISTORIQUE 

La médecine, et plus spécifiquement la chirurgie, est parvenue à ce qu’elle est 

aujourd’hui par étapes successives, tantôt de grandes avancées, tantôt de grands reculs selon 

les époques. Les découvertes scientifiques qui ont longtemps été l’œuvre d’esprits isolés, en 

avance sur leur temps, mais qui pouvaient se heurter aux mœurs de leur époque, sont 

aujourd’hui plutôt liées au travail de grandes équipes, facilitées par la diffusion multi-

médiatique des connaissances, au niveau national et international. 

 

Rappel sur le contexte historique général :  

En 1628, William HARVEY publie ses découvertes sur la circulation du sang dans 

Exercitatio Anatomica de Motu Cordis et Sanguinis in Animalibus. Il faut attendre 1846, et 

William Thomas Green MORTON, qui fait endormir un opéré à l’éther pour la première fois, 

pour l’extraction d’une molaire cariée. Il est en cela le père de l’anesthésie. Quelques années 

plus tard, en 1870, Joseph LISTER utilise l’acide phénique pour l’antisepsie chirurgicale. 

Louis PASTEUR et ses travaux sur les micro-organismes, permettent, en 1886, aux 

chirurgiens d’utiliser la stérilisation par la chaleur du matériel : l’asepsie. En 1890, Louis 

Felix TERRIER met au point l’autoclave. 
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C’est en 1891 que Théodore TUFFIER réalise la première résection pulmonaire. De 1931 

à 1933, nous assistons aux premières pneumonectomies réglées par William RIENHOFF et 

Richard OVERHOLT. Ils deviennent les pères de la pneumonectomie et de la lobectomie 

moderne avec Edward ARCHIBALD. Cela permet, de 1938 à 1944, de débuter la chirurgie 

des malformations congénitales. En 1938, Robert GROSS réussit la première ligature de canal 

artériel. 

 

L’Emphysème Lobaire Congénital dans l’histoire :  

Le premier cas d’emphysème lobaire congénital a été rapporté par BARTHOLINUS 

en 1687 puis par KAUFMAN en 1904. Mais la première description précise est le fait de 

NELSON (1) en 1932. 

Les premiers rapports insistaient sur la relation entre l’emphysème et les lésions 

kystiques. En 1943, GROSS et LEWIS (2) pratiquent la première lobectomie curative chez 

une fillette de 4 ans atteinte d’ELC. Le terme « Congenital Lobar Emphysema » a été utilisé 

pour la première fois par ROBERTSON et JAMES (3) en 1951. 

Les premiers rapports de chirurgie réussie datent des années 1960, avec BINET en 1962, 

KENNEDY en 1965, HENDREN en 1966 et MURRAY en 1967. 

Il avait été initialement suggéré, par BOLANDE (4) en 1956, que l’ELC était lié à des 

anomalies de développement des alvéoles, ou à une bronche trop souple, ayant tendance au 

collapsus, par absence de cartilage. THOMSON (5) en 1958 suspecte une obstruction de la 

bronche lobaire, peut-être par des secrétions trop épaisses. Il semble à STOVIN (6) en 1959  

qu’il est consécutif à la présence d’un cartilage anormal. LEAPE (7) quant à lui, en 1964, 

incrimine des infections qui endommageraient les alvéoles.  

 

GENERALITES 

L’emphysème lobaire congénital est une pathologie rare, avec une prévalence de 1/20 

000 à 1/30 000 naissances (8). 

Il s’agit habituellement d’une pathologie unilatérale. Elle atteint classiquement plus de 

garçons que de filles. Dans sa forme typique, elle atteint le plus souvent le lobe supérieur 
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gauche (42% des cas), le lobe moyen (35%) puis le lobe supérieur droit (20%) (9). Elle atteint 

des enfants nés à terme. 

 

Image 1 : Radiographie thoracique antéro-postérieure néonatale : Volumineux 

emphysème lobaire supérieur gauche. 

a     b   c  

Image 2 : Tomodensitométrie thoracique, coupe transversale (a), reconstructions 

frontale (b) et sagittale (c) : Emphysème lobaire supérieur gauche. 

La forme bilatérale d’ELC est extrêmement rare et n’a été rapportée dans la littérature 

internationale qu’exceptionnellement, chez une dizaine d’enfants. Il s’agissait dans la grande 

majorité des cas d’atteinte lobaire supérieure gauche et moyenne droite. 

 

Tableau 1 : Formes bilatérales rapportées par Maiya (10) en 2005. 

RML : Right Middle Lobe. LUL : Left Upper Lobe. LLL : left lower lobe. RLL : right lower lobe. 
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Le traitement de ces formes bilatérales reste controversé, certains étant partisans de 

l’exérèse en un temps, tel qu’EKKELKAMP (11) en 1987  qui rapporte une lobectomie 

supérieure gauche et moyenne droite en un temps, ou encore IODICE (12) en 2008 qui décrit 

le même geste par bi-thoracotomie de type « clamshell », qu’il justifie par un accès à une 

éventuelle canulation cardiaque et par une décompression symétrique réduisant le risque de 

désamorçage cardiaque. D’autres préfèrent l’exérèse en deux temps, en commençant par le 

lobe le plus atteint, comme FLOYD (13) en 1963, MAIYA (10) en 2005, ou ABUSHAHIN 

(14) en 2012, pour des raisons de risque per-opératoire, de douleurs post-opératoires et 

d’éventuelle lésion controlatérale possiblement asymptomatique. 

 Il a été rapporté quelques cas familiaux d’ELC, chez un père et son fils par ROBERT 

(15) en 2002 ou encore chez une mère et sa fille par WALL (16) en 1982, ou au sein d’une 

même fratrie par HENDREN (17) et SLOAN (18), suggérant alors une cause génétique, mais 

il semble malgré tout que l’on soit ici en face d’une pathologie congénitale sporadique. 

 

DIAGNOSTIC 

Le diagnostic d’ELC est important à poser car la plupart de ces lésions, lorsqu’elles 

restent asymptomatiques et atteignent un territoire pulmonaire restreint, ne nécessitent pas de 

prise en charge chirurgicale, contrairement aux autres malformations broncho-pulmonaires 

qui se compliquent plus volontiers et nécessitent pour la plupart une exérèse préventive.  

Ce diagnostic peut être anténatal, bien que rarement fait, comme le note 

ANKERMANN (19) dans une méta-analyse qui rapporte 12 cas de lésions pulmonaires 

anténatales confirmées en histologie comme étant des ELC. 
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Tableau 2 : Diagnostic anténatal de masse pulmonaire hyperéchogène retrouvant un 

ELC en histologie selon Ankermann (19). 

CCAM : Congenital Cystic Adenomatoid Malformation. CLE : Congenital Lobar Emphysema. 

 

Le diagnostic a habituellement lieu au cours de l’échographie du 2
ème

 trimestre, où le 

poumon prend alors un aspect homogène hyperéchogène. Il existe une déviation médiastinale 

et cardiaque plus ou moins marquée.  

BIYYAM (20) décrit l’aspect du poumon fœtal normal en anténatal, qui est homogène 

et légèrement plus hyper-échogène que le foie. Cette échogénicité augmente au cours de la 

grossesse. Le poumon occupe, sur la coupe 4 cavités cardiaques, 25 à 30% du volume et le 

cœur est situé au niveau du quadrant thoracique antérieur gauche. La déviation cardiaque est 

souvent la traduction d’une masse pulmonaire ou de hernie diaphragmatique. On peut mesurer 

le volume pulmonaire en échographie 3 ou 4D, et il faut calculer le volume pulmonaire 

résiduel en cas d’anomalie pulmonaire. L’hyper-échogénicité mise en exergue dans les lésions 

pulmonaires est en lien avec une rétention de liquide alvéolaire (« lung fluid trapping » des 

anglosaxons).  



18 
 

Image 4 : Echographie anténatale du 2
ème

 trimestre. 

Poumon hyperéchogène et déviation médiastinale. 

Image 3 : Echographie anténatale du 2
ème

 trimestre. 

Coupe 4 cavités cardiaques : Poumon hyperéchogène. 

 

 

 

 

Ce diagnostic peut alors être conforté et précisé par une IRM fœtale, comme le décrit 

DURAND (21), qui retrouve classiquement un lobe pulmonaire distendu, hyper-intense, 

homogène sur les séquences pondérées en T2, une vascularisation pulmonaire normale en 

hyposignal T2. Elle permet en outre une exploration plus exhaustive du parenchyme 

pulmonaire, le calcul du volume pulmonaire, et une meilleure topographie des lésions. Elle 

évalue également les éventuelles malformations associées, bien que rares dans cette 

pathologie et autorise la recherche d’un obstacle bronchique extrinsèque (kyste 

bronchogénique, malformation vasculaire ou cardiopathie).  

Certes, l’IRM ne change pas la prise en charge néonatale ni l’évolution au long terme, et 

est coûteuse, mais sa valeur dans la malformation broncho-pulmonaire est en pleine évolution, 

et son rôle mérite d’être précisé dans le cadre de ces pathologies. 

PACHARN (22) cite par ailleurs comme avantages de l’IRM fœtale son large champ de 

vue et son très bon contraste au niveau des tissus mous. Les images sont moins dépendantes 

des mouvements et des positions du fœtus, et de la quantité de liquide amniotique. Selon lui, 

les ELF comparés aux MAKP sont plutôt segmentaires, et ne comportent pas d’anomalie de 

l’architecture artérielle pulmonaire. 
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Image 5 : IRM fœtale pondération T2 : poumon hyper-intense. 

 

                     

Image 6 : IRM fœtale pondération T2 : obstacle bronchique (KB : flèche verte) et 

lobe inférieur gauche hyper-intense (flèche rouge). 

 

En revanche, ni l’échographie, ni l’IRM ne permettent de faire la différence, en 

anténatal, entre un obstacle bronchique complet ou incomplet. 

 

Ce diagnostic peut également être post-natal, sur point d’appel clinique, allant d’une 

détresse respiratoire gravissime à de discrets symptômes respiratoires non spécifiques. 
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Ces signes respiratoires apparaissent généralement aux premiers jours de vie. Ils 

apparaissent au cours des 6 premiers mois dans 90% des cas. Ils peuvent apparaitre jusqu’à 

l’âge de 5 ans (23).  

 

Image 7 : Radiographie thoracique antéro-postérieure : ELC lobaire supérieur 

gauche avec déviation médiastinale. 

 

 

EVOLUTION NATURELLE 

Certaines lésions s’aggravent, augmentant la compression et pouvant conduire aux 

signes compressifs anténataux que sont : la déviation médiastinale, l’hydramnios par 

compression œsophagienne, l’insuffisance cardiaque par compression cardiaque et 

l’anasarque fœtal par compression de la veine cave, qui est le facteur de mauvais pronostic 

principal (24). Avec le temps apparaissent les signes de compression thoracique, avec des 

images d’augmentation des espaces intercostaux, d’éversion d’un hémi-diaphragme, 

d’atélectasie controlatérale.  

CROMBLEHOLME (25) a décrit le calcul permettant d’estimer le volume de la 

lésion, en échographie et IRM prénatale, pour les MAKP : Cystic Adenomatoid Malformation 

Volume Ratio ou CVR, qui est la formule d’une ellipse rapportée au périmètre crânien, le tout 

rapporté à l’âge gestationnel.  
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Certaines de ces lésions diagnostiquées en anténatal peuvent régresser ou disparaitre 

au cours de la grossesse :  

Ainsi RICHARD (26) rapporte le premier cas de régression d’une image pulmonaire 

anténatale en lien avec un ELC. Il met cela sur le compte d’une injection d’indométacine à la 

mère pour une menace d’accouchement prématuré.  

LACY (27) rapporte 15 cas de lésions hyperéchogènes anténatales, avec 9 cas de 

disparition des lésions en échographie anténatale, ainsi que sur les investigations à la 

naissance, réalisée par radiographie standard. Cette étude comporte 5 perdus de vue et a une 

faible durée de suivi. Les deux cas d’ELC n’ont pas montré de diminution des lésions en 

anténatal, et il soupçonne dans un cas une infection à CMV comme étant l’étiologie. 

LEE (28) rapporte 16 cas de poumons hyperéchogènes anténataux, avec une 

régression complète anténatale de 10 cas. Les 16 lésions étaient retrouvées en TDM 

néonatale.  

QUINTON (29) rapporte un cas de poumon hyperéchogène à 18 semaines de gestation 

(20SA), ayant eu une échographie sans anomalie pulmonaire notée à 13 semaines, et régressif 

au contrôle à 29 semaines + 5 jours. L’enfant a présenté une déviation médiastinale à 1 mois 

de vie et a bénéficié d’une bi-lobectomie moyenne et inférieure droite, avec un examen 

anatomopathologique retrouvant un emphysème avec absence de cartilage bronchique. 

QUINTON pense que les lésions doivent apparaitre après la phase pseudo-glandulaire : quand 

il n’y a que les conduits, il n’y a pas de distension et pas d’hyper-échogénicité. A la phase 

canaliculaire, entre 17 et 24 semaines, les alvéoles et sacs alvéolaires sont formés et se 

dilatent. Ils ne peuvent pas se dilater avant d’apparaitre, au moment de la phase canaliculaire. 

OLUTOYE (30), partant du postulat que le liquide alvéolaire est produit en plus 

grande quantité au 2
ème

 qu’au 3
ème

 trimestre de grossesse (31, 32), suggère que l’obstruction 

conduit à l’augmentation de la lésion au 2
ème

 trimestre par augmentation du liquide alvéolaire, 

puis la réduction de sa production et la croissance plus rapide de l’embryon donne 

l’impression que la lésion régresse. 

BLAU (33) et ILLANES (34) pensent que les lésions qui disparaissent en anténatal 

sont la résultante d’une mise en défaut de la résolution des examens réalisés pour les 

visualiser. Ils recommandent de ce fait un dépistage néonatal rigoureux par répétition des 

examens, associé à la réalisation d’une TDM thoracique. 
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Image 8 : Radiographie thoracique antéro-postérieure 

néonatale. ELC LM avec rétention de liquide alvéolaire. 

Image 9 : Radiographie thoracique antéro-postérieure 

néonatale. ELC LM avec aération secondaire de la lésion. 

EXAMENS COMPLEMENTAIRES 

A la naissance, la radiographie thoracique antéro-postérieure standard montre une 

opacité lobaire tant que la lésion est emplie de liquide alvéolaire. Puis le liquide est résorbé 

par le système lymphatique pulmonaire ainsi que par les pores de Kohn et les canaux de 

Lambert, et le poumon devient hyper-clair et augmente de volume par effet de valve 

unidirectionnelle (35). 

 

 

L’échographie néonatale montre un poumon échogène, avec une vascularisation de 

type pulmonaire, harmonieuse. 

La TDM néonatale est utile pour préciser la nature de l’atteinte, son siège exact, 

éliminer une vascularisation de type systémique (éliminant le diagnostic de séquestration 

pulmonaire), éliminer la présence de kystes (éliminant le diagnostic de MAKP) et permet 

d’évaluer le retentissement. 
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a           b   

c  

Image 10 : TDM thoracique injectée, coupes transversale (a), reconstructions 

frontale (b) et sagittale (c) : ELC lobaire inférieur gauche. 

 

La scintigraphie peut être utile en cas de doute, montrant alors une zone pulmonaire 

hypo-perfusée. Elle n’apporte en pratique que peu d’argument car est peu spécifique. 

 

La bronchoscopie est utile pour rechercher une éventuelle atrésie bronchique 

proximale. Elle sert surtout à faire le diagnostic différentiel avec les corps étrangers intra 

bronchiques (36). Elle peut en revanche aggraver la détresse respiratoire en cas d’emphysème 

symptomatique. Son utilisation est réduite au profit de l’amélioration de l’imagerie en coupe. 

 

DIAGNOSTICS DIFFERENTIELS 

Les diagnostics différentiels en anténatal sont classiquement les autres malformations 

broncho-pulmonaires, tant il peut être délicat de faire la différence entre une MAKP, une 

séquestration pulmonaire ou un emphysème. Il est de bon ton d’être très prudent sur les 
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informations délivrées aux familles de patients porteurs d’anomalies anténatales du poumon, 

sur les diagnostics possibles et le pronostic de telles découvertes. 

Les diagnostics différentiels en post-natal sont nombreux, et peuvent comporter, outre 

les autres malformations broncho-pulmonaires, la pneumopathie lorsque la lésion est remplie 

de liquide alvéolaire, la bronchiolite comme décrit par TAQVI (37), le pneumothorax (38), 

avec le classique drainage d’une lésion d’emphysème aggravant la détresse respiratoire, ainsi 

que la lymphangiectasie (39), une pneumatocèle ou encore un kyste pulmonaire. Une analyse 

fine de la radiographie pulmonaire, et la présence d’une trame broncho-vasculaire doivent 

permettre d’écarter le diagnostic de pneumothorax, évitant le drainage inutile voir délétère 

d’une telle lésion. Il faut s’attacher à rechercher la trame bronchique présente dans les ELC, 

qui sera absente dans les pneumothorax. 

 

MALFORMATIONS ASSOCIEES 

Les malformations associées à l’emphysème congénital sont rares (40). Elles sont 

surtout cardiaques, jusqu’à 20% (41), retrouvant un canal artériel perméable, une anomalie du 

septum inter-ventriculaire ou inter-atrial avec hypertension artérielle pulmonaire (42). Elles 

peuvent également être d’origine urologique avec un rein en fer à cheval, vasculaire avec une 

double veine cave inferieure (43), ou d’autre type telles qu’une omphalocèle, un pectus 

excavatus ou une cystinose (42).  

 

ETIOLOGIES 

L’ELC est classiquement décrit comme étant la conséquence d’un obstacle 

bronchique. Cet obstacle peut être soit intrinsèque par anomalie ou absence du cartilage 

bronchique, une bronche glissée gauche, un bouchon de mucus, une tumeur endoluminale. Il 

peut encore être extrinsèque par compression par un vaisseau pulmonaire, un kyste 

bronchogénique voire une tumeur (tératome, neuroblastome). Des causes rares comme une 

masse médiastinale, un lobe poly-alvéolaire, une torsion bronchique, un septum bronchique 

(44) sont décrites. 

Aucune étiologie n’est retrouvée dans 50% des cas (45). 
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L’ATRESIE BRONCHIQUE 

L’atrésie bronchique est une anomalie congénitale rare caractérisée par l’interruption 

d’une bronche souche, lobaire, segmentaire ou sous-segmentaire, avec un territoire 

parenchymateux d’aval dilaté, hyperplasique ou normal et qui peut être ventilé par les voies 

de ventilation collatérales en post-natal (pores de Kohn, canaux de Lambert et de Martin).  

Elle n’entraine généralement pas d’ « effet valve » contrairement à l’ELC, et pour cela 

est rarement symptomatique, plutôt découverte de manière fortuite à l’âge adulte. L’indication 

opératoire serait portée devant des infections à répétition. 

L’aspect anatomopathologique est similaire à celui de l’ELC, et la différence ne peut 

se faire qu’avec une analyse fine de la bronche dans le sens longitudinal ou la mise en 

évidence d’une bronchocèle. 

 

Les atrésies bronchiques proximales  

L’atrésie d’une bronche souche peut être diagnostiquée en anténatal (46), et est de 

mauvais pronostic, comme décrite par KESWANI (47) qui rapporte deux cas, présentant une 

augmentation du volume pulmonaire homolatéral, le développement d’une anasarque fœtale 

et la perte du fœtus. L’histologie des lésions retrouvaient un tissu identique à celui des MAKP 

de type III. 

 

Les atrésies bronchiques distales   

Les atrésie bronchiques segmentaires ou sous-segmentaires de l’enfant, dont le 

diagnostic est suspecté devant des infections à répétition, rarement des détresses respiratoires, 

confirmé en radiologie par une bronche borgne avec bronchocèle et poumon d’aval dilaté, 

nécessitent chez l’enfant une exérèse du territoire pulmonaire concerné lorsqu’elles sont 

symptomatiques (48). L’histologie du parenchyme distal retrouve fréquemment une 

pneumopathie lipidique ou un aspect d’emphysème (49, 50). 

L’étiologie pourrait être une anomalie vasculaire tardive fœtale, conduisant, comme 

dans les atrésies grêles, à l’atrésie bronchique. Si les voies de ventilation accessoires (Kohn, 



26 
 

Lambert et Martin) sont suffisantes pour drainer les secrétions bronchiques, se développe 

alors un emphysème, plutôt découvert à l’âge adulte. Si ces voies sont insuffisantes, se 

développent plutôt des infections pulmonaires récidivantes détectées plus précocement (49). 

 

En réalisant une microdissection systématique de 25 pièces d’exérèses pulmonaires 

pour malformations broncho-pulmonaires, KUNISAKI (51) retrouvait 77% d’atrésies 

bronchiques, dont 67% dans les ELC (3 sur 5 cas). Il s’agit de patients opérés avant tout 

épisode infectieux, le diagnostic ayant été porté en anténatal. 

 

 

 

 

 

 

 

 

TRAITEMENT 

Il existe deux tableaux très distincts concernant l’emphysème lobaire congénital. Celui 

de la détresse respiratoire néonatale ne pose pas beaucoup de questions quant à la nécessité 

d’une intervention, en urgence, pour thoracotomie de décompression et lobectomie 

pulmonaire.  
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Image 11 : Photographie per-opératoire ELC lobaire supérieur droit : aspect 

caractéristique en « balle de mousse » ou en « éponge ». 

 

En revanche, le cas d’une découverte anténatale ou post-natale fortuite, chez un enfant 

ou un fœtus asymptomatique, ou chez un enfant moyennement symptomatique, d’un 

emphysème peu étendu, sans conséquence majeure sur le reste du parenchyme pulmonaire, 

peut faire discuter la prise en charge interventionnelle ou au contraire conservatrice. 

Dans le cas où un traitement chirurgical est décidé, le geste réalisé doit emporter toute 

la lésion (52, 53). 

KARNAK (54) propose, en 1999, par le biais d’un algorithme après bilan 

radiologique, une exérèse précoce chez les enfants diagnostiqués avant l’âge de 2 mois et chez 

les enfants de plus de 2 mois qui présentent une détresse respiratoire,. Il recommande un 

traitement conservateur pour les autres cas avec suivi tous les 2 mois. 
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Tableau 3 : Algorithme de Karnak (54) pour la prise en charge de l’ELC. 

 

MEI-ZAHAV (55) propose en 2008 d’étendre le traitement conservateur aux enfants 

asymptomatiques ou moyennement symptomatiques, même en période néonatale.  

Il n’existe pas de consensus sur les indications opératoires formelles des ELC 

asymptomatiques. Il semble licite de surveiller les formes de petite étendue, 

asymptomatiques, moyennant une information claire et loyale aux familles et qu’elles 

consentent au suivi rapproché de ces lésions.  

Il est admis qu’il existe un bénéfice à une exérèse pulmonaire précoce, tant en terme 

de compensation pulmonaire du parenchyme sain (56) que de la diminution de l’irradiation 

induite par le suivi radiologique d’une telle lésion. 

Si une chirurgie est décidée, il est possible d’effectuer des résections segmentaires 

(culminectomie, lingulectomie) en cas d’atteinte partielle d’un lobe supérieur gauche (57). 

 

CONSIDERATIONS ANESTHESIQUES 

Les enfants porteurs d’emphysème lobaire congénital peuvent se présenter dans un 

tableau de détresse respiratoire. Lorsqu’il s’agit de découverte néonatale, il s’agit même du 

mode principal de révélation, et la thoracotomie de décompression avec lobectomie 

pulmonaire curative doit être réalisée en urgence. 
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Il s’agit donc de l’anesthésie d’un nourrisson voire d’un nouveau-né, qui va subir une 

lobectomie pulmonaire par thoracotomie, en position de décubitus latéral. 

L’enfant doit être équipé d’au moins un accès veineux, un monitoring de ses 

constantes vitales (saturation en oxygène, pouls, fréquence respiratoire, tension artérielle, 

température, ECG). 

Le mot d’ordre pour manager ces patients est d’éviter la distension pulmonaire jusqu’à 

l’ouverture du thorax. Il faut favoriser une induction inhalée, pour maintenir le plus 

longtemps possible une respiration spontanée, sans créer de dilatation potentiellement létale 

du poumon atteint. Il faut toujours garder à l’esprit le risque d’une distension pulmonaire du 

lobe atteint conduisant à une crise hémodynamique catastrophique, et le chirurgien doit être 

prêt à réaliser une thoracotomie de décompression au besoin. 

Il n’est pas indispensable d’utiliser des bloqueurs bronchiques chez l’enfant, une 

simple exposition du pédicule pulmonaire par refoulement du poumon suffit à réaliser une 

exérèse pulmonaire. 

Les morphiniques ne sont pas recommandés en post-opératoires du fait du risque de 

dépression respiratoire, et une analgésie par cathéter péridural semble adaptée (58, 59). 

 

 

Image 12 : Photographie d’un nouveau-né en DL avec cathéter péridural 

d’analgésie. 
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Tableau 4 : Le compte alvéolaire radiaire 

augmente avec l’age (61). 

Image 13 : Coupe histologique : Compte 

alvéolaire radiaire (61). 

ANATOMOPATHOLOGIE 

En anatomopathologie, il existe deux types de lésions : le lobe poly-alvéolaire (LPA) 

et l’emphysème par distension où le compte radiaire alvéolaire (CRA) est normal mais avec 

des alvéoles distendues, de volume augmenté (emphysème lobaire géant).  

HISLOP (60) décrit pour la première fois en 1970 un cas de lobe poly-alvéolaire, qui 

peut être ou non associé à un emphysème lobaire. Cette condition requiert un compte radiaire 

avec un nombre d’alvéoles augmenté, alors que le nombre de bronchioles respiratoires est 

normal. Les voies respiratoires et les vaisseaux sont par ailleurs normaux en nombre et en 

taille. 

MANI (61), retrouve sur 33 cas d’emphysèmes lobaires, 27,3% de lobes poly-

alvéolaires. 

 

Le compte radiaire alvéolaire est obtenu en traçant une ligne perpendiculaire du centre 

d’une bronchiole terminale au septum inter-lobulaire le plus proche. On compte les alvéoles 

traversées et on fait la moyenne d’au moins 10 mesures. Chiffres rapportés à une moyenne 

d’âge et de poids sur séries autopsiques.  
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Ce chiffre doit être augmenté de 3 à 5 fois pour être considéré comme poly-alvéolaire 

(62). Il montre également que la présentation clinique ne peut faire la différence entre un 

poumon poly-alvéolaire (PPA) et un emphysème classique, mais que les tests fonctionnels 

respiratoires post-opératoires sont favorables dans les deux cas. 

  CLEVELAND et WEBER (35) retrouvent 34,8% de PPA sur 23 lobes chez 22 

patients. Les 6 enfants porteurs de lobe poly-alvéolaire sont caractérisés à la naissance par une 

rétention de liquide alvéolaire (LA) en radiographie pour 5 d’entre eux, et un seul sans 

rétention de LA. Les enfants porteurs d’emphysème par hyperinflation n’ont pas de signe de 

rétention de LA sur la radiographie à la naissance. Il en déduit une corrélation entre le PPA et 

la rétention de LA. 

GIUDICI (63) explique que le compte alvéolaire radiaire est diminué dans l’ELC par 

rapport à ce qu’il devrait être pour l’âge. Il dit que les cas d’ELC sans étiologie retrouvée 

pourraient être en lien avec un PPA et qu’il faudrait faire un compte radiaire à tous les cas 

retirés chirurgicalement. 

 

EVOLUTION A LONG TERME 

 L’évolution est en généralement favorable après lobectomie, comme rapporté par 

OZCELIK (42), sur le suivi de 30 patients sur une durée moyenne de 63,2 mois, et n’est pas 

différent entre le groupe traité chirurgicalement et celui traité de manière conservatrice. 

 

EMBRYOPATHOGENIE 

ALCORN (64) a fait une étude en 1977 sur l’effet de l’obstruction des voies 

respiratoires sur le fœtus de mouton, montrant qu’en ligaturant la trachée d’un fœtus de 

mouton, on obtenait un poumon de plus gros volume, avec des pneumocytes II moins 

différenciés que dans un poumon normal, et surtout dans un poumon dont le liquide alvéolaire 

est drainé. Cela montre l’importance du liquide alvéolaire dans la régulation du 

développement pulmonaire fœtal. 

ROBERT (15) explique que le signal de branchement primitif de la trachée fœtale est 

régulé par une voie du FGF-10. Le second signal intervient par une voie régulée par Sonic 

HedgeHog (SHH) et Nkx2.1 qui est un gène homebox (cf chapitre « embryologie 
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moléculaire »). Il s’avère que des mutations importantes de ces gènes entrainent des 

anomalies majeures pulmonaires, et des mutations mineures entraineraient des anomalies du 

cartilage bronchique, pouvant conduire à l’ELC. 

La nature répétitive (réitérative) du signal peut expliquer l’atteinte de deux lobes. 

L’angle entre les bronches pourrait expliquer la prédominance au lobe supérieur gauche. 

L’anomalie apparait probablement entre la 4
ème

 et la 6
ème

 semaine de développement. 

Les changements cardio-vasculaires sont grands à cet âge et pourraient expliquer l’association 

aux malformations cardio-vasculaires.  

MANI (61) suspecte un processus infectieux ou un accident vasculaire pour expliquer 

l’anomalie de cartilage bronchique ou le processus fibreux conduisant au rétrécissement de la 

lumière bronchique et à la lésion. 

 

L’ « EMPHYSEME SEGMENTAIRE CONGENITAL » 

PARAMALINGAM (53) propose le nom d’Emphysème Segmentaire Congénital 

(« Congénital Segmental Emphysema ») pour décrire cette entité caractérisée par la détection 

anténatale d’un poumon semblant être une MAKP non évolutive ou un poumon 

hyperéchogène ou l’association des 2. Elle se présente radiologiquement sous un aspect solide 

en TDM précoce à 1 mois de vie et devient hyper-claire par la suite, par la présence des pores 

de Kohn. L’anatomopathologie retrouve dans 25% des cas une MAKP II associée, faisant 

appartenir cette entité au spectre des malformations broncho-pulmonaires. Dix sur 12 de ces 

cas ont été opérés par segmentectomie ou lobectomie, pour augmentation de volume des 

lésions dans plus de la moitié des cas, avec 1 enfant devenant symptomatique.  
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a     b   

c    

Image 14 : Tomodensitométrie thoracique en coupe transversale (a), reconstructions 

frontale (b) et sagittale (c) : Emphysème segmentaire congénital du segment 7 droit. 

 

 

MALFORMATIONS BRONCHO PULMONAIRES 

INTRODUCTION  

Les malformations broncho-pulmonaires regroupent plusieurs pathologies hétérogènes 

causées par des anomalies du développement embryonnaire, qui peuvent toucher le 

parenchyme pulmonaire, la trachée et les bronches, les vaisseaux artériels, veineux et 

lymphatiques. Leur incidence en Europe en 2008 est de 4.44/10000 naissances selon 

EUROCAT, European Surveillance of Congenital Anomalies (www.eurocatnetwork.eu 

accessed Jan 2011).  

 Les difficultés rencontrées dans la prise en charge de ces pathologies sont issues de la 

grande variabilité de leur évolution anténatale (disparition de certaines lésions ou au contraire 

aggravation progressive in utero), de la variabilité de la présentation néonatale (de la détresse 

respiratoire gravissime aux formes asymptomatiques au long terme), ainsi que des 
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nombreuses controverses quant à leur prise en charge, plus ou moins agressive et quant au 

suivi de telles lésions non opérées.  

 

CLASSIFICATION 

 Les tentatives de classification de ces lésions sont nombreuses. L’avènement de 

l’imagerie anténatale, l’amélioration du dépistage et de la compréhension de 

l’embryopathogénie de ces malformations rend de plus en plus complexe cette classification. 

 

LANGSTON (65) a proposé une classification de ces lésions en décrivant une 

séquence malformative (“malformation sequence”) pour expliquer le spectre des 

malformations broncho-pulmonaires, qui dépend du niveau, du terme et du degré d’atrésie 

bronchique. Une atrésie bronchique précoce pourrait favoriser la formation d’un KB ou d’une 

MAKP. Une obstruction plus tardive, autour de 16-18 semaines de développement, 

entrainerait plutôt une SP ou un ELC.  

 

Tableau 5 : Classification des MBP selon LANGSTON (65). 
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NEWMAN (66), en 2006, propose un graphique du spectre des MBP selon leur 

étiologie : anomalie du parenchyme pulmonaire, des bronches, des vaisseaux et de l’intestin 

antérieur. 

 

Tableau 6 : Classification des MBP selon NEWMAN (66). 

 

RIEDLINGER (67), en 2006, choisit comme dénominateur commun l’atrésie 

bronchique pour classer SIL, SEL, MAKP, et ELC en fonction de sa survenue dans le temps 

et dans l’espace. 

 

BUSH (68) propose de respecter quelques principes devant toute découverte 

d’anomalie pulmonaire fœtale :  

- Rester descriptif en anténatal, sans hypothèse étiologique ou histologique, en 

parlant seulement de « malformations broncho-pulmonaire ».  

- Décrire en langage universel les masses : solides ou kystiques. En cas de masse 

kystique : uni ou multi-kystique, avec de gros ou petits kystes, des parois fines ou 

épaisses, et un contenu aérien ou liquide.  

- La malformation doit être décrite dans le contexte de l’ensemble de l’appareil 

respiratoire et extra-thoracique. Il faut rechercher et noter les organes ayant des 

associations malformatives fréquentes avec celle du système respiratoire 
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(cardiaque, gros vaisseaux, paroi de l’abdomen, contenu abdominal pour les 

principales). 

Un nouveau consensus européen sur les malformations broncho-pulmonaires, a été 

récemment publié (69). Le poumon est formé de six « branches » : bronchique, artérielle 

systémique et pulmonaire, veineux systémique et pulmonaire et lymphatique. On en considère 

cinq, car il n’existe pas d’anomalie du système veineux pulmonaire connue. Les auteurs 

proposent des recommandations de management de ces lésions en post-natal : 

 

Tableau 7 : Recommandations de KOTECHA (69) pour la prise en charge des 

MBP en période post-natale. 
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Ils proposent également une série de pistes de recherches pour le futur : 

 

Tableau 8 : Pistes de recherche sur les MBP pour le futur. 

 

FOWLER (70) conclut finalement qu’il est probablement plus intéressant d’être 

attentif aux descriptions de chaque anomalie, pulmonaire, bronchique, vasculaire et de 

s’attacher à les caractériser, que de tenter à tout prix de proposer de nouvelles classifications. 

 

DIAGNOSTIC 

L’amélioration des techniques d’imagerie anténatale et du dépistage échographique a 

augmenté le nombre de diagnostics des malformations broncho-pulmonaires. Cela permet 

l’anticipation de la prise en charge néonatale et/ou post-natale et un meilleur 

accompagnement des parents dans le cadre d’un conseil prénatal. ALAMO (71) propose un 

algorithme diagnostique : 
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Tableau 9 : Algorithme de ALAMO (71) pour le diagnostic des MBP en 

anténatal. 

 

Il propose également un algorithme de suivi des lésions de diagnostic anténatal : 

 

Tableau 10 : Algorithme de ALAMO (71) pour le suivi néonatal des MBP de 

DAN. 

 

L’imagerie anténatale permet de réaliser un certain nombre de diagnostics, en 

particulier les SP avec vaisseau systémique évident, les MAKP macro-kystiques et les kystes 
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Image 15 : échographie anténatale SP avec 

vaisseau systémique. 

broncho-géniques (KB) centraux. Le diagnostic peut être plus hasardeux pour certaines 

formes qui se présentent de manière similaire, ou les formes hybrides. 

 

La plupart des MBP peut être dépistée en échographie autour de 18-20 semaines de 

gestation, avec un taux de corrélation de 61,5 % avec l’échographie prénatale, et de 65,4 % 

avec la TDM post-natale (72).  

L’IRM prénatale est un outil fiable pour préciser le diagnostic anténatal des 

malformations pulmonaires, allant jusqu’à une spécificité de 98% en utilisant l’algorithme 

présenté ci-dessous (22). Elle permet en outre de corriger quelques diagnostics différentiels de 

malformations pulmonaires, que sont les hernies diaphragmatiques, les masses médiastinales 

et les syndromes congénitaux d’obstruction bronchique haute (Congenital High Airway 

Obstruction Syndrome : CHAOS). 

 

Tableau 11 : Algorithme de PACHARN (22) pour décrire les lésions en période 

anténatale en IRM. 
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Image 16 : IRM anténatale MBP LSG. 

 

De plus l’IRM est d’une grande aide pour le bilan malformatif et l’évaluation des 

malformations complexes. Elle semble également plus performante que l’échographie pour 

détecter les kystes et analyser le parenchyme pulmonaire normal environnant (73). 

 

DIFFERENTS TYPES DE MBP  

Les MBP les plus fréquentes sont les MAKP, les SP, les KB et les ELC qui représentent à 

elles quatre plus de 95% des malformations broncho-pulmonaires. 

 

LES MALFORMATIONS ADENOMATOIDES KYSTIQUES 

PULMONAIRES 

Décrites pour la première fois par CH’IN et TANG (74) en 1949, les MAKP 

correspondent à une masse hamartomateuse de tissu pulmonaire désorganisé plus ou moins 

kystique. Il ne s’agit pas en réalité de véritables kystes, puisqu’elles sont en continuité avec 

les voies aériennes et le parenchyme sous-jacent. Ces lésions comportent une hyper-

prolifération bronchiolaire (rapport nombre de bronchioles / nombre de branches artérielles 

pulmonaires très supérieur à 1) qui serait secondaire à une atrésie ou à une absence de 

développement bronchique segmentaire (75), donc survenant au stade pseudo-glandulaire (cf 

chapitre « embryologie »).  
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Historiquement classées par STOCKER (76) en 1977 en 3 types selon la taille des kystes 

en imagerie à partir de 38 cas : grands kystes >2cm (type 1), petits kystes de 1 à 2 cm (type 2) 

et microkystes ou solides (type 3). 

 

Tableau 12 : Classification MAKP selon Stocker (76). 

 

La nomenclature a été modifiée en 2002, le terme MAKP semblant impropre (77) car les 

lésions ne sont kystiques que dans trois types sur les cinq et ne sont adénomatoïdes que dans 

le type III. Les Anglo-Saxons parlent dorénavant de Congenital Pulmonary Airway 

Malformation (CPAM) et non plus de Congenital Cystic Adenomatoid Malformation 

(CCAM). La classification compte désormais cinq types avec l’adjonction des types 0 et 4. Il 

a été décidé que les lésions seraient classées du type 0, en lien avec des anomalies 

essentiellement trachéo-bronchiques, jusqu’au type 4 comprenant des anomalies alvéolaires. 

 

 

Tableau 13 : nouvelle classification des MAKP de Stocker en 2002. 

 

L’hypothèse embryopathogénique est que du type 0 au type 4, l’anomalie concernerait 

du tissu de plus en plus distal, donc de survenue plus tardive, avec une agénésie complète des 



42 
 

acini dans le type 0 et une malformation kystique péri-acinaire dans le type 4. Ce dernier est 

composé de kystes à paroi fine dépourvue de cellules interstitielles primitives, proche du 

pleuropneumoblastome. Du cartilage et des cellules mucineuses seront ainsi retrouvés dans 

les types 0 et 1, puis absents dans les types suivants. L’épithélium est cilié pseudo-stratifié 

dans le type 0, cilié pseudo-stratifié et/ou pavimenteux dans le type 1, pavimenteux et/ou 

cuboïde dans le type 2, cuboïde dans le type 3. Si l’anomalie est plus distale on ne retrouve 

plus de cartilage ni de cellules à mucus, l’épithélium est cilié et plutôt cuboïde dans les types 

2 et 3. 

ADZICK (78) en 1985 propose une classification en macrokystes (>5mm) et 

microkystes (<5mm). 

Les études histologiques fœtales montrent que les kystes sont en fait de taille variable 

au sein d’une même malformation, et que le parenchyme entre les kystes possède un aspect de 

stade de développement pulmonaire précoce, pseudo-glandulaire, qui traduirait une anomalie 

de la différentiation épithéliale ou de l’interaction entre mésenchyme et unités respiratoires 

(79). 

Les facteurs de mauvais pronostic sont les lésions importantes, l’atteinte bilatérale et 

l’anasarque. Dans une étude (80), 86% des enfants asymptomatiques à la naissance sont 

devenus symptomatiques dans un délai moyen de 2 ans. Quarante-trois pourcent ont présenté 

une pneumopathie et 14 % une détresse respiratoire ou un pneumothorax spontané. 

Les MAKP n’atteignent généralement qu’un seul lobe, et sont unilatérales quand elles 

concernent plusieurs lobes. Tous les lobes sont affectés avec la même fréquence. Les lésions 

associées les plus fréquentes sont les séquestrations pulmonaires (81). 

 

LES SEQUESTRATIONS PULMONAIRES 

Il s’agit d’une portion de poumon non-reliée à l’arbre trachéo-bronchique normal et 

dont la vascularisation artérielle est de type systémique. Elles ont été définies par PRYCE 

(82) en 1946, puis par SADE (83) en 1974. 
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Image 17 : Les séquestrations pulmonaires selon PRYCE (82). 

 

Image 18 : TDM thoraco-abdominal injectée : SP postéro-basale gauche. 

 

La séquestration pulmonaire est plus fréquente dans les lobes inférieurs, et 

particulièrement dans le segment postéro-basal gauche. 

Il existe deux sous-types de séquestrations : les séquestrations intra-lobaires (SIL) qui 

représentent 80% des séquestrations et les séquestrations extra-lobaires (SEL) (84). Les SEL 

possèdent leur propre plèvre et généralement un retour veineux systémique ou plus rarement 

portal. Les SIL partagent la plèvre avec le poumon sain adjacent et le retour veineux est le 
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plus souvent de type pulmonaire. Les SEL sont plus fréquemment associées avec d’autres 

malformations telles que hernies diaphragmatiques congénitales, anomalies cardiaques, 

hypoplasies pulmonaires ou duplications de l’intestin antérieur.  

 

Image 19 : Vue opératoire thoracoscopique : SIL, SEL. 

 

Le traitement est chirurgical, ou en cas d’insuffisance cardiaque est réalisée une 

embolisation. 

Dans 30% des cas les séquestrations sont associées aux MAKP, que l’on nomme alors 

formes hybrides. 

D’un point de vue embryopathogénique, les SP apparaissent probablement très tôt 

dans le développement embryologique, avant la séparation des circulations systémique et 

pulmonaire.  

Plusieurs théories malformatives se sont succédées, et aucune n’a pour le moment fait 

l’unanimité. PRYCE (82) en 1946 avait imaginé que la persistance d’un vaisseau systémique 

entrainait une traction excessive isolant un séquestre de l’arbre trachéo-bronchique normal. La 

différence entre SEL et SIL résidait dans la date d’apparition de l’anomalie. BOYDEN (85) 

en 1955 remet en question cette théorie et conclut en 1958 à une simple association entre 

artère systémique et parenchyme pulmonaire non fonctionnel. SMITH (86) en 1956  explique 

la persistance de cette artère systémique par insuffisance artérielle pulmonaire. GERLE (87), 

en 1969, introduit le terme de malformation congénitale proentéro-broncho-pulmonaire ou 

«congenital broncho pulmonary foregut malformation » après observation de cas de SEL avec 

bronche œsophagienne ou gastrique, et propose la théorie du bourgeon bronchique accessoire 

issue du proentéron, avec incorporation au parenchyme pulmonaire normal pour expliquer les 

SIL.  
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SADE (83) en 1974 parle du spectre des séquestrations pulmonaires, impliquant 

plusieurs malformations broncho-pulmonaires, et met en cause le rôle du mésenchyme 

avoisinant l’épithélium respiratoire lors de son développement et leurs interactions cellulaires.  

STOCKER (88) en 1984 fait l’hypothèse que les séquestrations pulmonaires sont des 

pathologies acquises, par destruction inflammatoire du parenchyme pulmonaire et de sa 

vascularisation avec développement d’une vascularisation de « remplacement » de type 

systémique. 

CLEMENT (89) en 1987 propose une nouvelle classification des séquestrations selon 

que l’origine de l’anomalie première est bronchique, artérielle ou veineuse systémique, 

artérielle ou veineuse pulmonaire. Il propose le terme nouveau de malinosculation pour les 

définir.  

Plus tardivement, les théories embryopathogéniques prennent en compte les 

principales malformations broncho-pulmonaires, car suspectées de posséder un dénominateur 

commun et une même origine malformative (Cf chapitre « malformations broncho-

pulmonaires - classifications »).  

 

LES KYSTES BRONCHOGENIQUES 

Les KB possèdent des structures épithéliales respiratoires, cartilagineuses, musculaires 

lisses et glandulaires. Ils sont généralement uniques et ne communiquent pas avec l’arbre 

trachéo-bronchique normal. On les trouve le plus souvent dans le médiastin, proche de la 

trachée distale ou des bronches souches, mais également dans le parenchyme, les plèvres ou le 

diaphragme. Ils peuvent causer des symptômes en lien avec une compression, surtout pour la 

localisation sous-carinaire, des voies aériennes ou de l’œsophage, ou en lien avec des 

infections récurrentes. 
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Image 20 : TDM thoracique, reconstruction frontale et sagittale : KB. 

 

Ils sont probablement le fruit d’une anomalie précoce du développement au stade 

embryonnaire. Ils sont souvent stables pendant la grossesse et asymptomatiques à la 

naissance. 

 

PRISE EN CHARGE 

Il persiste de nombreuses controverses quant au traitement de ces lésions (66). 

Le traitement des lésions symptomatiques fait l’unanimité, et il est chirurgical. Mais la 

prise en charge des lésions asymptomatiques est très discutée. Le degré de symptômes 

tolérables pour entreprendre un traitement conservateur n’est pas clairement défini (90). 

 

PRISE EN CHARGE ANTENATALE 

La découverte d’une anomalie pulmonaire en période anténatale doit faire discuter le 

dossier en réunion de concertation au sein d’un comité pluridisciplinaire de diagnostic 

prénatal (CPDPN). 

La chirurgie fœtale d’exérèse pulmonaire est réservée à quelques indications et dans 

quelques centres hyperspécialisés à travers le monde. Il peut exister de rares indications de 

ponctions fœtales de volumineux kystes ou de mise en place de shunts pleuro-amniotiques. 

Les lésions découvertes en période anténatale peuvent régresser voir disparaitre. Dans 

tous les cas, ces enfants doivent bénéficier d’investigations post-natales. 
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PRISE EN CHARGE POST-NATALE 

Il est recommandé d’effectuer à la naissance une radiographie thoracique puis une 

TDM thoracique (91) pour une évaluation plus fine de la lésion (92).  

 

 Lésions symptomatiques :  

Les lésions symptomatiques à la naissance doivent être opérées. Les facteurs prédictifs 

à la naissance de lésions symptomatiques en néonatal semblent être : Une déviation 

médiastinale, un CVR (Congenital Pulmonary Volume Ratio) >0.84, un hydramnios et une 

ascite fœtale (93). 

 

Lésions asymptomatiques : 

L’exérèse systématique des lésions asymptomatiques reste controversée du fait d’une 

méconnaissance de l’histoire naturelle de telles lésions et de la balance bénéfices/risques de la 

chirurgie. 

Les arguments avancés pour la résection sont la prévention du risque infectieux, le 

risque de transformation maligne, le risque hémorragique, le risque de pneumothorax et de 

détresse respiratoire aigüe, le risque lié à l’irradiation induite par les examens d’imagerie de 

surveillance, la plus grande difficulté chirurgicale après apparition des symptômes 

(notamment infectieuses) et l’importance de la compensation pulmonaire tôt dans la vie (40).  

Les arguments contre la résection sont la possible disparition de ces lésions au cours 

du temps, les risques chirurgicaux et l’ignorance quant au devenir de telles lésions laissées en 

place (93, 94, 95).  
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Tableau 14 : Arguments pour et contre la résection des lésions pulmonaires 

asymptomatiques selon LABERGE (40). 

Habituellement, les séquestrations diagnostiquées sont opérées. Quelques équipes ont 

proposé un traitement conservateur par embolisation ou ligature du vaisseau systémique, mais 

dans ce cas il persiste un risque d’infection et un risque théorique de transformation maligne. 

 La plupart des centres actuellement recommandent l’exérèse des lésions kystiques, 

devant le risque infectieux, de pneumothorax, d’hémorragie et de transformation maligne. 

 

ANALYSES DES RISQUES EVOLUTIFS DES MBP 

Le risque infectieux :  

Il s’agit de la complication des MBP la plus fréquemment rapportée comme mode de 

découverte, probablement actuellement supplantée par le DAN. C’est le principal de mode de 

présentation des MAKP et des SIL.  

 

Le risque de transformation maligne :  

Il est représenté par les pleuropneumoblastomes chez les enfants, et par les carcinomes 

bronchio-alvéolaires chez les grands enfants et les adultes. Jusqu’à 8.6% des malformations 

kystiques pulmonaire peuvent avoir une évolution maligne (97). Il existerait un lien entre les 

MAKP de type I et les carcinomes bronchio-alvéolaires. Sur un registre de 50 cas de 

pleuropneumoblastomes, il est évoqué que la MAKP serait un « précurseur » de 

pleuropneumoblastome (comme les restes néphrogéniques le sont à la tumeur de Wilms) (98). 
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Le risque de pneumothorax et/ou d’hémoptysie 

Il a également été décrit dans des cas de MBP, plus fréquemment pour les MAKP que 

pour les SP qui n’ont pas de connexions normales avec l’arbre respiratoire. 

 

Délais opératoire  

Il est controversé. Il n’est pas nécessaire d’opérer en néonatal immédiat les enfants 

asymptomatiques, du fait du risque anesthésique, des difficultés de la ventilation uni-

pulmonaire et des difficultés chirurgicales. L’infection dans les six premiers mois semble 

avoir une incidence comprise entre 10 et 30 %, et elle est à l’origine de difficultés de 

dissection des pédicules pulmonaires. La plupart des chirurgiens optent de ce fait pour une 

résection entre 3 et 12 mois (99). 

Il n’y aurait pas de différence en terme d’évolution à court et moyen terme à différer 

l’opération jusqu’à l’âge d’un an (100). 

La fonction pulmonaire des enfants ayant bénéficié d’une résection pulmonaire avant 

un an semble normale (101). 

 La fonction pulmonaire ne serait pas différente entre des enfants opérés avant et après 

l’âge de deux ans (102). 

 

Geste réalisé  

De nombreux auteurs recommandent une lobectomie plutôt qu’une résection 

segmentaire ou une résection atypique pour les MAKP du fait du risque de récurrence, et de la 

faible capacité de l’imagerie TDM à déterminer l’étendue exacte de la lésion (103). 

D’autres considèrent que sur les données de l’imagerie préopératoire (TDM haute 

résolution), et en cas de possibilité, la résection segmentaire anatomique donne les mêmes 

résultats en terme de risque infectieux et de transformation maligne (malgré un suivi court), et 

favorise la préservation du capital pulmonaire (104). 
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Voie d’abord  

Plusieurs auteurs recommandent la réalisation du geste par thoracoscopie, pour les 

MAKP et les séquestrations (104, 105, 106, 107, 108, 109, 110, 111, 112, 113, 114). 

Elle a l’avantage de réduire les douleurs post-opératoires, la durée du drainage post-

opératoire, la durée de séjour et les séquelles pariétales (synostose costale, scoliose, 

esthétique) (116). 

 

Image 21 : Cicatrice de thoracoscopie discrètes. 

 

Elle reste difficile pour les enfants de moins de 10 Kg (117) et encore plus pour ceux 

de moins de 5 Kg (118). 

D’autres auteurs ne trouvent pas d’avantage de la thoracoscopie en terme d’évolution, 

surtout chez le petit enfant et mettent en avant l’expertise d’un centre pour réaliser les 

lobectomies thoracoscopiques pédiatriques (119).  

 

EVOLUTION AU LONG TERME 

Il n’existe que peu d’études prospectives menées sur les conséquences au long terme 

d’une intervention précoce d’une malformation broncho-pulmonaire par rapport à la 

surveillance d’une telle lésion (119, 120). 
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KARUNASUMETTA (122) a suivi 25 patients opérés de MBP (12 MAKP, 7 SP, 4 

ELC et 1 KB) sur une durée de 1 à 8 ans, et a montré un taux de mortalité à 0 et un faible taux 

de complications. 

 

DISPARITION ANTENATALE 

Les malformations broncho-pulmonaires en anténatal peuvent disparaitre ou régresser, 

jusqu’à 15% des cas de MAKP et 65% des séquestrations (123) et parfois dans des cas 

d’emphysème (29). 

 CAVORETTO (124) rapporte jusqu’à 29% de régression anténatale pour les 

MAKP et jusqu’à 40% de régression anténatale pour les séquestrations. 

 

EMBRYOPATHOGENIE 

L’embryopathogénie de ces désordres reste mal connue. L’explication de la genèse des 

malformations broncho-pulmonaires s’est initialement cantonnée à chacune de ces anomalies 

prises isolément pour finalement tenter de les rassembler au sein d’un même spectre. 

LANGSTON (65) en 2003, du fait de l’observation de la coexistence de ces 

malformations entre elles, plus fréquemment que ne le voudrait le hasard, suggère une origine 

embryologique commune. Le primum movens serait l’obstruction bronchique, qui selon son 

niveau, son intensité et sa date d’apparition serait responsable du développement de telle ou 

telle malformation. 

VOLPE (125) pense que le développement s’arrête, au stade pseudo-glandulaire, en 

constatant un taux élevé de protéine Hoxb-5 durant la phase pseudo-glandulaire. Cette 

dernière diminue durant la phase canaliculaire et devient négligeable pendant la phase 

alvéolaire. Cette protéine est située au niveau des cellules mésenchymateuses entourant les 

voies respiratoires en connexion à la phase pseudo-glandulaire, puis au niveau des 

fibroblastes sub-épithéliaux, aux zones de branchement, aux phases canaliculaire et alvéolaire. 

Son rôle est important dans l’arborisation et les connexions bronchiques. Cette protéine reste 

à un niveau élevé dans les tissus des MAKP et SP, similaire à celui des phases pseudo-

glandulaire et canaliculaire. De plus, il existe une répartition spatiale, avec une expression de 

Hoxb-5 retrouvée en périphérie des zones kystiques dans les MAKP. 
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NEWMAN (66) en 2006 complète cette théorie de l’obstruction bronchique par la 

description de l’anomalie de bourgeonnement, de séparation et de différentiation au niveau du 

proentéron. 

FARRUGIA (72) imagine que si la croissance de la vascularisation pulmonaire s’arrête 

avec un développement bronchique normal, la vascularisation systémique persiste et mène à 

un parenchyme pulmonaire « normal » avec vascularisation systémique. Si l’interruption 

touche la vascularisation pulmonaire et l’arbre bronchique, une vascularisation systémique 

apparait au sein d’un parenchyme pulmonaire anormal, créant une séquestration. En cas 

d’arrêt de l’arborisation bronchique avec développement de la vascularisation pulmonaire 

normale, on obtient les malformations kystiques du poumon : KB et MAKP. Ces anomalies 

peuvent cohabiter entre elles. Cela expliquerait également l’association forte entre MBP et 

atrésie bronchique. 

HADCHOUEL (126) suggère une anomalie initiale du FGF-10 agissant sur le tonus 

bronchique fœtal et créant une obstruction bronchique fonctionnelle générant un cercle 

vicieux malformatif. 

 

Image 22 : hypothèse pathogénique selon HADCHOUEL (126). 

 

 

Il est probable que la vérité se trouve à l’intersection entre ces hypothèses, associant à des 

degrés divers obstruction bronchique et arrêt du développement pulmonaire normal. 
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EMBRYOLOGIE   

(127, 128, 129, 130, 131) 

Il n’est pas envisageable de parler d’une pathologie malformative congénitale sans 

aborder le développement embryologique de l’organe et de la région en question, pour 

appréhender les anomalies développementales qui mènent à ces malformations. 

 Une meilleure compréhension de l’embryopathogénie de telle ou telle malformation 

améliore sa prise en charge, médicale et chirurgicale. 

 Enfin, l’embryologie moléculaire en plein développement actuel, nous amène à un 

degré supérieur de complexité. Le développement normal est régulé par l’expression de 

cascades de facteurs de transcription et d’interaction avec des cofacteurs. Les erreurs de 

l’expression normale de gènes provoquent des anomalies congénitales. Mais plusieurs 

anomalies géniques différentes peuvent conduire au même phénotype. De plus, la même 

anomalie d’un gène peut conduire à plusieurs phénotypes différents. Le développement n’est 

pas déterminé de manière aussi rigide que ce que l’on a pu croire. 

 

EMBRYOLOGIE RESPIRATOIRE 

Le poumon n’est pas nécessaire en tant qu’organe respiratoire au cours de la vie intra-

utérine, cependant, il doit être développé pour pouvoir être immédiatement fonctionnel à la 

naissance. Il a un rôle important dans la production du liquide amniotique (15mL/Kg/j). 

Peu après la formation des 3 feuillets embryonnaires (gastrulation), la plicature 

embryonnaire constitue l’endoderme de l’intestin antérieur. L’ensemble du système 

respiratoire se développe à partir du diverticule respiratoire endodermique, dérivé de l’intestin 

antérieur. 

La formation du système respiratoire se décompose en 5 phases successives se 

chevauchant et permettant la constitution de l’arbre respiratoire de la proximalité à la distalité. 

Le diverticule respiratoire apparait au 22
ème

 jour de développement, et le développement 

pulmonaire se poursuit bien après la naissance.  
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Tableau 15 

 

PHASE EMBRYONNAIRE (22 jours à 8 semaines)  

Le stade embryonnaire commence par l’apparition d’une gouttière dans la partie 

ventrale du larynx : le sillon laryngo-trachéal (sulcus laryngotrachealis).  

 

 

Image 23. La phase embryonnaire. 
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Puis à J22, caudalement à ce sillon, l’endoderme de l’intestin antérieur émet un 

diverticule respiratoire (ou bourgeon pulmonaire) sur sa face ventrale, dans la partie caudale 

de l’intestin pharyngien. Ce diverticule croit et reste enveloppé dans le mésoderme 

splanchnopleural, qui le sépare de l’intestin primitif par 2 lames latérales de prolifération, et 

qui sera à l’origine de la vascularisation des poumons, du tissus conjonctif, du cartilage et des 

muscles bronchiques. L’ébauche forme alors un tube borgne à son extrémité caudale, 

communiquant avec l’intestin pharyngien par son extrémité céphalique qui deviendra l’orifice 

laryngé, séparé de la base de la langue par l’épiglotte. 

Il existe un contrôle par le mésenchyme de cet endoderme pulmonaire concernant sa 

ramification, grâce à un mécanisme d’induction réciproque. 

La séparation entre trachée et œsophage sera achevée à la 7
ème

 semaine de 

développement, mais les mécanismes de cette séparation ne sont pas totalement élucidés. Il 

existe deux théories principales l’expliquant : la théorie traditionnelle, de la septation (86, 

132), qui veut que deux lames mésenchymateuses croissant dans le sens caudo-rostrale se 

rencontrent et divisent ces deux structures, et la théorie du « tap-water » (133) dans laquelle le 

diverticule laryngo-trachéal se développe rapidement à partir du plancher pharyngien au sein 

du mésenchyme pré-intestinal caudalement. Un gradient d’apoptose achèverait de séparer la 

trachée de l’œsophage, tel que le suggère WILLIAMS (134). 

Du 26
e
 au 28

e
 jour, le bourgeon pulmonaire s’allonge et se divise en 2 bourgeons 

bronchiques primaires, gauche et droit, qui formeront les bronches souches gauche et droite. 

Le bourgeon gauche est plus petit et presque horizontal, le droit s’étend presque parallèlement 

au futur œsophage, et plus caudalement. 

Au cours de la 5
e
 semaine, une deuxième génération de ramifications produit 3 

bourgeons bronchiques secondaires à droite et 2 à gauche.  

 

Image 24. La phase embryonnaire. 



56 
 

PHASE PSEUDOGLANDULAIRE (5 à 17 semaines) 

Il se forme quatorze générations supplémentaires de ramifications, jusqu’aux 

bronchioles terminales, comportant un épithélium cubique (qui formera les cellules 

épithéliales ciliées et les cellules sécrétrices). Chacune des extrémités bronchiolaires sera à 

l’origine d’une unité fonctionnelle pulmonaire : l’acinus. 

 

Image 25. La phase pseudo-glandulaire. 

 

Des cellules endocrines actives (cellules de Kulschitsky ou dense-core granulated 

cells), sécrétant de la bombésine et de la sérotonine apparaissent relativement précocement au 

cours du développement pulmonaire. Contrairement aux précurseurs des pneumocytes 

d’origine endodermique, ces cellules sont d’origine ectodermique (neuro-ectodermique) 

puisqu’elles proviennent de la crête neurale. Il est probable que la bombésine joue, par 

l’intermédiaire de mécanismes paracrines, un rôle décisif dans le développement pulmonaire, 

particulièrement dans la prolifération des pneumocytes de type II. 

Dans les voies de conduction pulmonaires centrales de l’air, l’épithélium commence à 

se différencier en cellules ciliées et en cellules en gobelet (caliciformes). 
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PHASE CANALICULAIRE (16 à 28 semaines) 

A la 28
e
 semaine, 16 générations de ramifications ont produit les bronchioles 

terminales qui se divisent en 2 ou plusieurs bronchioles respiratoires.  

 

Image 26. La phase Canaliculaire. 

Ces canaux alvéolaires sont bordés d’un épithélium aplati au niveau des minces 

cloisons alvéolaires. Les vaisseaux respiratoires commencent à se développer. On assiste au 

début de la différentiation des cellules en cellules ciliées, sécrétrices, neuroendocrines et 

alvéolaires. 

Puis la lumière des tubules s’élargit et une partie des cellules épithéliales s’aplatit. Les 

pneumocytes de type II cubiques se différencient en pneumocytes de type I pavimenteux. 

Les premiers mouvements respiratoires peuvent déjà être détectés à la fin de la période 

embryonnaire. Ils sont sous le contrôle du centre respiratoire situé dans le tronc cérébral. Ces 

mouvements respiratoires sont paradoxaux, à savoir que lorsque le diaphragme se contracte, 

le thorax se déplace vers l’intérieur et inversement. 
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PHASE SACCULAIRE (26 à 36 semaines) 

 A la fin de la période canaliculaire, au début de la période sacculaire (environ 25 

semaines), une partie substantielle du liquide amniotique est produite par l’épithélium 

pulmonaire. La maturation pulmonaire peut dès lors être mesurée cliniquement sur la base de 

l’activité des pneumocytes de type II qui commencent à secréter le surfactant.  

 A l’extrémité distale de chaque division terminale se forment des sacs alvéolaires aux 

parois lisses tapissées de pneumocytes de type I et II. Les septas (septas primaires) entre les 

sacs alvéolaires sont encore épais à ce stade et contiennent les réseaux capillaires de deux sacs 

voisins. Le mésenchyme des septas est très riche en cellules, en revanche, les fibres de 

collagène et élastiques sont encore rares. Cette matrice jour toutefois un rôle décisif dans la 

croissance et la différentiation de l’épithélium sus-jacent. A la fin de ce stade, les fibroblastes 

interstitiels commencent à produire du matériel extracellulaire dans l’espace inter-canalaire et 

inter-saculaire. 

Les bronchioles respiratoires se divisent pour former les sacs terminaux (alvéoles 

primitives). Elles sont entourées de capillaires. Les pneumocytes de type II commencent à 

sécréter le surfactant. A ce stade, les échanges gazeux sont possibles, les prématurés de 26 

semaines peuvent donc survivre, mais avec une possible insuffisance respiratoire (Maladie 

des membranes hyalines).  

 

Image 27. La phase sacculaire. 
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PHASE ALVEOLAIRE (36 semaines à 1an et demi)  

 Ainsi, chez le nouveau-né à terme, le nombre d’alvéoles est estimé globalement au 

tiers des 300 millions d’alvéoles définitives. Le développement des alvéoles commence en 

périphérie et progresse de manière centripète. Le parenchyme formant les septas primaires 

entre les sacs alvéolaires est constitué par une double épaisseur de capillaires. 

Puis, il y a la constitution des sacs alvéolaires définitifs, avec des alvéoles à maturité. 

Les espaces très réduits entre les alvéoles, occupés par le reste de mésenchyme, vont donner 

l’intersticium (tissus conjonctif très fin) où cheminent les vaisseaux sanguins. 

 

STADE DE LA MATURATION MICROVASCULAIRE (naissance à 3 ans)  

Il existe une formation et une différentiation de sacs terminaux additionnels jusqu’à l’âge 

de 2 ans. Un processus de septation divise les alvéoles, et ce, jusqu’à l’âge de 6-8 ans. 

Dans le poumon adulte, on distingue les voies de conduction de l’air, des voies 

respiratoires. Dans les voies de conduction de l’air, toutes les branches de l’arbre bronchique 

dont les parois contiennent du cartilage et des glandes séro-muqueuses sont des bronches. 

Lorsque les parois sont dépourvues de ces deux structures, il s’agit de bronchioles.  

 

LES PAROIS AERIENNES  

L’endoderme du diverticule respiratoire est responsable de la formation de la muqueuse 

bronchique et des cellules épithéliales des alvéoles, tandis que le mésoderme splanchopleural 

est responsable de la formation des muscles, cartilage, plèvre viscérale.  

Il semblerait que les muscles lisses bronchiques entrainent un péristaltisme causant une 

obstruction bronchique transitoire permettant la croissance des bourgeons bronchiques. Ces 

muscles régulent la pression intra-bronchique et créent des vagues de fluides, vers la 

proximalité de l’arbre respiratoire, où il sera mélangé au liquide amniotique ou dégluti. 
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FORMATION DES VAISSEAUX SANGUINS 

LES ARCS AORTIQUES  

Les vaisseaux apparaissent vers le 17
ème

 jour, à partir d’ilots sanguins situés dans le 

mésoderme splanchnopleural de la paroi de la vésicule vitelline. Ces ilots sont formés 

d’hémoblastes qui formeront les premières cellules sanguines. Ces ilots sont entourés de 

cellules endothéliales qui, elles, formeront l’endothélium des vaisseaux. La vasculogénèse 

commence au 18
ème

 jour dans le mésoderme splanchnopleural du disque embryonnaire, par la 

formation de cordons angioblastiques qui fusionnent, croissent pour former l’arbre vasculaire 

embryonnaire. Ce réseau se développe par la formation continue d’angiocystes qui forment 

les cordons angioblastiques, par l’émission de nouveaux vaisseaux à partir des cordons 

existants ainsi que par l’interposition de nouvelles cellules mésodermiques dans la paroi des 

vaisseaux existants.  

L’hématopoïèse va être assurée successivement par différents organes: le foie, la rate, 

le thymus et finalement la moelle osseuse.  

La plicature de l’embryon qui fait basculer les tubes endocardiques dans la partie 

ventrale du thorax à la quatrième semaine crée deux boucles vasculaires : les premiers arcs 

aortiques sont donc formés entre les jours 22 et 24 et sont situés dans le mésenchyme de la 

première paire d’arcs branchiaux (ou arc pharyngien).  
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Image 28. Les premiers arcs aortiques, J22-24. 

Les artères des arcs aortiques 2, 3, 4 et 6 se développent entre les jours 26 et 29 dans 

les arcs pharyngiens correspondants et rejoignent les aortes dorsales droite et gauche, qui 

elles-mêmes fusionnent sur la ligne médiane entre T4 et L4 pour former l’aorte dorsale unique 

et médiane.  

 

Image 29. La formation des arcs aortiques, J26-29. 
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Les arcs aortiques 3, 4 et 6 sont à l’origine de la formation des gros vaisseaux. Chez 

l’homme, le 5
ème

 arc aortique ne se développe pas du tout, ou très brièvement, avant de 

régresser.  

Les 3
èmes

 arcs aortiques formeront les artères carotides communes droite et gauche et 

la portion proximale des artères carotides internes droite et gauche.  

Puis l’évolution se fait sur un mode asymétrique droite-gauche :  

- Au cours de la 7
ème

 semaine, l’aorte dorsale droite perd ses connexions avec l’aorte 

dorsale et avec le 6
ème

 arc droit. Elle reçoit la 7
ème

 artère cervicale inter-segmentaire 

droite (développée dans le bourgeon du membre supérieur droit) et reste connectée 

avec le 4
ème

 arc droit, pour former l’artère subclavière droite. Une partie du sac 

aortique (expansion crâniale du tronc artériel) formera le tronc artériel brachio-

céphalique.  

- Le 4
ème

 arc aortique gauche formera la crosse de l’aorte et la partie crâniale de l’aorte 

descendante.  

- La 7
ème

 artère inter-segmentaire gauche se détache directement de l’aorte dorsale 

gauche et formera l’artère subclavière gauche. 

- Le sixième arc gauche formera le conduit artériel, qui deviendra après la naissance le 

ligament artériel.  

NB : cette asymétrique de développement des arcs artériels est à l’origine de la curieuse 

asymétrique des nerfs laryngés inférieurs droit et gauche.  
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Image 30. L’asymétrie des nerfs laryngés inférieurs. 

 Les artères pulmonaires sont formées à partir des 6
èmes

 arcs aortiques. 

 

VASCULARISATION PULMONAIRE 

Avant le 2
ème

 mois, la vascularisation du diverticule respiratoire dépend de celle de 

l’intestin primitif antérieur : un plexus afférent provenant des branches ventrales des aortes 

dorsales et un réseau efférent drainé par les branches des veines cardinales antérieures. Ces 

réseaux se ramifient au cours de la ramification des voies aériennes.  
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Image 31. Vascularisation systémique du diverticule respiratoire. 

La segmentation du cono-truncus forme le  tronc de l’artère pulmonaire qui 

communique avec la partie proximale des 6
èmes 

arcs. Ce nouveau trajet afférent s’abouche au 

plexus initial du diverticule respiratoire et constitue les vaisseaux pulmonaires. Les branches 

afférentes issues des aortes dorsales régressent excepté les plus crâniales qui formeront les 

artères bronchiques.  

 

Image 32. La vascularisation pulmonaire. 

Au 2
ème

 mois, la partie dorsale de l’oreillette donne naissance à 4 évaginations qui 

entrent en connexion avec le réseau efférent de l’ébauche pulmonaire.  
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Image 33. Les veines pulmonaires. 

Elles formeront les veines pulmonaires qui drainent le sang préférentiellement vers 

l’oreillette gauche. Quelques veines primitives de l’ébauche persistent et deviennent les 

veines bronchiques, qui se jettent dans le système azygos puis dans la veine cave supérieure.  

 

Image 34. Les veines systémiques. 

Les capillaires pulmonaires sont, eux, originaires du mésenchyme environnant et se 

connectent secondairement au réseau vasculaire provenant des arcs aortiques. 
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INNERVATION 

 L’innervation parasympathique et sympathique des poumons prend naissance dans un 

plexus nerveux de la région thoracique. Au stade 13 (32 jours), des cellules ayant migré 

depuis les crêtes neurales forment un plexus nerveux extra-pulmonaire partant du nerf vague 

(parasympathique) et des ganglions cervicaux et thoraciques supérieurs du tronc sympathique. 

 Avec la croissance de l’ébauche pulmonaire, la totalité de l’arbre bronchique sera 

progressivement approvisionné par les cellules des crêtes neurales en migration et en 

prolifération. Elles forment le plexus intra-mural des poumons. 

 A la fin de la période embryonnaire, un plexus nerveux externe s’est également formé 

en dehors de l’ébauche cartilagineuse de la trachée et des bronches principales. Un plexus 

nerveux péri-bronchique interne, entre l’épithélium et le cartilage, se développera un peu plus 

tard en même temps que se développeront la musculature lisse et les glandes de la muqueuse 

bronchique. Dans la région la plus distale des bronchioles, où le cartilage fait défaut, on ne 

distingue plus de plexus nerveux interne et externe, on ne parle alors plus que de plexus 

nerveux péri-bronchique.  

 

LYMPHATIQUES 

 Les vaisseaux lymphatiques pulmonaires se développent à la fin de la période 

embryonnaire à partir d’un plexus dans la région du hile, issu du canal thoracique. Ces 

vaisseaux accompagnent les bronches et les artères pulmonaires en tant que système 

lymphatique péri-bronchique et c’est comme système lymphatique inter-segmentaire et sous-

pleural qu’ils accompagnent les branches des veines pulmonaires. 

Le système lymphatique se développe à partir d’un système pair. Il ne subsiste 

finalement que le canal thoracique, qui rassemble la lymphe de l’ensemble du corps, y 

compris celle du poumon, qu’il déverse dans la circulation sanguine à l’angle formé par les 

veines jugulaire interne et subclavière gauches.  
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Image 35. La période fœtale lymphatique. 

 

LES CAVITES EMBRYONNAIRES 

Au cours de la 4
ème

 semaine, les cavités embryonnaires se divisent :  

Le septum transversum, bloc mésodermique en coin, divise partiellement le cœlome en 

une cavité péricardique primitive (thoracique) et une cavité péritonéale (abdominale). Ce 

septum est entrainé vers le bas par la plicature crâniale du corps et la croissance différentielle 

des régions de la tête et du cou. Il formera une partie du futur diaphragme.  
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Image 36. Le septum transversum. 

 

 

Image 37. Formation du diaphragme. 

Les plis pleuropéricardiques frontaux se forment sur la paroi latérale du corps au niveau 

de la cavité péricardique primitive et fusionnent ensemble à la face ventrale du mésoderme de 

l’intestin antérieur, divisant la cavité péricardique primitive en cavité péricardique définitive 

et 2 cavités pleurales. Celles-ci communiquent initialement  avec la cavité péritonéale via les 

canaux péricardio-péritonéaux, mais sera fermée par les membranes pleuro-péritonéales qui 

s’accroissent de la face dorsale du corps jusqu’au septum transversum.  
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Image 38. Les cavités embryonnaires. 

 

EMBRYOLOGIE MOLECULAIRE 

L’interaction entre l’épithélium endodermique respiratoire et le mésenchyme 

environnant est responsable du bourgeonnement persistant des voies pulmonaires.  

Tout commence par l’expression du facteur de transcription Nkx2.1 au niveau de la 

partie antérieure de l’endoderme de l’intestin primitif antérieur, initié par le signal Wnt lui-

même dépendant du signal du Bone MorphoProtein (BMP).  

 Le Fibroblast Growth Factor-10 (FGF-10) est impliqué dans le branchement primitif 

de la trachée. Les souris avec mutation inactivant le FGF-10 possèdent une trachée qui ne se 

sépare pas de l’intestin antérieur, sans développement distal. Le FGF-10 joue également un 

rôle dans la ramification de l’arbre aérien et dans la différenciation épithéliale, et pourrait être 

responsable d’un cercle vicieux entrainant des anomalies du tonus bronchique, une 

obstruction fonctionnelle et une dilatation bronchique, conduisant à la malformation (126). 
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 Le signal du VEGF depuis l’épithelium vers l’endothelium permet le développement 

des hémangioblastes et des capillaires pulmonaires. Son inhibition se traduit par un défaut 

d’alvéolisation à la naissance. 

 Le gène Sonic hedgehog (Shh) est impliqué dans l’axe droite-gauche et est impliqué 

dans le développement du poumon et de l’intestin antérieur. Sa mutation peut entrainer les 

anomalies que l’on retrouve dans les associations VACTERL (Vertèbres, Ano-rectal, 

Cardiaque, Trachée, Œsophage, Rein, Membres). 

En outre, on trouve des composants spécifiques de la matrice extracellulaire, tels que 

le collagène de type I et III, ainsi que des protéoglycanes et les glycopeptides fibronectine et 

syndecan. Ces molécules sont présentes autour des canaux et au niveau des bifurcations de 

l’arbre respiratoire. Elles sont responsables de la consolidation des structures déjà mises en 

place. On ne les retrouve pas en revanche dans les zones de bourgeonnement actif. 

 Le Thyroid-Transcription Factor-1 (TTF1) est formé par les cellules épithéliales des 

espaces aériens et joue un rôle important dans le contrôle des divisions bronchiques. Son 

expression diminue à partir du stade sacculaire. Ce facteur est très présent dans les MAKP 

(135).  

 

LA NAISSANCE : CHANGEMENTS CIRCULATOIRES 

 Dans la circulation fœtale, le sang oxygéné provient du placenta et atteint le fœtus par 

la veine ombilicale gauche où il est mélangé avec le sang peu oxygéné de la veine porte. Puis 

ce sang oxygéné rejoint la veine cave inférieure où il à nouveau mélangé au sang peu oxygéné 

provenant du tronc et des membres pour finalement rejoindre l’oreillette droite et passer dans 

l’oreillette gauche par le foramen ovale. Le sang peu oxygéné provenant de la veine cave 

supérieure, par un mécanisme de flux différent, ne se mélange que très peu au sang provenant 

de la veine cave inférieure, et rejoint le ventricule droit sans transiter par le foramen ovale.  

 Dans l’oreillette gauche, le peu de sang pauvre en oxygène provenant des poumons se 

mélange avec le sang oxygéné venant de l’oreillette droite et passe par le ventricule gauche, 

puis l’aorte pour se distribuer vers la tête, le cou, les membres supérieurs, le tronc et les 

membres inférieurs. Au niveau de l’aorte descendante, ce sang se mélange à celui appauvri en 

oxygène provenant du ventricule droit par le canal artériel, ce qui fait que la partie inférieure 

du corps reçoit du sang moins oxygéné que la partie supérieure. Puis le sang gagne le placenta 

par les artères ombilicales.  
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Image 39. La circulation fœtale. 

 

 A l’accouchement, lors de la première inspiration, les résistances vasculaires 

pulmonaires chutent, et la constriction spontanée ou obstétricale des vaisseaux ombilicaux, 

provoque un bouleversement dans la pression et les flux sanguins, qui mène à la sténose du 

conduit artériel puis sa constriction dans les 10 à 15 heures par un mécanisme hormonal 

(diminution des prostaglandines). La fermeture du foramen ovale sera obtenue par phénomène 

purement mécanique puis sa fusion sera définitive vers le 3
ème

 mois. Le troisième shunt, le 

conduit veineux (ou ductus venosus), se ferme également dans les 15 à 20 premiers jours de 

vie par chute du débit dans la veine ombilicale.  
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Image 40. La circulation néonatale. 

 

LA NAISSANCE : CHANGEMENTS VENTILATOIRES 

 Avant la naissance, le poumon se prépare au passage à la vie aérobie. Pour réaliser des 

échanges gazeux efficients, il faut un nombre suffisant d’alvéoles, qu’elles aient une paroi 

assez mince, qu’elles se déploient normalement et ne soient pas emplies de liquide. Le liquide 

produit par l’épithélium respiratoire, le liquide alvéolaire, est résorbé à la naissance, les 

défenses immunitaires sont activées et la surface d’échange augmente.  
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ANATOMIE (136) 

LES PAROIS THORACIQUES 

 

LA CAGE THORACIQUE  

La cage thoracique a une forme cylindro-conique, elle est l’enveloppe ostéo-

cartilagineuse qui contient les poumons et les organes du médiastin.  

Son squelette osseux est constitué du rachis dorsal en arrière, du sternum en avant et 

des 12 arcs costaux latéralement.  

 

Image 41. La cage thoracique. 

Les multiples articulations entre les pièces osseuses permettent à  la cage thoracique 

les différents mouvements de la respiration.  

Le thorax est ouvert à ses extrémités et présente, en haut, un segment conique tronqué 

jusqu’à la 6
ème

 cote et en bas, un segment cylindrique. 

Selon les individus, on peut observer des thorax larges (chez les brévilignes) avec un 

angle xiphoïdien ouvert ; des thorax étroits (chez les longilignes) avec un angle xiphoïdien 

fermé et les thorax moyens avec un angle xiphoïdien intermédiaire. 
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L’orifice supérieur du thorax est elliptique à grand diamètre transversal, incliné 

obliquement en bas et en avant. L’orifice inférieur est elliptique à grand diamètre transversal, 

incliné obliquement en bas et en arrière.  

Grace à la flexibilité des côtes et à l’élasticité des cartilages, peuvent s’effectuer les 

mouvements de la respiration normale et dans certains cas les mouvements de la respiration 

forcée.  

 

Image 42. La respiration. 

Lors de l’inspiration, les cotes s’élèvent, ce qui élargit le thorax par augmentation de 

ses diamètres, par l’action des muscles inspiratoires que sont surtout le diaphragme, les 

intercostaux externes, et secondairement les surcostaux, les petits dentelés postéro-supérieurs, 

les scalènes, les pectoraux et les sterno-cléido-mastoïdiens.  
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Image 43. Les muscles inspiratoires. 

A l’expiration, les cotes s’abaissent, et le thorax se resserre, sous l’action des muscles 

expiratoires, tels que les intercostaux internes, les petits dentelés postéro-inférieurs et les 

muscles de l’abdomen.  

 

Image 44. Les muscles expiratoires. 
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LE GRIL CHONDRO-COSTAL  

Il existe 11 espaces intercostaux de chaque côté. Leur longueur augmente du 1
er
 au 

6
ème

 et diminue du 6
ème

 au 11
ème

, le 6
ème

 espace étant donc le plus long (environ 34 cm chez 

l’adulte). 

La hauteur de ces espaces est variable, le 3
ème

 étant le plus haut (22mm) contre 20mm 

en moyenne avec de grandes variations lors des mouvements respiratoires et l’inclinaison 

latérale. 

 

LE MEDIASTIN 

Il est situé entre les deux cavités pleurales. C’est un lieu de passage contenant tous les 

viscères thoraciques excepté les poumons.  

 

Image 45. Vue latérale droite du médiastin. 
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Image 46. Vue latérale gauche du médiastin. 

LE MEDIASTIN POSTERIEUR  

Il est situé entre : dorsalement le rachis thoracique, latéralement les deux plèvres 

médiastines et en avant un plan passant par la face postérieure de la trachée. Il est limité en 

haut par l’orifice supérieur du thorax et en bas par le diaphragme. 

Le médiastin postérieur est la région de passage de l’œsophage thoracique, d’éléments 

vasculaires, en particuliers le segment descendant de l’aorte thoracique, d’éléments 

lymphatiques, notamment le canal thoracique et d’éléments nerveux fins, notamment la 

chaine sympathique.  
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Image 47. Vue postérieure du médiastin. 

 

LE MEDIASTIN ANTERIEUR   

Il est situé en avant  d’un plan frontal passant par la face antérieure de la trachée et des 

bronches souches et par les deux ligaments triangulaires du poumon. Il contient la région 

cardiaque et la région supra-cardiaque qui contient les gros vaisseaux  (aorte ascendante et les 

3 troncs supra-aortiques, artère pulmonaire, veine cave supérieure et les deux troncs veineux 

brachio-céphaliques) ainsi que la loge thymique.  
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Image 48. Vue ¾ gauche du médiastin. 

 

Image 49. Vue de face, explantation du cœur. 
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LE MEDIASTIN MOYEN  

Il est situé entre le médiastin postérieur et le médiastin antérieur. Il est constitué de la 

trachée et des éléments prenant part à la constitution des pédicules pulmonaires. Il est traversé 

par la crosse de l’aorte à gauche et par la crosse de la veine azygos à droite. 

- La trachée : est un conduit cylindrique semi-rigide aplati sur sa face postérieure et 

d’aspect annelé. Elle est constituée par la superposition d’anneaux cartilagineux 

incomplets et ouverts en arrière, réunis entre eux en arrière par une membrane fibreuse qui 

ferme la paroi. Elle est fixée par sa continuité avec la trachée cervicale et par son 

adhérence à l’œsophage thoracique et par les ligaments triangulaires. Elle reste 

relativement mobile, notamment dans le plan vertical lors du mouvement d’inspiration et 

d’expiration. La bifurcation trachéale est asymétrique, avec une bronche souche droite qui 

a une direction presque verticale et a un calibre de 12-13mm, et une bronche souche 

gauche presque horizontale ayant un calibre de 10-12mm. Cette bifurcation est légèrement 

décalée sur la droite du fait de la crosse aortique à gauche.   

 

Image 50. Vue antérieure de la bifurcation trachéale. 
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- Le pédicule pulmonaire droit : Il est formé du pédicule bronchique et des éléments 

vasculaires fonctionnels.  

Le pédicule bronchique est centré sur la bronche souche droite, d’une longueur de 

2cm, qui est accompagnée par ses éléments nourriciers :  

o les artères bronchiques droites qui proviennent soit de l’aorte, soit du tronc 

broncho-intercostal de Latarjet et Juttin et passent le plus souvent en arrière de 

l’œsophage. 

o Les veines bronchiques droites, qui cheminent à la face postérieure et supérieure 

de la bronche souche droite et vont se jeter dans la crosse de la veine azygos. 

o Les nerfs bronchiques et pulmonaires droits, qui proviennent du sympathique et du 

vague. 

o Les lymphatiques, qui proviennent de 3 groupes ganglionnaires principaux 

(antéro-supérieur, postéro-inférieur et antérieur), suivent la face postérieure de la 

bronche souche et rejoignent les ganglions inter-trachéo-bronchiques et les 

ganglions latéro-trachéaux droit (dans la loge de Barety). A noter qu’il existe 

également des lymphatiques du ligament triangulaire (lobe inférieur) et des 

lymphatiques antérieurs (lobes supérieur et moyen). 

Les éléments vasculaires fonctionnels comprennent l’artère pulmonaire droite et les 

deux veines pulmonaires droites :  

o L’artère pulmonaire droite mesure 6cm de long, 20mm de diamètre et est à 

paroi mince. Elle nait du médiastin antérieur en intra-péricardique. Elle a un 

trajet sensiblement horizontal, de gauche à droite, légèrement oblique en 

arrière. Elle chemine en arrière de l’aorte ascendante puis de la veine cave 

supérieure et en avant de la bifurcation trachéale, puis rejoint la face antérieure 

de la bronche souche droite à hauteur de la naissance de la bronche lobaire 

supérieure droite.  

o La veine pulmonaire supérieure droite : Elle draine le sang oxygéné des lobes 

supérieur et moyen. Elle croise à angle droit la face antérieure de l’artère 

pulmonaire droite puis chemine en dessous pour rejoindre la partie supérieure 

de l’atrium gauche. 

o La veine pulmonaire inférieure droite : Elle est très volumineuse et draine le 

sang oxygéné du lobe inférieur. Son tronc est très court (2cm) et reste à 

distance de la bronche souche, sur la partie la plus basse du pédicule 

pulmonaire. 
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Le mode de groupement des éléments du pédicule pulmonaire droit :  

o Etage postérieur : contient la bronche souche droite et ses éléments nourriciers. 

Ces derniers ont une direction presque verticale, oblique en bas et en dehors. 

o Etage antérieur : contient l’artère pulmonaire droite et la veine pulmonaire 

supérieure droite. L’artère est presque horizontale et croise antérieurement la 

bronche souche droite. La veine est en avant de l’artère et masque ses branches 

de division, mais laisse apparaitre son tronc. 

o Etage inférieur : contient la veine inferieure droite.  

 

Image 51. Le pédicule pulmonaire droit. 

 

- Le pédicule pulmonaire gauche : Il est formé du pédicule bronchique et des éléments 

vasculaires fonctionnels.  

Le pédicule bronchique est centré sur la bronche souche gauche de calibre de 9-11mm 

et longue de 5 à 6 cm. Elle est presque horizontale, formant un angle de 40-45° avec la 

trachée. Elle est accompagnée de ses éléments nourriciers : 

o Les artères bronchiques sont au nombre de deux et naissent de la face 

inférieure de la crosse aortique. L’artère bronchique supérieure gauche 

chemine à la face antérieure de la bronche souche, l’artère bronchique 

inferieure gauche chemine à sa face postérieure. 
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o Les veines bronchiques cheminent à la face postérieure de la bronche souche 

gauche. Elles se jettent dans la veine intercostale supérieure gauche (de 

Braine). 

o Les nerfs bronchiques et pulmonaires gauches, qui proviennent du 

sympathique et du vague. 

o Les lymphatiques proviennent de 3 groupes ganglionnaires, supérieur, moyen 

et inférieur. Ils cheminent le plus souvent sur la face postérieure de la bronche 

et se drainent vers 4 groupes ganglionnaires : les ganglions de la bifurcation 

trachéale (qui se drainent par les lymphatiques latéro-trachéal droits) ; deux 

groupes médiastinaux antérieurs ; un groupe médiastinal postérieur. 

Les éléments vasculaires fonctionnels comprennent l’artère pulmonaire gauche et les 

deux veines pulmonaires gauches :  

o L’artère pulmonaire gauche est courte (3cm) et petite (18-20mm). Elle est 

oblique en haut, en arrière et à gauche. Elle rejoint la face antérieure de la 

bronche souche gauche qu’elle croise à angle droit, passe au-dessus de la 

bronche lobaire supérieure gauche et gagne la face postérieure de l’arbre 

bronchique. Elle est surplombée par la crosse aortique à laquelle elle est reliée 

par le ligament artériel.  

o La veine pulmonaire supérieure gauche draine le sang oxygéné du lobe 

supérieur gauche. Elle est située au-dessous et en avant de l’artère pulmonaire, 

et se termine dans l’atrium gauche après un trajet de 1-2cm. 

o La veine pulmonaire inférieure gauche, draine le sang oxygéné du lobe 

inférieur gauche. Elle se jette dans l’atrium gauche, parfois après s’être réunie 

avec la veine supérieure gauche en intra-péricardique pour former un tronc 

terminal unique. 

Le mode de groupement des éléments du pédicule pulmonaire gauche : 

o Etage postérieur : contient la bronche souche gauche et ses éléments 

nourriciers. De direction quasi horizontale. 

o Etage antérieur : contient le  tronc de l’artère pulmonaire gauche et la veine 

pulmonaire supérieur gauche, qui est située nettement en-dessous de l’artère. 

o Etage inférieur : contient la veine pulmonaire inferieure gauche.  
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Image 52. Le pédicule pulmonaire gauche. 

 

LES POUMONS 

Ils sont situés à l’intérieur de chacune des deux cavités pleurales. Ils sont destinés à 

assurer l’hématose. Ce sont des organes pairs mais dissymétriques.  

 

CARACTERISTIQUES GENERALES  

Le poumon adulte développe une surface interne d’environ 140m² chez l’adulte. 

Les poumons sont situés dans la partie latérale de la cavité thoracique, de part et 

d’autre du médiastin, auquel ils sont reliés par les éléments du pédicule pulmonaire. Ils ont la 

forme d’une pyramide irrégulière à base diaphragmatique, concave vers le bas, fortement 

incliné en bas et en arrière.  
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Image 53. Les poumons, vue antérieure. 

 

      

Image 54. Les poumons, vue latérale. 
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Ils sont constitués d’un intersticium et d’un ensemble de conduits aérifères.  

- L’intersticium : formé de fibres conjonctivo-élastiques, il permet le passage des 

vaisseaux et nerfs pulmonaires. 

- Les conduits aérifères :  

o Partie conductrice = 16 générations 

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

de bronches inter-segmentaires (jusqu’à un diamètre d’environ 1mm) et 

elles sont suivie par les 

 bronchioles (diamètre < 1mm) qui deviennent, suite à plusieurs divisions, 

des 

 bronchioles terminales (diamètre d'environ 0.4 mm). Ces dernières se 

divisent à leur tour à plusieurs reprises et représentent la partie terminale 

des voies de conduction de l'air. Ces mesures sont basées sur les 

préparations histologiques. Lors des moulages, qui conservent 

probablement les voies respiratoires de manière plus fiable par rapport aux 

conditions physiologiques, les calibres mesurés sont plus grands. 

 

Image 55. L’arbre bronchique. 
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o Partie respiratoire = 7 générations 

 Les bronchioles terminales vont donner naissance à plusieurs 

générations de  

 Bronchioles respiratoires (3 générations). Elles sont suivies par 

plusieurs générations de  

 Canaux alvéolaires (3 générations), qui se terminent par les 

 Sacs alvéolaires (dernières générations = 23 générations) 

 

LA SEGMENTATION PULMONAIRE  

Les lobes pulmonaires : Ils sont au nombre de trois à droite et deux à gauche, limités 

nettement par les scissures pulmonaire tapissées de plèvre viscérale. Chaque lobe possède un 

pédicule bronchique et un pédicule artériel bien individualisés, mais pas obligatoirement un 

pédicule veineux propre. 

Les segments pulmonaires : séparés entre eux par un plan inter-segmentaire où  

chemine les veines de deux segments adjacents, ont un pédicule bronchique et un pédicule 

artériel propres, mais pas forcément de pédicule veineux individualisé.  

 

LE POUMON DROIT  

Il est constitué de trois lobes, séparés par deux scissures : la grande scissure séparant les 

lobes supérieur et moyen du lobe inférieur, et la petite scissure séparant le lobe supérieur et 

moyen. La face inferieure est concave, se moule sur le diaphragme et répond à la face 

supérieure du foie. 
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Image  56. Le poumon droit, vue latérale. 

 

La face médiastinale présente à sa partie médiane le hile pulmonaire, délimité par la 

réflexion de la plèvre viscérale et pariétale, prolongée vers le bas par le ligament triangulaire. 

Les scissures séparent les lobes pulmonaires, elles sont tapissées par un feuillet de plèvre 

viscérale qui se réfléchit au fond de la scissure sur les éléments du pédicule. La grande 

scissure est presque toujours complète, la petite scissure ne l’est que dans 17% des cas. Il 

existe des scissures par excès, entre les segments apical et antérieur au niveau du lobe 

supérieur et au niveau du lobe inferieur dont le segment apical (de Fowler) est parfois isolé. 
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Distribution bronchique droite : Dès son arrivée dans le hile, la bronche souche droite 

donne la bronche lobaire supérieure droite qui se détache à angle droit de la partie externe du 

tronc principal, et a un calibre de 6mm. Puis elle prend le nom de bronche intermédiaire 

longue de 15-20mm et donne la bronche lobaire moyenne (calibre 3-4mm) sur sa face 

antérieure. Puis, elle donne la bronche lobaire inférieure (calibre de 8mm). La bronche de 

Nelson nait de la face postérieure de l’axe bronchique, puis le bouquet terminal ventile le 

territoire de la pyramide basale. La division artérielle est assez voisine de la distribution 

bronchique, mais la distribution veineuse est très différente : il existe 3 réseaux veineux, un 

péri-alvéolaire, véritablement fonctionnel, un réseau péri-bronchiolaire et un réseau sous-

pleural. Les veines cheminent à la périphérie des territoires parenchymateux, dans les cloisons 

inter-lobulaires, les plans inter-segmentaires et enfin dans le tissus cellulaire sous-pleural.  

 

Image 57. Distribution bronchique droite. Vues antérieure et latérale. 

 

LE POUMON GAUCHE  

Il est constitué de deux lobes séparés par une scissure. Sa face inférieure est concave dans 

toutes les directions, et répond au lobe gauche hépatique, à la grosse tubérosité gastrique, à la 

surrénale gauche et à la rate postérieurement.  

Le lobe supérieur contient un groupe supérieur, le culmen et un groupe inférieur, la 

lingula. 
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Image 58. Segmentation pulmonaire gauche. Vue latérale. 

 

La face médiastinale présente à sa partie médiane le hile pulmonaire, délimité par la 

réflexion de la plèvre viscérale et pariétale, prolongé vers le bas par le ligament triangulaire. 

La scissure gauche sépare le lobe supérieur du lobe inférieur. Elle est plus constante que la 

scissure droite. Il arrive exceptionnellement qu’une scissure surnuméraire isole le segment 

inférieur de la lingula. 

Distribution bronchique gauche : Apres un trajet de 5cm, la bronche souche gauche se 

divise en bronche lobaire supérieure et bronche lobaire inferieure. La bronche lobaire 

supérieure, d’un calibre de 7-8mm, mesure environ 1cm, elle est croisée par en dessus par la 
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crosse de l’artère pulmonaire gauche, puis se divise en un tronc culminal et un tronc 

lingulaire. La  bronche lobaire inferieure donne rapidement la bronche de Nelson à sa face 

postérieure. Puis la bronche basale commune ventile la pyramide basale. L’artère pulmonaire 

gauche décrit une crosse qui passe au-dessus de l’origine de la bronche lobaire supérieure et 

rejoint progressivement le bord externe de l’arbre bronchique. La veine supérieure gauche ne 

reçoit pas d’affluents scissuraux contrairement à droite, elle ne draine que le lobe supérieur 

gauche. La veine pulmonaire inferieure gauche draine, quant à elle, le lobe inferieur.  

 

Image 59. Distribution bronchique gauche. Vues antérieure et latérale. 

 

HISTOLOGIE 

LES VOIES AERIENNES 

L’arbre trachéo-bronchique présente, selon la représentation classique, 23 générations 

de divisions. L’organisation des voies aériennes repose sur la division dichotomique des 

conduits : à chaque division, une bronche mère va donner 2 bronches filles, l’une dans le 

prolongement de la bronche mère, l’autre dans le sens orthogonal. La section de la bronche 

fille orthogonale est inférieure à celle située dans le prolongement de la bronche mère, et la 

somme des sections des bronches filles est supérieure à celle de la bronche mère. 
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Les bronches sont des conduits aériens pourvus de cartilage. Elles vont se diviser 

jusqu’à environ 7-8 générations. Les bronchioles sont des conduits dépourvus de cartilage, 

elles font suite aux bronches.  

 

L’ARMATURE 

Celle de la trachée et des bronches souches est très développée, constituée d’un 

empilement de cartilage hyalins en forme de « fer-à-cheval », dont les bords libres postérieurs 

sont reliés par du tissus conjonctif dense et des fibres musculaires lisses. Le cartilage assure la 

béance des conduits, les fibres musculaires assurent le tonus broncho-constricteur (sous l’effet 

des secrétions des cellules APUD des corps neuro-épithéliaux de Lauweryns) et le tissu 

conjonctif constitue le ligament annulaire de la trachée et la paroi membraneuse. 

 

Pour ce qui est des bronches intra-pulmonaires, les anneaux sont fragmentés en ilots 

cartilagineux, reliés par le tissu conjonctif et les fibres musculaires lisses. Cela confère une 

souplesse tridimensionnelle autorisant l’adaptation aux mouvements respiratoires tout en 

conservant la béance des conduits. 

Quant aux bronchioles, elles sont caractérisées par l’absence de tissus cartilagineux, et 

les fibres musculaires lisses sont organisées en anneaux concentriques : le muscle de 

Reissessen. Le tissu conjonctif fibreux évite l’augmentation de la taille des conduits en 

inspiration par effet de rétraction élastique, ce qui aurait pour effet une augmentation des 

espaces morts avec respiration paradoxale. 

 

LA MUQUEUSE RESPIRATOIRE 

L’épithélium : Tout au long de l’arbre bronchique, l’épithélium s’amincit, passant 

d’un épithélium prismatique pseudo-stratifié, puis prismatique simple, puis cubique. Les 

cellules en brosse de l’arbre bronchique, qui drainent le mucus vers les gros conduits, sont 

progressivement remplacées par les cellules de Clara, présentes dans la partie distale de 

l’arbre bronchique et qui secrètent les composants du surfactant alvéolaire. 
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LA ZONE D’ECHANGE 

Elle débute au-delà des bronchioles terminales. Elle est essentiellement composée des 

alvéoles pulmonaires. 

Les alvéoles sont des petites évaginations s’ouvrant sur une bronchiole respiratoire (17 

à 19
ème

 génération de division). Une bronchiole respiratoire ressemble à une bronchiole 

terminale sur laquelle s’ouvrent quelques alvéoles. Un canal alvéolaire (20 à 22
ème

 générations 

de division) est une bronchiole respiratoire sur laquelle s’ouvre de nombreuses alvéoles. 

L’atrium est l’extrémité d’un sac alvéolaire au niveau de laquelle s’abouche 2 à 3 sacs 

alvéolaires. Un sac alvéolaire est  une zone dilatée sur laquelle s’implantent plusieurs alvéoles 

juxtaposées.  

 

Image 60. La zone d’échange. 
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Il existe des communications inter-alvéolaires permettant une ventilation collatérale au 

sein d’un même lobule :  

- Les pores de Kohn (137), de 10 à 15µm, qui font communiquer 2 alvéoles contiguës : 

canaux inter-alvéolaires.  

- Les canaux de Lambert (138), de 20 à 30µm, qui relient une alvéole à une bronchiole 

respiratoire : canaux bronchio-alvéolaires.  

- Les canaux de Martin (139) relient deux bronchioles respiratoires : canaux inter-

bronchiolaires.  

Ces communications permettent la préservation d’un territoire dont le conduit serait 

obstrué, mais autorise également la diffusion d’éléments pathologiques, infectieux ou 

tumoraux. 

 

Image 61. Les voies de ventilation collatérales. 

Un poumon adulte compte environ 300 millions d’alvéoles, pour une surface d’échange 

de 80m².  

Le compte radiaire alvéolaire est obtenu en traçant une ligne perpendiculaire à partir de la 

jonction entre les bronchioles terminales et respiratoire jusqu’au septum fibro-vasculaire le 

plus proche. Dans un poumon normal, il varie de 4 à la naissance, à 6 chez un enfant de 2 ans. 
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PARTICULARITES PEDIATRIQUES 

Le thorax de l’enfant est plus rond, plus compliant et a une musculature moins 

développée que celui d’un adulte. Le médiastin de l’enfant est également plus mobile que 

celui d’un adulte.  

La glande thymique, qui provient d’un diverticule ventral de la troisième poche 

pharyngée, est constituée de deux lobes au niveau du médiastin antérieur. Le thymus est large 

chez l’enfant avant de s’atrophier à l’adolescence. Il est vascularisé par des petites branches 

artérielles provenant des artères thoraciques internes. Son drainage veineux s’effectue par des 

veines thymiques principales se jetant dans le tronc veineux brachio-céphalique gauche. 
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ETUDE CLINIQUE 

 

INTRODUCTION 

Nous avons réalisé une étude sur les Emphysèmes Lobaire Fœtaux, pendant une 

période de 14 ans, sur la base du diagnostic anténatal, avec pour objectif principal d’étudier 

les facteurs anténataux prédictifs d’une détresse respiratoire néonatale, voire de la nécessité 

d’une intervention de thoracotomie de décompression en urgence. 

 Les objectifs secondaires de cette étude étaient d’apporter des éléments de réponse 

aux multiples questions soulevées par la prise en charge de ces enfants, sur les plans clinique 

et scientifique. 

Nous avons réalisé un recueil des données épidémiologiques pour les comparer avec 

les données de la littérature. Nous discuterons de la prise en charge des formes 

asymptomatiques, et le suivi à instaurer le cas échéant, qui fait débat au sein des différentes 

équipes prenant en charge ces patients. Nous réfléchirons finalement les théories 

embryopathogéniques de ces malformations.  

 

MATERIEL ET METHODE 

Nous avons réalisé une étude rétrospective, sur 21 cas d’anomalies du signal 

pulmonaire anténatal, chez des enfants nés entre le 1
er
 Janvier 1999 et le 31 Décembre 2012, 

suivi au CHU de Grenoble, et qui ont eu un diagnostic post-natal d’emphysème lobaire 

congénital, confirmé radiologiquement ou histologiquement. 

Les critères d’inclusion étaient : le diagnostic prénatal d’une malformation broncho-

pulmonaire associé à l’existence d’un diagnostic d’emphysème lobaire pré ou post-natal 

confirmé radiologiquement par TDM injectée (image hypodense d’un territoire pulmonaire), 

ou sur l’anatomopathologie après exérèse chirurgicale. 

Les critères d’exclusion étaient les cas de persistance d’un doute diagnostique, les cas 

de mort fœtale in utero, les enfants ayant eu un diagnostic d’emphysème congénital de 

révélation post-natale ou porteurs d’une autre malformation broncho-pulmonaire. 



97 
 

Nous avons colligé les informations d’abord cliniques concernant les âges de 

découverte de l’anomalie, le terme et le lieu de naissance, les symptômes à la naissance, les 

malformations associées. Nous avons ensuite recueilli les données radiologiques : aspects 

anténataux et leur évolution échographique ; données de l’IRM prénatale ; données post-

natales échographiques, radiographiques et scanographiques. Puis nous avons finalement 

rassemblé les données chirurgicales par l’étude des comptes-rendus opératoires, et 

histologiques par étude des comptes-rendus anatomopathologiques, ainsi que sur le suivi à 

long terme. 

Nous avons recueillis des informations secondaires concernant l’âge maternel à 

l’accouchement, la gestité et la parité, les antécédents maternels, le sexe, les malformations 

associées et la morbi-mortalité. 

 

La séquence habituelle découlant de la découverte d’une malformation broncho-

pulmonaire dans notre centre se déroule de la façon suivante :  

- Découverte d’une MBP en échographie autour de 22SA, menant à la confirmation de 

l’anomalie par un échographiste référent (Echographie 1 dans cette étude).  

o Mise en place d’un suivi échographique rapproché et adapté aux constatations 

jusqu’à la naissance (Echographies 2 et 3 dans cette étude). 

o Soumission par l’échographiste référent au CPDPN qui propose une consultation 

prénatale en chirurgie pédiatrique, un caryotype selon les indications et 

malformations associées, voire une IMG dans les cas les moins favorables.  

o Proposition d’une IRM fœtale autour de 30SA. 

 

 

- La naissance s’envisage en CHU en fonction des critères prévisibles de gravité:  

o Déviation médiastinale persistante à l’échographie du 3
ème

 trimestre. 
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o Eversion d’une coupole diaphragmatique. 

o Hernie pulmonaire trans-médiastinale. 

o Anomalies associées à risque. 

o Atteinte bilatérale ou étendue (de plus de 2 lobes). 

o Epanchement pleural. 

o Anomalie de volume du liquide amniotique. 

 

- Nouveau-né asymptomatique : Echographie et radiographie thoraciques à J1, consultation 

chirurgicale avec radiographie et échographie thoraciques autour de J15, puis TDM à 1 

mois sans injection ni anesthésie (TDM low-dose), et enfin une TDM injectée sous AG 

autour de 6 mois de vie :  

 Exérèse chirurgicale en cas de MAKP, SL, KB, ou de doute diagnostique. 

 Surveillance si ELC de petit volume, asymptomatique. 

 

- Nouveau-né symptomatique ou signes anténataux : Hospitalisation dans un service de 

néonatologie ou de réanimation néonatale de niveau 3, TDM injectée précoce + exérèse 

chirurgicale selon les constatations. 

 

 

- Suivi clinico-radiologique :  

o Enfants opérés : Consultation pneumologue pédiatre, ± orthopédiste pédiatre en 

cas de thoracotomie. Réalisation d’une TDM sans injection à 1 an après 

l’intervention, puis d’une EFR vers l’âge de 6 ans. 
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o Enfants non-opérés : Suivi radiographique ou scanographique, de fréquence 

adaptée à la taille de la lésion et aux éventuels symptômes respiratoires. 

 

 

Concernant l’analyse statistique, les variables qualitatives ont été exprimées en 

effectifs et pourcentages, les variables quantitatives en moyenne avec leur écart type (ET) ou 

médiane avec les 25
ème

 et 75
ème

 percentiles. Pour les données qualitatives, la recherche 

d’association avec les facteurs d’intérêt a été réalisé par le test exact de Fisher étant donnés 

les effectifs. Les comparaisons des résultats des différents examens diagnostiques entre eux 

ou dans le temps ont été réalisées par le test de Mc Nemar quand les résultats étaient 

uniquement exprimés de manière qualitative (et que les conditions de validité le 

permettaient), ou par le test de Wilcoxon pour séries appariées quand les résultats d’un des 

examens étaient exprimés de manière quantitative. 

Les statistiques ont été réalisées avec le logiciel STATA 11.2 (StataCorp, Texas). 

Le tableau de recueil de données se trouve en annexe. 
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RESULTATS 

 

Epidémiologie  

Nous avons retenu 21 dossiers de patients, porteurs d’emphysèmes lobaires fœtaux, ayant 

bénéficié d’un diagnostic anténatal, nés entre le 1
er
 janvier 1999 et le 31 décembre 2012, et 

suivi au CHU de Grenoble. 

 

Ci-dessous la répartition du nombre de cas par année sur la période étudiée. 

 

Image 62. Répartition des cas selon l’année. 

 

Le sexe ratio H/F était en faveur des garçons, qui représentaient 76% des patients atteints. 

 

Image 63. Sexe ratio H/F : 16/21. 
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Imagerie anténatale  

 

1ère échographie  

- Terme : Le terme de dépistage était en moyenne de 21,86 SA ± 0,94 (min 19, max 23). 

En effet, tous les diagnostics ont été réalisés au cours de l’échographie du 2
ème

 trimestre 

de la grossesse : échographie morphologique. 

 

 

 

- Gestité-parité : La gestité moyenne pour les mères était de 2.2 grossesses ± 1,12, et une 

parité de 0.67 enfants par femme ± 0,73. 

 

 

 

- Age maternel : L’âge maternel moyen à l’accouchement était de 30,5 ans ± 4,3. 

 

Age maternel 

Moyenne 30,5 

Ecart-type 4,3 

 

- Aspect : Il s’agissait dans 20 cas (95,2%) d’une image pulmonaire hyperéchogène au 

niveau du poumon concerné, sur un territoire pulmonaire plus ou moins étendu. Dans 1 

cas (4,8%), il s’agissait d’un volumineux poumon hétérogène. 

 

Terme de dépistage 

Moyenne 21,86 

Ecart-type 0,94 

 Gestité Parité 

Moyenne 2,19 0,67 

Ecart-type 1,12 0,73 
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- Diagnostic évoqué : Il a été évoqué dans 14 cas une MAKP (66,5%), dans 5 cas soit 

une MAKP soit une SL (24%), et l’absence d’hypothèse diagnostique dans 2 cas (9,5%). 

 

Diagnostic 

évoqué 
Nombre 

Fréquence 

% 

Aucun 2 9,5 

MAKP 14 66,5 

MAKP ou SP 5 24 

 

- Vaisseaux-Kystes : On objectivait la présence d’images kystiques dans 1 cas, d’un 

kyste unique dans 1 cas et la présence d’un pédicule vasculaire dans 1 cas. 

 

- Latéralité : Nous retrouvons 11 cas d’atteinte gauche (52,4%), 10 cas d’atteinte droite 

(47,6%), et aucun cas d’atteinte bilatérale. 

 

- Déviation médiastinale :  

Il y avait initialement 9 cas de déviations médiastinales (42,85%) :  

o 6 étaient isolées (28,6%),  

o 1 était associée à une inversion de courbure diaphragmatique (4,8%), 

o 2 étaient associées à une inversion de courbure diaphragmatique avec 

élargissement des espaces intercostaux (9,5%). 

 

2ème échographie  

- Terme : Cette échographie de contrôle a été réalisée au terme moyen de 26,2 SA ±  1,67 

(min 22, max 29). 

 

 

Terme 2
ème

 échographie 

Moyenne 26,2 

Ecart-type 1,67 
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- Evolution de la lésion : Cette seconde échographie retrouvait 16 lésions stables 

(76,2%), 5 en diminution (23,8%).  

 

Volume lésion Nombre 
Fréquence 

% 

Stable 16 76,2 

Diminution 5 23,8 

 

- Déviation médiastinale : Il ne persistait plus que 7 images de déviations médiastinales 

(33,3%), dont 1 en diminution, 1 en augmentation et 5 stables. 

 

3ème échographie (sur 17 dossiers : 4 dossiers manquants) :  

- Terme : L’examen a été réalisé à un terme moyen de 31,5 SA ±  2,4 (min 25, max 36). 

 

Terme 3
ème

 échographie 

Moyenne 31,5 

Ecart-type 2,4 

 

- Evolution de la lésion : Cette 3
ème

 échographie retrouvait 4 lésions stables, 7 

échographies étaient normales (disparition de la lésion) soit 41,2%, 5 en diminution et 1 

en augmentation. 

 

Volume lésion Nombre 
Fréquence 

% 

Stable 4 23,5 

Disparition 7 41,2 

Diminution 5 29,4 

Augmentation 1 5,9 
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- Déviation médiastinale : Il ne persistait plus que 3 images de déviations médiastinales 

(17,64%), sans différence statistiquement significative par comparaison avec la 1
ère

 

échographie. 

 

IRM fœtale  

- Terme : Elle a été pratiquée à un terme moyen 30,5 SA ± 1,36 (min 26, max 33).  

 

 

 

 

 

A noter la réalisation de 2 IRM chez le même fœtus à 26 et 32SA pour une lésion de 

gros volume initialement avec une déviation médiastinale importante montrant une lésion 

régressive, sans déviation médiastinale au contrôle. 

 

 

- Aspect : On notait 17 images hyper-intenses en T2 (81%), 2 images hypo-intenses 

(9,5%), 1 aspect hétérogène (4,8%) et 1 IRM considérée comme normale (4,8%). 

 

Aspect Nombre 
Fréquence 

% 

Hyperintense 17 81 

Hypointense 2 9,5 

Hétérogène 1 4,8 

Normale 1 4,8 

 

Terme IRM fœtale 

Moyenne 30,5 

Ecart-type 1,36 
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- Diagnostics évoqués : Le compte-rendu radiologique évoquait dans 14 cas un ELF 

(66,7%), dans 4 cas une MAKP (19,1%), dans 2 cas il existait un doute sur une 

vascularisation systémique, 2 cas étaient porteurs d’un kyste unique, 1 cas d’étiologie 

incertaine (atrésie bronchique ou duplication diaphragmatique) et 1 cas sans diagnostic. 

 

Diagnostic 

évoqué 
Nombre 

Fréquence 

% 

Aucun 1 4,8 

MAKP 4 19,1 

SP 2 9,5 

ELF 14 66,7 

KB 2 9,5 

Autre 1 4,8 

 

A noter que l’on retrouve 1 cas d’ELF avec doute sur vaisseaux systémique, 1 cas d’ELF 

avec KB, et 1 cas de SP avec KB. 

 

- Déviation médiastinale : Il a été mis en évidence 6 cas de déviations médiastinales 

(28,57%), ce qui ne montre pas de différence statistiquement significative avec celles 

découvertes lors de la 3
ème

 échographie. 

 

- Disparition lésion : 1 IRM était notée comme normale (4,8%) contre 6 échographies 

(41,2%) du 3
ème

 trimestre normales. On retrouve une différence significative en réalisant 

le test de Mc Nemar, avec un p=0.0313 (<0.05), mais sur un effectif insuffisant pour la 

validité du test. 
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Evolution anténatale 

Complications anténatale 

Nous n’avons relevé aucun cas de complication anténatale. 

 

Malformations associées anténatale  

Il existait 2 malformations associées de diagnostic anténatale (9,5%) :  

- Une atteinte de la main droite (4,8%). 

- Une VCS gauche (4,8%). 

 

Naissance  

- Terme : Nous avons constaté un terme moyen de naissance de 39,7 SA ± 1,1 (min 38, 

max 41). 

 

Terme de naissance 

Moyenne 39,7 

Ecart-type 1,1 

 

- Lieu : 18 naissances ont eu lieu au CHU (85,7%), 3 en CH périphérique (14,3%).  

 

Clinique  

- 4 nouveau-nés étaient symptomatiques à la naissance (19%) : 

o 1 nouveau-né a bénéficié du drainage d’un pneumothorax droit à J0 (homolatéral à 

son anomalie pulmonaire). Il a finalement été opéré à 1 an pour des infections 

pulmonaires à répétition. 

o 1 cas de détresse respiratoire transitoire à J0, finalement non-opéré, actuellement 

asymptomatique à 4 ans, porteur d’une lésion du segment 3 droit stable. 
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o 2 nouveau-nés ont été opérés à 8 et 13 jours de vie (9,5%), pour des lésions 

s’aggravant progressivement, et concernant toute deux le Culmen, dont 1 avec KB. 

Il s’agissait de 4 cas découverts sur poumon hyperéchogène à l’échographie de 22SA, 

pour lesquels avaient été évoqués 3 MAKP et 1 KB. Il y avait 2 lésions droites, 2 lésions 

gauches.  

A la 1
ère

 échographie, 1 cas de déviation médiastinale isolée, 1 cas associé à une 

inversion de courbure diaphragmatique.  

Sur la 2
ème

 échographie, 1 cas de diminution de volume de lésion et persistance de 2 

cas de déviation médiastinale.  

Pour la 3
ème

 échographie (2 dossiers sur 4) : 1 lésion était en régression, 1 avait 

disparu, et aucun cas de déviation médiastinale. Le fait d’être symptomatique à la naissance 

n’était pas corrélé ni à l’aspect sur la 3
ème

 échographie (Test exact de Fisher p=1.000), ni au 

fait d’avoir une déviation médiastinale sur la 3
ème

 échographie (Test exact de Fisher p=1.000). 

L’IRM retrouvait 4 lésions hyper-intenses en T2, d’après lesquelles ont été évoqués 2 

cas de MAKP et 2 cas d’ELF dont un avec KB. Elle montrait par ailleurs 2 cas de déviation 

médiastinale (les mêmes qu’à la 1
ère

 échographie), et un enfant a eu un contrôle par IRM à 

32SA qui ne retrouvait pas de déviation médiastinale. Cette déviation n’était pas non plus 

corrélée de manière significative à la présence de symptômes néonataux (Test exact de Fisher 

p=0.544) 

 Le fait d’être symptomatique à la naissance n’était pas non plus statistiquement corrélé 

au nombre de segments atteints (Test exact de Fisher, p=0.505), lorsqu’on les étudie en 2 

groupes, uni-segmentaires ou pluri-segmentaires. 

 

Imagerie  

- Echographie J1 (18 dossiers) :  

Elle objectivait 13 territoires pulmonaires condensés (72,2%), en lien avec un retard de 

résorption du liquide alvéolaire. Quatre échographies étaient décrites comme normales 

(22,2%) et 1 échographie était non contributive (5,6%). Elle permettait en outre d’éliminer la 
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présence de kystes et de vaisseaux, et d’évaluer la déviation médiastinale (1 cas de déviation 

médiastinale modérée). 

 

- Radiographie à J1 (20 dossiers) :  

On notait 12 opacités pulmonaires (60%) en lien avec une rétention de liquide 

alvéolaire et 2 aspects d’hyperclarté (10%). On reporte également 1 cas de pneumothorax 

droit (5%), 5 radiographies étaient normales (25%),  

 

- TDM injectées précoces (réalisées dans 3 cas) :  

Dans 2 cas pour détresse respiratoire (à 7 et 8 jours) : 1 ELC culmen compressif avec 

KB et VCS gauches, 1 MAKP du culmen associé à un emphysème compressif avec déviation 

médiastinale et hernie pulmonaire controlatérale. 

Dans 1 cas, à 2 jours, pour une lésion condensée non-évaluable en échographie et 

radiographie : opacité du segment 7 par retard de résorption du liquide alvéolaire en faveur 

d’une atrésie bronchique B7. 

 

- TDM sans injection à 1 mois (réalisée dans 19 cas) :  

Dix-neuf enfants (90,5%) ont bénéficié d’une TDM sans injection sans anesthésie pour 

un âge moyen de 1,7 mois de vie +/- 0,8 (minimum 1 mois, maximum 3 mois). 

 

 

 

 

Aspect :  

On retrouvait 2 opacités (10,5%), 13 hyperclartés (68,4%), 4 opacités associées 

à une hyperclarté (21,1%). 

Age TDM non-injectée 

Moyenne 1,7 

Ecart-Type 0,8 
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Diagnostics évoqués :  

Cet examen permettait d’évoquer 14 ELF (73,7%), 3 séquestrations 

pulmonaires (15,8%), 1 cas de condensation sans étiologie précise (5,3%) et 1 atrésie 

de la bronche de Nelson (5,3%). 

 

Localisation :  

La répartition était assez symétrique, avec 9 atteintes gauches pour 10 atteintes 

droites. 

 

Etendue :  

Il y avait 10 atteintes uni-segmentaires (52,6%), 9 atteintes plurisegmentaires 

de 2 segments ou plus, soit 47,4%. 

 

 

 

- TDM sous AG, avec injection (réalisée dans 14 cas) :  

14 enfants ont bénéficié d’une TDM injectée sous anesthésie générale. (1 enfant a eu 3 

TDM injectées, 3 enfants ont eu 2 TDM injectées).  

 

Pour les 7 autres enfants : 2 ont été opérés précocement, 1 a été opéré sans attendre 

une TDM-injectée pour suspicion de SP, 2 étaient asymptomatiques avec de petites lésions 

surveillées en radiographie, 1 était coopérant et a eu une TDM sans injection, et 1 cas s’est 

heurté au refus parental d’AG et d’injection. 
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Diagnostic évoqué :  

o 10 ELC (71,4%) dont 7 sur atrésies bronchiques, 1 sur kyste bronchogénique 

o 2 sans diagnostic pulmonaire formel (14,3%), dont 1 avec KB. 

o 1 MAKP (7,1%) 

o 1 atrésie ou sténose bronchique (7,1%) 

o Aucune suspicion de SL. 

 

Etendue :  

o 10 atteintes uni-segmentaires (71,4%),  

o 4 atteintes pluri-segmentaires (28,6%) :  

 2 atteintes bi-segmentaires (14,3%),  

 1 atteinte tri-segmentaire (7,2%),  

 1 atteinte quadri-segmentaire (7,2%) 

 

Aspect :  

o 3 images de condensation, dont 1 en période de surinfection. Aucune image de 

rétention de LA  toutes les lésions étaient aérées. 

 

- 3 scintigraphies : toutes objectivant un territoire pulmonaire mal perfusé. 

 

- 4 bronchoscopies : 2 considérées comme normales, 1 sténose de la bronche culminale, 

1 atrésie de la bronche lobaire moyenne. 

 

 

Malformation associée  

La malformation de la main droite de DAN a été confirmée comme étant un syndrome 

de Poland, associé à une variation d’implantation des gros vaisseaux avec 2 TSA.  
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Un enfant présentait une VCS gauche. 

Un enfant présentait une variation de naissance des gros vaisseaux avec 4 TSA. 

 

Traitement  

Chirurgie  

o 10 enfants au total ont été opérés (47,6%). 

 

- Indications :  

o En urgence (20%) : 2 interventions précoces pour détresse respiratoire (J8) ; signes 

de lutte et déviation médiastinale (J13). 

o En chirurgie programmée (80%) : 2 KB, 2 infections à répétitions, 2 doutes 

diagnostiques, 1 augmentation de volume de la lésion, 1 prévention des risques de 

complications. 

 

- Geste réalisé :  

o 3 lobectomies (LSG, LSG, LID),  

o 1 culminectomie,  

o 1 exérèse de la pyramide basale,  

o 1 exérèse de formation pédiculée au niveau du Fowler,  

o 2 exérèses du segment de Fowler,  

o 1 exérèse du segment apico-dorsal,  

o 1 exérèse KB avec biopsie pulmonaire (résultat : EO par distension alvéolaire avec 

compte normal). 

 

- Voie d’abord :  

o 3 thoracoscopies (30%),  

o 3 thoracotomies vidéo-assistées (30%),  

o 4 thoracotomies (40%). 
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- Complications post-opératoires (20%) :  

o 1 épanchement péricardique viral traité par Aspirine,  

o 1 transfusion post-opératoire avec SDRA post-transfusionnel. 

 

Histologie 

L’examen anatomopathologique des 10 cas opérés retrouvait : 

- Parenchyme : 90% d’anomalie de parenchyme :  

o 8 emphysèmes par hyperinflation (80%),  

o 1 segment normal (10%),  

o 1 segment atélectasique (10%). 

 

- Bronche : 80% d’anomalies bronchiques :  

o 2 sténoses bronchiques,  

o 5 bronchectasies,  

o 1 infiltrat des bronchioles,  

o 2 bronches normales. 

 

- Autres :  

o 2 KB,  

o 2 lymphangiectasies. 

 

Diagnostic étiologique 

Nous avons 15 enfants (71,4%) pour lesquels un diagnostic étiologique a été évoqué, 

dans 6 cas sur les données de la TDM (atrésie bronchique) et dans 9 cas sur les données 

histologiques (KB, sténose bronchique, bronchomalacie). 
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Evolution 

Perdus de vue  

Nous n’avons pas eu de perdus de vue. 

 

Suivi global  

La médiane de suivi était de 72 mois (Interquartile 51-100) (min 24, max 129). 

 

Durée de suivi 

Médiane 72 

Interquartile 51-100 

 

Suivi des patients opérés (10 patients)  

La médiane était de 87 mois (min 40, max 129). 

 

Cliniquement, nous avons mis en évidence des séquelles chirurgicales chez 3 enfants 

(30%) : 3 asymétries thoraciques et 1 dyspnée d’effort (EFR normales). Nous n’avons pas 

retrouvé de scoliose iatrogène, malgré le fait que tous les enfants n’aient pas bénéficié d’un 

suivi orthopédique. 

 

Nous possédons 9 TDM post-opératoires sur les 10 patients opérés :  

o 5 normales,  

o 3 hyperclartés par vicariance,  

o 1 emphysème du segment postéro-externe gauche (exérèse d’un KB et biopsie 

pulmonaire retrouvant un emphysème par distension). 
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- Suivi des patients non-opérés (11 patients)  

La médiane était de 52 mois (min 24, max 117). 

Cliniquement, tous les patients non opérés sont restés asymptomatiques. 

Radiographie standard : 4 lésions étaient visibles en radiographie standard sous la 

forme d’une hyperclarté : 3 lésions étaient stables, 1 augmentait de taille  

TDM de suivi : elle retrouvait 8 hyperclartés segmentaires (7 uni-segmentaires et 1 bi-

segmentaire) : 7 lésions stables, 1 en régression.  
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DISCUSSION 

 

GENERALITES 

 Epidémiologie : Nous avons retrouvé, comme dans les résultats de la littérature, plus 

de garçons atteints que de filles (¾ de garçons atteints). Le nombre des côtés atteints était 

similaire avec 10 atteintes droites pour 11 gauches. 

 Formes bilatérales : Nous n’avons pas eu de cas d’atteinte bilatérale, concordant 

avec l’extrême rareté de cet état, car décrite dans une dizaine de cas à travers le monde. 

 Formes familiales : Nous n’avons pas retrouvé d’antécédent familiaux d’atteinte de 

ce type, ni d’autres types de malformation broncho-pulmonaire, sous réserve d’une étude 

rétrospective, avec un interrogatoire non nécessairement détaillé en ce sens. 

 

Protocole local  

Le protocole de notre service a été bien respecté, et ce, sur les 14 années d’étude. Nous 

retrouvons une échographie de dépistage ayant bien été réalisée en moyenne à 21,86 SA ± 

0,94 (min 19, max 23), une échographie de contrôle un mois après réalisée en moyenne à 26,2 

SA ± 1,67 (min 22, max 29), et une échographie du 3
ème

 trimestre réalisée à 31,5 SA ± 2,4 

(min 25, max 36). L’IRM fœtale a bien été réalisée dans tous les cas, et à un âge gestationnel 

moyen de 30,5 SA ± 1,36 (min 26, max 33). 

L’échographie du premier jour de vie a pu être réalisée chez 18 des 21 enfants, et la 

radiographie thoracique chez 20 des 21.   

Trois enfants ont bénéficié d’une TDM injectée précoce, et la TDM à 1 mois a pu être 

faite chez 19 nourrissons, à un âge moyen de 1,7 mois de vie +/- 0,8 (min 1, max 3). 

Enfin, la TDM sous AG, avec injection a été faite chez 14 enfants.  
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DIAGNOSTIC 

DIAGNOSTIC ANTENATAL 

Le DAN permet la surveillance de la grossesse, l’information et le conseil parental, et 

améliore le management de ces lésions en post-natal. Il a permis, au cours des dernières 

années, d’organiser le suivi de la grossesse et d’avoir la possibilité d’intervenir avant même 

l’apparition de symptômes, sur des critères radiologiques (déviation médiastinales, 

augmentation de taille), facilitant la chirurgie et permettant une avancée dans la 

compréhension de ces pathologies. 

 

 

Image 64. Echographie 22SA : aspect de poumon hyperéchogène. 

 

 

Image 65 : Echographie morphologique : aspect de déviation médiastinale. 

 

Dans notre étude, le diagnostic évoqué principalement, devant la découverte d’une telle 

anomalie en échographie à 22SA, est une MAKP, concordant avec les autres études (19). Il 

n’y a pas de possibilité de faire si précocement le diagnostic différentiel avec un emphysème. 

L’absence de visualisation de vaisseau systémique et de kyste est trop peu fiable pour écarter 
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les autres diagnostics de manière formelle, et l’information prénatale doit tenir compte de ces 

éléments, incitant à rester prudent sur les diagnostics et le pronostic de telles lésions.  

Tous nos patients ont bénéficié d’une IRM fœtale autour de 30SA (moyenne à 30,5SA) 

permettent d’évoquer dans 66,7% des cas un ELF. Elle est donc un outil diagnostique 

anténatal fiable, même si elle ne modifie pas l’attitude prénatale. Elle permet l’éclaircissement 

d’une part de l’obscurité conférée par le dépistage de telles lésions avant la naissance, une 

orientation du discours plus précise, et la réassurance parentale. 

De plus, elle n’est point invasive pour la mère comme pour le fœtus (141, 142). 

 

CRITERES PRONOSTICS ANTENATAUX  

Diminution anténatale  

Au contrôle échographique 1 mois après découverte de la lésion, 23,8% des lésions 

avaient diminué de taille. Au contrôle 1 mois plus tard, 29,4% avaient diminué et 41,2% 

avaient disparu.  

Le CVR n’est pas mesuré systématiquement dans notre série. De ce fait l’étude de 

l’évolution du volume pulmonaire ne peut pas être réalisée de manière formelle et 

scientifique. Il semblerait toutefois, d’après la lecture des comptes-rendus échographiques, 

que la plupart des lésions diminuent de taille. Elles passent d’une atteinte pulmonaire ou 

lobaire initiale, à une atteinte finalement souvent segmentaire ou pauci-segmentaire.  

 

Disparition anténatale 

D’après cette étude, L’IRM fœtale semble pouvoir permettre de mieux visualiser les 

lésions qui disparaissent qu’en échographie, et, ce, de manière significative (p=0.0313) mais 

sur un effectif insuffisant donc non valide. Nous avons constaté 33,3% de résolution (7/21) 

entre la 1
ère

 et la 3
ème

 échographie. Ce taux chutant à 4,76% (1/21) selon les données 

retrouvées en IRM. 

A noter qu’au cours du développement fœtal, le poumon sain devient plus hyper-échogène 

et les lésions sont moins visibles, ce qui pourrait expliquer une majorité de cas de disparition 

anténatale dans les équipes ou l’IRM fœtale n’est pas systématique. 
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Nous n’avons donc observé qu’un cas de lésion ayant disparu sur l’échographie du 3
ème

 et 

sur l’IRM fœtale. Cette lésion a ensuite été visualisée sur la TDM néonatale : elle 

correspondait à un emphysème de la pyramide basale. 

 

 

Image 66. TDM thoracique néonatale d’une lésion non visible sur l’échographie du 3
ème

 

trimestre et sur l’IRM fœtale. 

 

Sur les 7 cas de disparition anténatale lors de la 3
ème

 échographie, 1 enfant a présenté une 

détresse respiratoire et a été opéré à J13 pour un ELC du Culmen sur KB. 

Il faut donc rester méfiant quant aux cas de disparition anténatale. Ils peuvent devenir 

symptomatiques à la naissance, et ceci démontre à nouveau l’intérêt du suivi post-natal 

systématique. 

Les lésions qui disparaissent en période anténatale ne sont que le fruit d’une disparition 

radiologique, par perte de la différence de contraste entre le poumon sain et pathologique, 

principalement avec les ultra-sons mais également avec le rayonnement magnétique. Si l’on 

considère le diagnostic anténatal par échographie et le suivi post-natal par radiographie, 

effectivement, les lésions disparaissent. En prenant en compte l’IRM fœtale et les TDM 

injectées post-natales, nous constatons qu’il n’existe plus de lésions ayant disparu.   

 

Déviation médiastinale 

Pour ce qu’il en est de la déviation médiastinale : il y avait 42,85% de déviations 

médiastinales au moment du diagnostic (1
ère

 échographie), ce taux chutant à 17,6% sur la 3
ème

 

échographie et 28,57% en IRM. La déviation médiastinale constatée en IRM est plus fiable (6 

cas contre 3 pour la 3
ème

 échographie) sans que cela ne soit significatif.  
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Sur les 3 cas ayant une déviation médiastinale à la 3
ème

 échographie :  

o 2 ont été opérés : pour doute avec une SP à 7 mois et pour augmentation de 

volume à 2,5 ans.  

o 1 avait un ELC du segment 7 et l’enfant est resté asymptomatique (absence de 

déviation médiastinale en IRM). 

 

Sur les 6 cas ayant une déviation médiastinale en IRM :  

o On retrouve les deux enfants opérés détaillés ci-dessus.  

o 2 ont été opérés à J8 et J13 pour des signes respiratoires s’aggravant.  

o 1 a été opéré à 14 mois pour prévention des risques (infection/cancer)  

o 1 cas est resté asymptomatique et n’a pas été opéré (ELC du segment 4). 

Concernant les 11 patients qui n’ont jamais eu de déviation médiastinale ni sur les 

échographies, ni sur l’IRM, 7 n’ont pas eu besoin d’intervention, 2 ont été opérés pour KB et 

2 pour surinfections à répétition. 

 

 

Image 67. IRM fœtale 30SA : aspect de poumon hyperintense T2. 

 

Les critères de déviation médiastinale sont assez suggestifs, mais on note une évolution de 

cette déviation avec une amélioration pendant le déroulement de la grossesse. Ces situations 

doivent de toute façon faire préférer un accouchement dans un centre disposant d’équipes 

spécialisées dans la gestion médico-chirurgicale d’une éventuelle détresse respiratoire. 
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AGGRAVATION ANTENATALE  

Nous n’avons eu qu’un seul cas d’augmentation de volume de la lésion entre la 2
ème

 et la 

3
ème

 échographie. Les données IRM retrouvaient une lésion uni-segmentaire du segment 7 

droit, sans déviation médiastinale.  

L’enfant n’a pas présenté de détresse respiratoire néonatale, et n’a pas été opéré, avec un 

suivi de 85 mois. Une 2
ème

 TDM a retrouvé la zone emphysémateuse probablement en rapport 

avec une atrésie de la bronche B7.  

 

Complications anténatales  

Nous n’avons pas eu de cas de complications en période anténatale, qui sont plutôt 

l’apanage des malformations de la trachée et des grosses bronches, et mènent plus volontiers 

vers une IMG ou une mort fœtale. De plus nos critères d’inclusion comportaient une 

confirmation de l’ELC en imagerie ou en histologie post-natale. 

 

Lieu de naissance  

Trois patients sur les 21 sont nés en hôpital périphérique. Une quinzaine de ces enfants 

possédaient probablement les critères suffisants pour bénéficier d’une naissance dans un 

centre périphérique.  

 

Détresse respiratoire néonatale 

Sur les 4 enfants qui ont eu des signes respiratoires néonataux : 

o  2 ont nécessité une intervention rapide,  

o 1 a bénéficié d’un drainage pleural pour pneumothorax,  

o 1 n’a jamais été opéré, les signes s’amendant spontanément.  
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Les deux cas opérés présentaient une déviation médiastinale à la 1
ère

 échographie ainsi 

qu’en IRM-fœtale, avec une atteinte des ¾ du poumon gauche au 3
ème

 trimestre et concernait 

tous deux une atteinte culminale.  

 

 

              

Image 68. Radiographie néonatale J1 et J8 + TDM J8 : ELC LSG et hernie pulmonaire 

trans-médiastinale. 

 

   

Image 69. TDM injectée : ELC avec KB et VCS gauche. 

 

Les deux autres enfants ne présentaient pas de déviation médiastinale en imagerie 

anténatale. L’un a été drainé d’un pneumothorax à J1 de vie (en rapport avec sa 

malformation), puis opéré à 1 an pour des infections pulmonaires à répétition. L’autre, 

présentant par ailleurs un syndrome de Poland, a évolué favorablement, avec une TDM à 46 

mois montrant une atteinte du segment 3 droit.   
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Les territoires concernés chez les cas symptomatiques à la naissance étaient : une 

atteinte unisegmentaire (segment 3), 2 atteintes tri-segmentaires (Culmen),  et 1 atteinte 

bisegmentaire (segments 6 et 9).  

 

Radiographie et échographie néonatales  

La radiographie thoracique a permis dans 1 cas de faire le diagnostic de pneumothorax 

droit autorisant son drainage. Elle objectivait dans 2 cas une déviation médiastinale, dont 1 

cas a été opéré à J8 de vie pour détresse respiratoire. L’intérêt de cet examen semble résider 

dans le diagnostic différentiel ou de complications (pneumothorax, hémothorax, …). 

CLEVELAND & WEBER (35) et MANI (61) disent que la rétention de liquide alvéolaire 

est un facteur de prédiction pour le diagnostic de poumon polyalvéolaire. Nous avons constaté 

une rétention de liquide alvéolaire à J1 chez 17 de nos patients (13 en échographie, 12 en 

radiographie). Nos données histologiques, sous réserve d’un compte radiaire insuffisamment 

pratiqué, ne retrouvent aucun poumon polyalvéolaire.  

 

 

Image 70. Radiographie néonatale : image d’opacité pulmonaire par rétention de liquide 

alvéolaire. 

Ces examens d’imagerie précoce, mêmes s’ils n’apportent pas d’arguments diagnostiques 

supplémentaires, semblent indispensables à l’évaluation néonatale, et comme imagerie de 

départ, simple et reproductible, permettant la comparaison ultérieure. 
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TDM injectée précoce  

Elle permet d’évaluer la compression, de préciser le diagnostic, de planifier le geste 

chirurgical et la voie d’abord. Elle reste indispensable pour les cas symptomatiques en période 

néonatale. 

 

TDM à 1 mois 

Elle permet l’étude du parenchyme en l’absence de trouble ventilatoire car elle est faite 

sédation-IOT. Elle est peu irradiante car réalisée en mode « low-dose ». Elle n’est pas 

totalement fiable pour la détection des vaisseaux systémiques, mais permet d’apporter des 

précisions sur le territoire atteint et le retentissement de la lésion.  

Elle a permis d’évoquer dans 14 cas sur 19, autant qu’en IRM fœtale, le diagnostic 

d’ELC. Il persiste une marge d’erreur avec une suspicion de SP pour 15,8% des cas. 

Cette TDM précoce n’apporte donc pas plus d’argument de diagnostic positif que l’IRM 

fœtale, pas plus d’argument de diagnostic différentiel que la TDM injectée à 6 mois, et perd 

donc de son intérêt.  

 

TDM injectée à 6 mois/AG 

Cet examen est pertinent pour confirmer le diagnostic d’ELC (dans 71,4%), écarter les 

diagnostics différentiels de SP (0%), de MAKP (7,1%), et d’atrésie bronchique (7,1%). Il 

persiste une incertitude diagnostique dans 14,3% des cas. 

Elle permet également une étude précise de l’étendue et des limites de ces lésions, 

d’évaluer le retentissement, permettant soit de planifier le geste opératoire le cas échéant, soit 

d’organiser le schéma de suivi à mettre en place. 

Il ne faut pas réaliser trop tôt cet examen du fait de l’immaturité rénale, et de l’absence de 

l’aération initiale des lésions.  
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Scintigraphie  

Trois enfants ont bénéficié d’une scintigraphie pulmonaire, qui montrait à chaque fois le 

territoire concerné hypoperfusé. Cela peut être un argument supplémentaire pour l’exérèse 

d’un territoire pulmonaire hypo-fonctionnel. En tous les cas, elle ne fait pas changer l’attitude 

thérapeutique et ne présente probablement à ce titre qu’un intérêt minime. 

 

Bronchoscopie 

Sur les 4 bronchoscopies réalisées dans notre centre :  

o 2 étaient normales, chez des enfants ayant finalement été opérés : un segment 

surnuméraire appendu au segment de Fowler, un ELC sur kyste bronchogénique 

avec une bronche diagnostiquée comme normale en anatomopathologie.  

o Une bronchoscopie objectivait une sténose de la bronche culminale chez un enfant 

opéré à 2,5 ans et retrouvant un ELC avec bronchectasies.  

o Une bronchoscopie émettait un doute sur une atrésie de la bronche lobaire 

moyenne chez un enfant présentant un ELC du segment 3, finalement  jamais 

opéré car asymptomatique. 

Nous n’avons pas retrouvé d’intérêt à réaliser une bronchoscopie, en tout cas pas à titre 

systématique, pour le diagnostic positif ou étiologique d’un ELC ou différentiel avec une 

atrésie bronchique. Les indications opératoires des atrésies bronchiques rejoindront celles des 

ELC, à savoir la présence de symptômes respiratoires ou infectieux, ou l’amputation 

fonctionnelle d’un territoire pulmonaire important. 

Son intérêt réside peut-être dans le diagnostic différentiel, notamment avec les corps 

étrangers intra bronchiques pour les ELC de découverte tardive? 

 

DIAGNOSTICS DIFFERENTIELS 

Anténataux  

Les diagnostics évoqués lors de l’échographie de la 22SA face à une anomalie du 

signal pulmonaire, sont principalement les MAKP, les SP, et les ELC. L’imagerie anténatale a 
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pour but essentiel de rechercher des signes de complications anténatales (anasarque, 

hydramnios, épanchement pleural…) et d’évaluer les facteurs de risque faisant préférer un 

accouchement en milieu spécialisé, proche d’un service de chirurgie pédiatrique.  

 

Néonataux  

Les mêmes questions se posent pour le diagnostic positif d’une malformation broncho-

pulmonaire en post-natal qu’en anténatal. Les examens de première intention ont pour but 

d’écarter les diagnostics nécessitant une prise en charge spécifique tels que le pneumothorax, 

et les critères qui devront faire poursuivre la surveillance rapprochée de tels enfants, 

notamment en cas de signes compressifs, ou d’augmentation de volume pouvant faire craindre 

l’installation d’une détresse respiratoire secondaire.  

 

MALFORMATIONS ASSOCIEES 

 Nous n’avons pas retrouvé les 20% d’anomalies cardiaques associées rapportées par la 

littérature (41). Nous avons constaté 1 VCS gauche et 1 syndrome de Poland.  

 

Image 71 : Syndrome de Poland droit. 

 

ETIOLOGIE  

 Il est classique de dire que 50% des ELC sont consécutifs à un obstacle bronchique, 

intrinsèque ou extrinsèque et que 50% sont d’origine indéterminée. 

Dans notre étude, il s’avère que nous avons mis en évidence 10 cas d’obstacle 

bronchique pouvant conduire à ces emphysèmes :  
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o 2 cas de KB. 

o 2 sténoses bronchiques,  

o 5 bronchomalacies (ectasies bronchiques),  

o 1 atrésie de la bronche B6 (bronche de Nelson). 

 Il se trouve que plus de la moitié des enfants a bénéficié d’un traitement conservateur, 

ne permettant pas la recherche histologique d’une étiologie bronchique à ces anomalies. 

Nos données anatomopathologiques sont probablement insuffisantes, avec une 

mauvaise étude du parenchyme et un compte radiaire alvéolaire réalisé de manière non 

systématique. Nous n’avons objectivé aucun lobe polyalvéolaire. Nous n’effectuons pas non 

plus de microdissection dans le sens longitudinal pour la recherche d’atrésies bronchiques 

distales comme a pu le faire KUNISAKI (51). 

 

L’EMPHYSEME SEGMENTAIRE FŒTAL 

Nous avons 10 cas d’emphysèmes, n’atteignant qu’un seul segment (47,6%), qui 

correspondent à la description de PARAMALINGAM (53).  

L’évolution naturelle de ces lésions se fait généralement favorablement sous simple 

surveillance. Nous avons un seul cas de lésion qui grossit encore chez un enfant actuellement 

âgé de 4 ans. 

La question se pose de retirer ces territoires non fonctionnels. Mais il semble qu’ils ne 

se compliquent pas. Ils ne gênent pas le développement du poumon normal périphérique et les 

capacités respiratoires restent normales. Toutefois l’irradiation induite par la surveillance reste 

un problème.  

Dans notre pratique, nous sommes amenés à opérer de moins en moins de ces lésions 

de petites tailles, confirmées comme étant des emphysèmes. Il est probable que le dépistage et 

l’amélioration des techniques d’imagerie anténatale conduisent à la découverte de lésions que 

l’on pourrait qualifier d’ « incidentalomes ». Nous ignorons le devenir au long terme de ces 

malformations, mais elles sont en tout cas génératrices d’un stress prénatal, puis post-natal 

certain pour les parents, renforcé par la surveillance mise en place, et par l’évocation de 

complications potentielles, qui incluent la transformation maligne, véritable épée de 

Damoclès placée au-dessus du vertex de l’enfant. 
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Seules de grandes séries, puissantes et prolongées permettraient de répondre à la 

question de l’intérêt ou non d’opérer ces patients. Il est possible qu’en l’absence d’argument 

formel pour l’une ou l’autre attitude, primum non nocere devrait rester la règle. 

 

TRAITEMENT 

Comme nous venons de le stipuler ci-dessus, la chirurgie de ce type de lésion, dans notre 

pratique, est devenue de plus en plus rare. Les lésions symptomatiques doivent 

indiscutablement être opérées. Les lésions asymptomatiques de gros volume doivent 

bénéficier d’une exérèse devant l’amputation du territoire pulmonaire induit et le risque de 

complications. L’exérèse précoce permet de plus un développement alvéolaire et une 

expansion du reste du parenchyme pulmonaire. 

Pour ce qui est des lésions asymptomatiques, notre pratique nous fait préférer une 

surveillance adaptée à chaque enfant en fonction de son âge et du volume de territoire 

pulmonaire atteint. Ces petites lésions n’ont probablement pas besoin de contrôle radiologique 

fréquent.  Comme le montre le suivi de notre série, elles ne sont jamais opérées après l’âge de 

2,5 ans. 

  

ANATOMOPATHOLOGIE 

Dans cette étude, les examens histologiques ne relatent que trop rarement de manière 

précise les anomalies de parenchyme et bronchiques pertinentes de ces malformations. En 

effet, ne sont jamais étudiés le compte radiaire alvéolaire et l’étude longitudinale par 

microdissection des bronches. 

Nous retrouvons en outre 8 emphysèmes par distension sur les 10 pièces opératoires, 80% 

d’anomalies bronchiques plus ou moins distales, et 20% de lymphangiectasies. Nous n’avons 

pas de poumons polyalvéolaires comme le décrit HISLOP (60). 

Il est nécessaire d’envoyer les pièces de résection dans un centre compétent en matière de 

malformations broncho-pulmonaires, pour que soient réalisés un RAC et éventuellement une 

microdissection bronchique dans le sens longitudinal. Le faible nombre de patients porteurs 

d’ELC fait qu’il est rare d’avoir des anatomopathologistes compétents dans ce domaine pour 

caractériser l’étiologie et possédant suffisamment de temps pour ce faire. 
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MANI (61) pense que le lobe poly-alvéolaire pourrait provenir d’une lésion bronchique 

plus ou moins complète, vers la fin du 2
ème

 trimestre ou début du 3
ème

 trimestre. Cette lésion 

augmenterait la pression interne où seraient retenus les facteurs de croissance, les exposant 

plus au poumon et conduisant au poumon poly-alvéolaire, par accélération de sa croissance. Il 

dit que les obstacles incomplets, ou apparaissant plus tard, n’ont pas cet effet sur les facteurs 

de croissance et créent le classique emphysème par hyperinflation.  

Dans notre étude, tous les cas ont été diagnostiqués sur l’échographie de 22SA, et nous ne 

rapportons que des cas d’emphysèmes par hyperinflation, ce qui va contre une apparition 

tardive de cette malformation. 

 

EVOLUTION A LONG TERME 

Non opérés  

Les patients non-opérés ne présentent pas de symptômes respiratoires notables. Nous 

n’avons pas étudié de manière systématique la fonction pulmonaire à long terme des patients 

non opérés (EFR). 

Nous avons pour habitude d’effectuer le suivi par radiographie en cas de lésion visible en 

radiographie et par TDM le cas échéant. Nous suivons 4 enfants par radiographie thoracique 

simple, montrant 3 lésions stables et 1 qui semble augmenter de volume. 

Il est probable qu’avec l’augmentation des connaissances sur cette pathologie, la 

fréquence de surveillance radiologique diminuera dans notre pratique. Il est probable qu’il 

faille s’attacher à rechercher de petits signes respiratoires qui conduiraient à réaliser un 

examen radiologique, plutôt qu’imposer la répétition d’examens qui sont certainement 

irradiants, probablement inutiles et évidemment couteux. 

Une alternative intéressante de suivi serait l’IRM thoracique. Mais ce n’est actuellement 

pas le meilleur examen pour l’étude du parenchyme pulmonaire. De plus son accessibilité est 

restreinte et les conditions de réalisation nécessitent, du moins chez l’enfant en bas âge, une 

sédation voire une anesthésie générale. Cette modalité de surveillance reste à définir. 
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Opérés 

Dans tous les cas ayant été opérés, l’évolution a été favorable. Il n’y a pas eu de mortalité 

pré, per ou post-opératoire.  

En termes de séquelles, elles sont moindres : 3 cas d’asymétrie clinique du thorax avec 1 

cas de dyspnée d’effort à EFR normale. 

 

EMBRYOPATHOGENIE 

MANI (61) suspecte un processus infectieux ou un accident vasculaire pour expliquer 

l’anomalie de cartilage bronchique ou le processus fibreux conduisant au rétrécissement de la 

lumière bronchique et à la lésion. Mais cela n’explique pas pourquoi tant de lésions 

régressent, et pourquoi l’atteinte concerne préférentiellement le lobe supérieur gauche. 

Les atrésies bronchiques et les ELC sont plus fréquents au niveau du LSG, et plus 

particulièrement au niveau du segment apico-dorsal de ce lobe. Il doit y avoir une explication 

anatomique à cela, suggérant un mécanisme mettant en jeu une structure située à ce niveau ou 

une particularité anatomique au niveau de sa bronche. 

La bronche lobaire supérieure gauche est en contact étroit avec l’arc aortique, le 6
ème

 arc 

aortique, le ligament artériel. KRIVCHENYA (57) met en avant l’éventuelle implication 

d’une position anormale de l’arche aortique, de l’artère pulmonaire, d’un canal artériel 

perméable ou d’un ligament artériel, ou d’une coudure créée par un vaisseau segmentaire 

branché de manière trop proximale. 

Nous retrouvons dans nos comptes-rendus anatomopathologiques 2 sténoses bronchiques 

et 5 bronchomalacies (ectasies bronchiques). Ces lésions peuvent être primitives, et sont 

responsables d’une souplesse bronchique n’autorisant pas leur perméabilité en expiration, et 

conduisent aux lésions d’emphysème, au même titre que les sténoses bronchiques. Elles 

peuvent également être secondaires à une sténose ou autre anomalie bronchique plus 

proximale mais non emportée par l’exérèse pulmonaire. 
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CONCLUSION 

Nous avons réalisé une étude sur les ELF avec un nombre important de diagnostics 

réalisés en période anténatale par rapport aux séries rapportées dans la littérature. De plus, 

malgré la durée de prise en charge de ces enfants, il existe une relative homogénéité de prise 

en charge pré et post-natale dans notre population. 

Nous avons, par le biais de cette étude, obtenu des informations sur les régressions et 

disparitions anténatales, qui semblent finalement être plus de l’ordre de la disparition 

radiologique que de la disparition anatomique de la lésion.  

Les limites de cette étude sont bien entendu son caractère rétrospectif et sa faible 

puissance devant une pathologie relativement rare. Une autre limite concerne les données 

d’anatomopathologie qui ont une importance tant sur le plan du diagnostic positif que sur 

l’étiologie, mais qui demandent une grande expertise et un temps certain pour effectuer une 

étude fine de ces malformations, qui, de plus, ne se rencontrent que de manière ponctuelle. 

Il faudrait bien entendu réaliser une étude multicentrique randomisée prospective incluant 

un grand nombre de ces malformations et étalée sur plusieurs années voire décennies de suivi. 

Ce travail a permis d’augmente nos connaissances sur cette pathologie, dont les parties 

obscures s’éclairciront petit à petit.  
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En présence des Maîtres de cette Faculté, de mes chers condisciples et devant l’effigie 

d’HIPPOCRATE, 

Je promets et je jure d’être fidèle aux lois de l’honneur et de la probité dans l’exercice de la 

Médecine. 

Je donnerais mes soins gratuitement à l’indigent et n’exigerai jamais un salaire au-dessus de 

mon travail. Je ne participerai à aucun partage clandestin d’honoraires. 

Admis dans l’intimité des maisons, mes yeux n’y verront pas ce qui s’y passe ; ma langue 

taira les secrets qui me seront confiés et mon état ne servira pas à corrompre les mœurs, ni à 

favoriser le crime. 

Je ne permettrai pas que des considérations de religion, de nation, de race, de parti ou de 

classe sociale viennent s’interposer entre mon devoir et mon patient. 

Je garderai le respect absolu de la vie humaine. 

Même sous la menace, je n’admettrai pas de faire usage de mes connaissances médicales 

contre les lois de l’humanité. 
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Que je sois couvert d’opprobre et méprisé de mes confrères si j’y manque. 
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Sujets Mères 

CAS Date de naissance Sexe Date de naissance Age à l'accouchement (années) Gestité Parité 

Cas 01 05/03/2004 M 13/03/1971 33 G3P1 

Cas 02 28/12/2012 M 14/11/1980 32 G1P0 

Cas 03 01/10/2009 M 18/09/1987 22 G2P1 

Cas 04 26/06/2008 M 25/08/1980 28 G2P1 

Cas 05 21/08/2006 F 20/02/1981 25 G2P1 

Cas 06 23/01/2005 M 19/10/1965 40 G5P2 

Cas 07 21/11/2007 M 24/10/1978 29 G3P1 

Cas 08 13/03/2006 F 10/06/1979 27 G2P0 

Cas 09 15/01/1999 M 03/04/1969 30 G2P0 

Cas 10 01/09/2010 F 01/05/1982 28 G2P0 

Cas 11 21/08/2011 M 11/07/1980 31 G2P1 

Cas 12 20/12/2005 M 15/03/1975 30 G5P2 

Cas 13 18/10/2010 F 24/08/1975 35 G2P0 

Cas 14 05/02/2008 F 12/04/1979 29 G1P0 

Cas 15 26/09/2000 M 16/09/1968 32 G1P0 

Cas 16 31/03/2005 M 13/12/1970 34 G2P1 

Cas 17 14/10/2010 M 15/09/1970 40 G3P2 

Cas 18 08/07/2012 M 07/04/1983 29 G1P0 

Cas 19 21/10/2008 M 17/12/1979 29 G2P1 

Cas 20 20/08/2010 M 23/12/1978 32 G1P0 

Cas 21 16/09/2010 M 09/09/1977 33 G2P0 
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CAS 

Echographies anténatales 

1
ère

 échographie (22SA) 2
ème

 échographie (26SA) 3
ème

 échographie (32SA) 

Terme 

(SA) 
Aspect 

Diagnostic 

évoqué 
Siège Vaisseaux Kyste Retentissement Terme (SA) Evolution Retentissement Terme (SA) Evolution Retentissement 

Cas 01 22 hétérogène MAKP Pm G non non dev med, ↑ interK, ↔ courbure diaph 26 stable dev med 34 normale 0 

Cas 02 21 hyperéchogène MAKP LI G non non dev med 25 diminution 0 28 normale 0 

Cas 03 21 hyperéchogène MAKP-SL LI G non non 0 28 diminution 0 32 normale 0 

Cas 04 22 hyperéchogène - LI Dt oui non 0 27 diminution 0 33 diminution 0 

Cas 05 21 hyperéchogène MAKP-SL LM non non 0 25 stable 0 36 normale 0 

Cas 06 22 hyperéchogène MAKP LI G non non dev med, ↑ interK, ↔ courbure diaph 29 stable dev med 32 stable dev med 

Cas 07 22 hyperéchogène MAKP-SL LI Dt non non 0 27 stable 0 32 augmentation 0 

Cas 08 21 hyperéchogène MAKP LI G non non 0 22 stable 0 25 stable 0 

Cas 09 22 hyperéchogène MAKP Pm G non non dev med 27 diminution 0 33 normale 0 

Cas 10 21 hyperéchogène MAKP-SL LS G non non 0 24 stable 0 30 diminution 0 

Cas 11 23 hyperéchogène MAKP PM G non oui dev med, ↔ courbure diaph 27 diminution dev med 
   

Cas 12 19 hyperéchogène MAKP PM Dt non non 0 29 stable. 0 33 diminution 0 

Cas 13 22 hyperéchogène MAKP Pm Dt non non 0 26 stable 0    

Cas 14 22 hyperéchogène MAKP-SL LI Dt non non 0 27 stable 0    

Cas 15 22 hyperéchogène MAKP Pm G non non dev med 26 stable dev med 31 stable dev med 

Cas 16 23 hyperéchogène MAKP LS Dt non non 0 28 stable 0 
   

Cas 17 22 hyperéchogène MAKP LI D non non dev med 26 stable dev med 30 stable dev med 

Cas 18 22 hyperéchogène MAKP LS D, LM non non dev med 26 stable dev med 31 normale 0 

Cas 19 23 hyperéchogène - Pm G non 1 kyste dev med 26 stable + kyste unique dev med 32 normale 0 

Cas 20 23 hyperéchogène MAKP LM non non 0 26 stable 0 32 diminution 0 

Cas 21 23 hyperéchogène MAKP LS G non non 0 24 stable 0 31 diminution 0 
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CAS 
IRM anténatale 

Terme (SA) Aspect Conclusion Retentissement Vaisseaux Kyste Malformations associées 

Cas 01 30 Hyper T2 ELF dev med non non non 

Cas 02 30 Normale ELF 0 non non non 

Cas 03 33 Hyper T2 ELF 0 non non non 

Cas 04 33 Hyper T2 ? 0 non non non 

Cas 05 29 Hypo T2 ELF 0 non non non 

Cas 06 31 Hétérogène MAKP dev med non non non 

Cas 07 29 Hyper T2 ELF - SP 0 doute non non 

Cas 08 32 Hyper T2 SP et KB 0 doute non non 

Cas 09 30 Hypo T2 Atresie bronchique? Duplication diaphragmatique? 0 non non non 

Cas 10 31 Hyper T2 ELF 0 non non non 

Cas 11 31 Hyper T2 MAKP dev med non oui non 

Cas 12 31 Hyper T2 ELF 0 non non non 

Cas 13 30 Hyper T2 ELF dev med non non non 

Cas 14 30 Hyper T2 ELF 0 non non non 

Cas 15 28 Hyper T2 MAKP dev med non non non 

Cas 16 28 Hyper T2 MAKP 0 non non Main droite 

Cas 17 31 Hyper T2 ELF 0 non non non 

Cas 18 30 Hyper T2 ELF 0 non non non 

Cas 19 26 + 32 Hyper T2 ELF et KB dev med non unique VCS gauche 

Cas 20 31 Hyper T2 ELF 0 non non non 

Cas 21 31 Hyper T2 ELF 0 non non non 
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CAS 

Naissance   

Complication 

anténatale 
Pathologies associées 

Terme 

(SA) 

Lieu 

 

Symptômes Echo J1 Radio J1 

oui/non Délais (jours) Type Constatations Constatations 

Cas 01 0 non 40 CHU 0 0 0 Condensation Opacité 

Cas 02 0 non 38 CHU 0 0 0 X Normale 

Cas 03 0 non 39 CHU 0 0 0 Condensation Normale 

Cas 04 0 non 40 CH (Mutualiste) 0 0 0 X X 

Cas 05 0 non 40 CHU 0 0 0 Condensation Opacité 

Cas 06 0 non 40 CHU 0 0 0 Condensation 
Hyperclarté     

dev med 

Cas 07 0 non 40 CHU 0 0 0 Condensation Normale 

Cas 08 0 non 40 CHU 0 0 0 Condensation Normale 

Cas 09 0 non 38 CHU 0 0 0 Normale Opacité 

Cas 10 0 non 39 CH (Annecy) 0 0 0 Condensation Normale 

Cas 11 0 non 41 CHU 1 8 Détresse respiratoire (FR 100/mn, SaO² 83%, tirage) Condensation 
Opacité           

dev med 

Cas 12 0 non 41 CHU 1 0 Détresse respiratoire (Silverman 5, pno drainé) X Pneumothorax 

Cas 13 0 non 41 CHU 0 0 0 Condensation Opacité 

Cas 14 0 non 41 CHU 0 0 0 Normale Opacité 

Cas 15 0 non 41 CHU 0 0 0 
Condensation        

dev med 
Opacité 

Cas 16 0 Syndrome de Poland 38 CHU 1 0 Détresse respiratoire Transitoire (APGAR 8/8/10/10, SaO² 98%) Condensation Opacité 

Cas 17 0 non 40 CHU 0 0 0 Condensation Opacité 

Cas 18 0 non 40 CHU 0 0 0 Normale Opacité 

Cas 19 0 VCS gauche 39 CHU 1 13 
Détresse respiratoire (Silverman 3 (BAN, GE), puis Tirage, FR 

65/mn, SaO² 100%) 
Non contributive Opacité 

Cas 20 0 non 38 CH (Mutualiste) 0 0 0 Normale Hyperclarté 

Cas 21 0 non 39 CHU 0 0 0 Condensation Opacité 
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CAS 

 Imagerie néonatale  

TDM précoce TDM sans injection TDM injectée  

Age 

(jours) 
Constations 

Age 

(mois) 
Constatations Nombre de segments 

Age 

(mois) 
Constations Nombre de segments 

Cas 01   2 Opacité + hyperclarté : ELC 1 (segment 6) 12 ELC / atrésie bronchique B2 + bronchocèle 1 (segment 2) 

Cas 02   1 Hyperclarté : ELC 4 (segments 7-8-9-10) x Asymptomatique, lésion visible en radiographie 4 (segments 7-8-9-10) 

Cas 03   2 Hyperclarté : ELC 1 (segment 10) 6 ELC 1 (segment 10) 

Cas 04   2 Hyperclarté : SL 1 (segment 10) 7 ELC / atrésie bronchique B10 1 (segment 10) 

Cas 05   2 Opacité : pas d'étiologie précise 1 (segment 6) 8 Hyperclarté : pas d'étiologie précise 1 (segment 6) 

Cas 06   3 Hyperclarté: ELC ou SL 3 (segments 7-9-10) x Opéré pour suspicion de SL 3 (segments 7-9-10) 

Cas 07 2 Opacité segment 7 : ELC 1 Hyperclarté : ELC 1 (segment 7) x Refus parental 1 (segment 7) 

Cas 08   2 Hyperclarté : SL 2 (segments 8-9) 6 KB 14mm, pas d’étiologie pulmonaire 2 (segments 8-9) 

Cas 09   3 Hyperclarté + opacité : SL 1 (segment 6) 7 MAKP 1 (segment 6) 

Cas 10   1 Hyperclarté : ELC 2 (segments1-3) 6 Surinfection ELC 3 (segment 1-2-3) 

Cas 11 8 
Hyperclarté Culmen : MAKP + ELC         

Dev med   
 x Opéré J8 3 (segment 1-2-3) 

Cas 12   1 Hyperclarté : ELC 2 (segments 6-9) 6 ELC / Atrésie B6 2 (segments 6-9) 

Cas 13   1 Hyperclarté : ELC 1 (segment 4) 6 ELC 1 (segment 4) 

Cas 14   1 Hyperclarté : ELC 1 (segment 10) 7 Hyperclarté ELC 1 (segment 10) 

Cas 15   3 Hyperclarté + opacité : ELC 5 (segments 1-2-3-4-5) x Coopérant 5 (segments 1-2-3-4-5) 

Cas 16   1 Hyperclarté : ELC 2 (segments 4-5) 12 ELC / atrésie B3 + bronchocèle 1 (segment 3) 

Cas 17   1 Hyperclarté + opacité : ELC 1 (segment 7) 10 ELC / atrésie B7 1 (segment 7) 

Cas 18   1 Hyperclarté : ELC 2 (segments 1-2) x Asymptomatique 2 (segments 1-2) 

Cas 19 7 
Hyperclarté Culmen ELC, KB                        

+ VSC G   
 x Opéré J13 3 (segment 1-2-3) 

Cas 20   1 Opacité : atrésie B6 1 (segment 6) 5 Hyperclarté + condensation : atrésie bronchique? 1 (segment 6) 

Cas 21   3 Hyperclarté : ELC 3 (segments 1-2-3) 6 ELC + KB 5mm 2 (segments 1-2) 
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Cas 
Scintigraphie Bronchoscopie 

Age (mois) Constatations Age (mois) Constatations 

Cas 01 0 0 0 0 

Cas 02 0 0 0 0 

Cas 03 0 0 0 0 

Cas 04 0 0 0 0 

Cas 05 0 0 17 Normale 

Cas 06 0 0 0 0 

Cas 07 0 0 0 0 

Cas 08 0 0 36 Normale 

Cas 09 7 Fowler mal perfusé 0 0 

Cas 10 0 0 0 0 

Cas 11 0 0 0 0 

Cas 12 9 LID mal perfuse 0 0 

Cas 13 0 0 0 0 

Cas 14 0 0 0 0 

Cas 15 4 Culmen mal perfusé 4 Sténose origine bronche culminale 

Cas 16 0 0 12 Atrésie bronche lobaire moyenne 

Cas 17 0 0 0 0 

Cas 18 0 0 0 0 

Cas 19 0 0 0 0 

Cas 20 0 0 0 0 

Cas 21 0 0 0 0 
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Cas 
Malformations associées 

Traitement 

Chirurgical 

Oui/Non Type Oui/Non Indication opératoire Voie d'abord Geste Age au traitement 

Cas 01 0 0 1 Prévention risques Thoracotomie vidéo-assistée Segmentectomie de Fowler 14 mois 

Cas 02 0 0 0 0 0 0 0 

Cas 03 0 0 0 0 0 0 0 

Cas 04 0 0 0 0 0 0 0 

Cas 05 1 4 TSA 1 Infection à répétition Thoracoscopie Exérèse formation pédiculé Fowler 10 mois 

Cas 06 0 0 1 Doute diagnostique Thoracotomie vidéo-assistée Exérèse pyramide basale 7 mois 

Cas 07 0 0 0 0 0 0 0 

Cas 08 0 0 1 KB (+ ELC) Thoracoscopie 
Exérèse KB sous-bronchique  + 

biopsie pulmonaire 
2 ans 

Cas 09 0 0 1 Doute diagnostique Thoracotomie vidéo-assistée Segmentectomie Fowler 1 an 

Cas 10 0 0 0 0 0 0 0 

Cas 11 0 0 1 Détresse respiratoire à J8 Thoracotomie Culminectomie 8 jours 

Cas 12 0 0 1 Infection à répétition Thoracotomie Lobectomie inférieure 1 an 

Cas 13 0 0 0 0 0 0 0 

Cas 14 0 0 0 0 0 0 0 

Cas 15 0 0 1 Augmentation volume Thoracotomie Lobectomie supérieure 2,5 ans 

Cas 16 1 Poland, 2 TSA 0 0 0 0 0 

Cas 17 0 0 0 0 0 0 0 

Cas 18 0 0 0 0 0 0 0 

Cas 19 1 VCS G 1 Détresse respiratoire à J13 Thoracotomie Lobectomie supérieure 13 jours 

Cas 20 0 0 0 0 0 0 0 

Cas 21 0 0 1 KB (+ ELC) Thoracoscopie + Thoracotomie Segmentectomie apico-dorsale 11 mois 
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Cas  
Anatomopathologie 

Etiologie suspectée 
Complications Parenchyme Bronche Autre 

Cas 01 0 Emphysème par distension + Atélectasie Sténose bronchique  Histo : Sténose bronchique 

Cas 02 0 0   ? 

Cas 03 0 0   ? 

Cas 04 0 0   TDM : Atrésie B10 

Cas 05 0 Atélectasie Sténose bronchique  
Histo : Sténose bronchique                                   

sur segment surnuméraire 

Cas 06 Epanchement péricardique viral Normal Ectasie bronchique  Histo : Bronchomalacie 

Cas 07 0 0   TDM : Atrésie B7 

Cas 08 0 Emphysème par distension Bronches normales KB Histo : KB compressif 

Cas 09 0 Emphysème par distension Ectasie bronchique  Histo : Bronchomalacie 

Cas 10 0 0   ? 

Cas 11 0 Emphysème par distension Ectasie bronchique Lymphangiectasie Histo : Bronchomalacie 

Cas 12 
 

Emphysème par distension Infiltrat bronchioles  TDM : Atrésie Nelson 

Cas 13 0 0   ? 

Cas 14 0 0   ? 

Cas 15 0 Emphysème par distension Ectasie bronchique + Infiltrat bronchioles  Histo : Bronchomalacie 

Cas 16 0 0   TDM : Atrésie B3 

Cas 17 0 0   TDM : Atrésie B7 

Cas 18 0 0   ? 

Cas 19 0 Emphysème par distension Bronchioles normales KB Histo : KB compressif 

Cas 20 0 0   TDM : Atrésie B6 

Cas 21 
Transfusion + SDRA post-

transfusionnel 
Emphysème par distension Ectasie bronchique Lymphangiectasie Histo : Bronchomalacie 
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Cas 

Evolution 

Séquelles Examens Délais Résultats 
Durée de suivi 

(mois) 

Cas 01 0 TDM sans inj 15 mois post-op Normale 129 

Cas 02 0 Radio 24 mois Hyperclarté 24 

Cas 03 0 TDM sans inj 18 mois Hyperclarté 63 

Cas 04 0 TDM sans inj 26 mois Hyperclarté 78 

Cas 05 0 TDM sans inj 34 mois post-op Normale 100 

Cas 06 0 TDM sans inj 7 mois post-op Normale 119 

Cas 07 0 TDM sans inj 14 mois Hyperclarté 85 

Cas 08 0 TDM sans inj 37 mois post-op Hyperclarté 105 

Cas 09 Asymétrie thoracique TDM sans inj 11 mois post-op Hyperclarté 72 

Cas 10 0 
TDM sans inj                                                     

Radio 
24 mois 

Hyperclarté                                                            

Normale 
52 

Cas 11 0 TDM sans inj 10 mois post-op Hyperclarté 40 

Cas 12 0 TDM sans inj  48 post-op Normale 108 

Cas 13 0 
TDM sans inj                                                   

Radio 

26 mois                                                          

4 ans 

Hyperclarté                                                           

Hyperclarté 
50 

Cas 14 0 TDM sans inj 13 mois Hyperclarté 83 

Cas 15 Asymétrie thoracique TDM sans inj 17 mois post-op Hyperclarté 51 

Cas 16 0 TDM sans inj 46 mois Hyperclarté 117 

Cas 17 0 Radio 48 mois Hyperclarté majoration 51 

Cas 18 0 Radio 24 mois Hyperclarté 30 

Cas 19 
Dyspnée effort,                        

Asymétrie thoracique 
TDM sans inj 12 mois post-op Normale 74 

Cas 20 0 Radio 17 mois Hyperclarté 52 

Cas 21 0 TDM sans inj 40 mois post-op Normale 51 

 


