
47 
 

 

Le point de vue du chirurgien pédiatre : Christian Piolat 

(Chirurgie Pédiatrique, Hôpital Couple Enfants, CHU Grenoble Alpes – Université Grenoble 
Alpes) 

 

 

Les malformations broncho-pulmonaires (MBP) de diagnostic prénatal (DPN) forment un 
groupe hétérogène de pathologies dont certaines sont connues de longue date (Ch’In et 
Tang 1949, Pryce 1947), les descriptions faisant alors référence à des formes 
symptomatiques et/ou compliquées découvertes en postnatal et très souvent opérées par 
nécessité. Au début des années 1980 les premières descriptions échographiques prénatales 
de ces MBP ont été rapportées les faisant alors apparaitre sous un tout autre jour pour les 
praticiens assurant leur prise en charge (Donn 1981, Graham 1982, Romero 1982). La 
formidable explosion des avancées technologiques en matière d’échographie fœtale a rendu 
possible une rapide progression dans le domaine des MBP. Chacune des pathologies 
couramment rencontrées a été décrite (Congenital Pulmonary Airway Malformation ou 
CPAM, séquestration pulmonaire ou SP, kyste bronchogénique ou KB, emphysème 
congénital obstructif ou ECO). Il a fallu apprendre à décrire la sémiologie échographique 
prénatale, à l’interpréter, à en dégager une conduite à tenir périnatale, à décider d’une 
orientation pour les enfants dépistés et restant asymptomatiques (surveillance versus 
chirurgie préventive des complications). Malgré les importants progrès réalisés dans de 
nombreux domaines (imagerie pré- et post-natale, médecine et chirurgie materno-fœtale, 
classifications histologiques, développement de la chirurgie thoracique mini-invasive chez le 
nourrisson, recherche de mécanismes moléculaires ou géniques à l’origine de certaines 
malformations,…) de nombreuses interrogations persistent.  

Le chirurgien pédiatre est très souvent au centre de la prise en charge des enfants porteurs 
de MBP dépistées en période prénatale assurant une continuité des soins depuis la vie 
fœtale jusqu’à l’âge adulte. Le chirurgien pédiatre évolue au sein d’une structure de soins 
pluri-disciplinaire indispensable à la bonne pratique clinique incluant, dans chacun des 
centres spécialisés, des obstétriciens, des échographistes prénataux référents, des 
généticiens, un CPDPN, des néonatologues et réanimateurs pédiatres, des anesthésistes 
pédiatres, des pneumopédiatres et des pathologistes pédiatres. 

L’objectif de cette mise au point est d’essayer de répondre à 5 questionnements demeurant 
en suspens à l’aide d’expériences personnelles et d’une analyse de la littérature 
internationale récemment parue sur le sujet. 
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1 - Comment conduire l’entretien prénatal ? Comment agir en anténatal si nécessaire ? 

 

L'entretien prénatal ayant pour objet la découverte d’une MBP a pour but d'informer les 
parents en apportant des précisions diagnostiques et pronostiques sur une pathologie rare 
et généralement méconnue du grand public. Il se base sur les données morphologiques de 
l'échographie prénatale (les MBP sont très majoritairement dépistées au 2ème trimestre) et 
parfois sur celles de l'IRM foetale pour les équipes qui la pratiquent dans cette indication. 
Très rarement un caryotype foetal est proposé par le CPDPN notamment lorsqu'il existe 
d'autres points d'appel malformatifs (situation rare dans les MBP classiques et typiques). Le 
praticien en charge de cet entretien se doit de décrire le champ des différentes MBP, de 
préciser s’il le peut la pathologie en cause chez le fœtus et d’aborder les éléments 
pronostiques qui vont guider la conduite à tenir périnatale. Le praticien dispose des clichés 
échographiques et éventuellement IRM qu’il sait analyser et n’hésite pas, si nécessaire, à 
prendre contact avec les collègues assurant le suivi de la grossesse ou ayant réalisé ces 
imageries afin de discuter de vive voix pour obtenir toutes les informations nécessaires. 

Le couple concerné est surtout demandeur d’explications quant à la gravité potentielle de 
cette malformation. Dans la grande majorité des cas le chirurgien pédiatre est rassurant 
dans la mesure où il n’existe pas de signe de gravité chez le fœtus ; le risque de détresse 
respiratoire postnatale peut donc être apprécié comme faible ou modéré. Les signes de 
gravité recherchés sont liés au volume de la lésion, à son siège bilatéral éventuel (rare), à 
une complication lésionnelle (volvulus d’une séquestration extra-lobaire) et à son 
retentissement fœtal lié à une compression médiastinale (déviation cardiaque, compression 
cave supérieure ou trachéale / bronchique ou oesophagienne) ou à un trouble de 
l’hémodynamique (volumineuse artère systémique d’une séquestration pulmonaire, 
anomalies du retour veineux). L’étude nationale MALFPULM en cours vise à dégager les 
facteurs pronostiques prénataux des MBP. Liwinska et col. retiennent comme facteurs de 
risque indiquant un drainage kysto-amniotique, pour les CPAM macrokystiques, l’existence 
d’un déplacement médiastinal majeur, d’un CVR (CPAM Volume Ratio) > 1.6, d’un hydrops 
foetalis (Litwinska 2016). Le volume de la lésion et le retentissement fœtal à type d’hydrops 
foetalis sont retenus par d’autres auteurs comme signes de gravité devant faire discuter un 
traitement prénatal (Stoiber 2015, Schrey 2012). Le CVR a montré sa grande valeur 
pronostique (Hellmund 2016) et sa corrélation avec les données de la TDM postnatale et le 
potentiel de régression spontanée (Macardle 2016) ainsi qu’avec le risque d’admission en 
soins intensifs néonataux (Feghali 2015). Certains auteurs insistent sur les CPAM gardant un 
volume malformatif élevé en fin de grossesse comme étant très à risque de détresse 
respiratoire (Kuroda 2016). L’apparition d’un épanchement pleural doit faire craindre une 
évolution compliquée (Gajewska-Knapik 2015) et, en cas de séquestration pulmonaire extra-
lobaire, doit faire évoquer une torsion du pédicule (Coleman 2015) ou une forme mal tolérée 
indiquant une ponction ou un drainage pleuro-amniotique (Cakir 2015). Les chances de 
survie d’un fœtus porteur d’une MBP compliquée d’anasarque sont très faibles en l’absence 
d’intervention prénatale.  

Plusieurs thérapeutiques prénatales sont disponibles : thoracocentèse en cas 
d’épanchement pleural compressif, drainage thoraco-amniotique (Gajewska-Knapik 2015), 
drainage kysto-amniotique en cas de CPAM macrokystique compressive (Schrey 2012, 
Litwinska 2016), drainage abdomino-amniotique en cas d’ascite majeure (Suk 2012), 
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corticothérapie maternelle en cas de CPAM microkystique (Derderian 2015), 
exceptionnellement chirurgie pulmonaire fœtale pour les rares équipes expertes (Juarez-
Garcia 2015). Certaines séries font état d’un taux de plus de 50% de thérapies anténatales, 
corticothérapie maternelle comprise (Kuroda 2016). Le drainage pleuro-amniotique a 
largement prouvé son efficacité en présence de formes graves de CPAM, y compris en 
présence d’hydrops foetalis (Litwinska 2016). Plusieurs publications récentes font état de 
l’efficacité du traitement par bétaméthasone prénatale vis-à-vis de formes graves de CPAM, 
certaines équipes rapportant des succès thérapeutiques après utilisation de cures répétées 
de bétaméthasone en cas d’échec à la première cure (Derderian 2015). 

Le choix de la maternité n'est pas consensuel, certaines équipes recommandant la naissance 
systématique en niveau 3 de toutes les MBP (risque théorique de détresse respiratoire), 
d'autres ne recommandant le niveau 3 qu'en présence de signes de gravité prénataux. Ainsi 
Ruchonnet-Metrailler et col. proposent une naissance en niveau 3 systématique des fœtus 
porteurs d’une CPAM ayant un des facteurs de risque suivants : ascite, polyhydramnios, CVR 
> 0.84 (Ruchonnet-Metrailler 2014). En présence de formes particulièrement graves une 
discussion collégiale (obstétriciens, néonatalogues, imageurs, chirurgiens, anesthésistes) 
s'impose au sein du CPDPN afin de planifier la naissance et la prise en charge néonatale. 

La présence de symptômes respiratoires néonataux est de l'ordre de 10 à 15% dans notre 
expérience mais des chiffres plus élevés sont retrouvés dans d’autres séries (24% pour 
Ruchonnet-Metrailler et col.). 

Les malformations obstructives des voies aériennes proximales (syndrome CHAOS, atrésie de 
bronche souche) posent des problématiques bien différentes de celles des MBP plus 
« distales » et ne sont pas abordées ici (Morgan 2015, Gajewska-Knapik 2015). 

 

2 - Faut-il opérer toutes les malformations broncho-pulmonaires ? Quels arguments retenir 
(complications évolutives des MBP) ? 

 

Les MBP régressives en pré- ou en postnatal sont décrites et il est donc indéniables que 
certaines MBP peuvent guérir spontanément. Les obstacles bronchiques transitoires 
responsables d’emphysèmes congénitaux obstructifs (ECO) régressifs commencent à être 
bien documentés. Kunisaki rapporte, sur une série de 100 MBP consécutives, un taux de 
disparition lésionnelle au 3ème trimestre de 17% et un taux de normalité de la TDM 
postnatale de 10% (Kunisaki 2015). Dans cette étude les lésions ayant le plus de chances de 
régresser sont microkystiques et ont un CVR bas (0.3 en moyenne). Il semble important, 
dans tous les cas, de pouvoir documenter l’enfant par une TDM postnatale avant de parler 
de forme régressive ; certains auteurs considèrent néanmoins que les MBP sont régressives 
si l’enfant est asymptomatique et la radiographie thoracique normale (Pinto 2016). 

Entre 8 et 9 enfants sur 10 sont asymptomatiques parmi les enfants porteurs de MBP 
dépistées en anténatal. La chirurgie, si elle est réalisée, est donc préventive des 
complications. Les 2 grands groupes de complications évolutives spontanées évoqués 
comme argumentaires au geste chirurgical sont les surinfections et les dégénérescences ou 
associations tumorales.  
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Les surinfections sont indéniables et régulièrement rapportées chez l’enfant (Hasnain 2015), 
parfois précocement avant la chirurgie programmée (Chilkar 2016), comme chez 

l’adulte (Jhun 2015); les CPAM sont les malformations les plus à risque de s’infecter ; les 

germes en cause sont très variés (bactéries pyogènes, mycobactéries (Matsuoka 2016), 

aspergillus (Sun 2014),…). Une publication fait référence à un risque majoré d’infection à VRS 
grave sur les enfants porteurs d’une MBP (Hama 2015). Plusieurs publications font état de 

gestes chirurgicaux plus complexes, plus longs, aux suites plus souvent compliquées et 

nécessitant plus souvent une thoracotomie lorsque les MBP se sont surinfectées (Kapralik 

2016, Lieber 2015), certains auteurs évoquent donc le bénéfice de la chirurgie préventive 

(Desseauve 2015). Il s’agit là d’un argument solide en faveur d’une chirurgie préventive 
réalisée avant toute surinfection. 

Le lien entre MBP et tumeur broncho-pulmonaire est toujours débattu mais semble 

s’éclaircir. De façon certaine 3 affirmations peuvent être avancées : 

- Des tumeurs broncho-pulmonaires ont bien été identifiées au sein de certaines MBP 

tant chez l’adulte que chez l’enfant ; chez l’enfant les MBP concernées sont surtout 
des CPAM notamment de type 1 alors que chez l’adulte il s’agit surtout de KB et de 
CPAM ; chez l’enfant les tumeurs rencontrées sont surtout des 
pleuropneumoblastomes et chez l’adulte des adénocarcinomes et des cancers 
bronchioloalvéolaires (Casagrande 2016) ; des adénocarcinomes sont décrits au sein 

de séquestrations chez l’adulte (Simoglu 2014) 

- Certains pleuropneumoblastomes (PPB) ont pu être confondus (et peuvent l’être 
encore) avec des CPAM tant les ressemblances morphologiques (échographie fœtale) 
ou histologiques entre certains types de CPAM et le PPP sont frappantes et rendent 

le diagnostic de PPB difficile (Coleman 2015) ; une pathogénie commune est possible 

entre les 2 entités (Boucherat 2016) ; le risque de ne pas opérer une supposée CPAM 

pourrait donc être de méconnaître un PPB et certains auteurs ont développé des 

algorithmes permettant d’aider à différencier les 2 entités pour éviter cet écueil 
(Feinberg 2016) 

- Les cellules mucineuses présentes dans les CPAM de type 1 peuvent être considérées 

comme des précurseurs des cancers bronchiolo-alvéolaires de l’adulte (Lantuejoul 
2007) 

Plusieurs cas de séquestrations pulmonaires associées à des taux sanguins élevés de CA 19-9 

ont été rapportés (Dong 2015). 

A noter que les séquestrations pulmonaires peuvent faire l’objet de complications 
spécifiques (hémoptysies néonatales rapportées par Akdag et col. en 2016). Un risque 

d’hémoptysie massive est évoqué chez l’adulte (Qian 2015, Ojha 2015). Une 
symptomatologie à type de pseudo-syndrome coronaire est rapportée chez l’adulte 
(Mahmodlou 2015). 

Peu de MBP décrites à l’âge adulte sont asymptomatiques (Barreiro 2015, Gorospe 2016, 
Makino 2016, Forcillo 2015) ce qui témoigne du risque de complications évolutives élevées 

de ces MBP pendant l’enfance. Leur prise en charge chez l’adulte est généralement 
interventionnelle (radiologique ou chirurgicale) compte-tenu des risques évolutifs infectieux 

et néoplasiques (Trotman-Dickenson 2015, Jhun 2015). Le plus souvent les MBP (CPAM et KB 
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notamment) se révèlent chez l’adulte par des complications infectieuses (Baral 2015, 

Hernandez-Solis 2015). Les cas d’emphysèmes obstructifs congénitaux sont très rares chez 
l’adulte mais quelques cas d’atrésie bronchique sont rapportés (Pike 2015, Matsuoka 2016). 

La plupart des équipes semblent admettre qu’il existe une indication chirurgicale préventive 
dans les kystes bronchogéniques et les séquestrations pulmonaires ; la thoracoscopie est la 

technique de choix et est le plus souvent réalisée autour de l’âge de 6 mois. Certains auteurs 
proposent une chirurgie plus précoce dans les 3 premiers mois (Rothenberg 2015), d’autres 
ont montré un sur-risque chez le moins de 3 mois (Wagenaar 2016). L’embolisation du 
vaisseau systémique des SP est rapportée par quelques équipes, le plus souvent face à des 

SP inhabituelles (cimeterre) ou chez l’adulte mais également chez l’enfant avec une 
littérature qui semble grandissante (Ojha 2015, Alvarez 2014). De même l’occlusion 
chirurgicale de l’artère systémique sans geste de résection pulmonaire associé est publiée 
(Kawaguchi 2015). Reste à discuter comment explorer l’évolution du parenchyme laissé en 
place. 

La plupart des équipes semblent admettre le principe de surveillance d’emphysèmes 
congénitaux obstructifs non symptomatiques (Mei-Zahav 2006). 

Un débat persiste concernant les CPAM asymptomatiques, certaines équipes proposant une 

exérèse préventive de principe de toutes les malformations visibles en TDM quelle que soit 

leur taille afin de prévenir le risque de complications en mettant en avant les excellents 

résultats de la thoracoscopie entre des mains expertes (Rothenberg 2015), d’autres équipes 
prônant une attitude conservatrice (Stanton 2015) ou la surveillance de petites lésions 

kystiques asymptomatiques (David 2016). Le débat inclue également les modalités de la 

surveillance à long terme si celle-ci est proposée : quelle imagerie ? à quel rythme ? sur 

quelle durée ? en gardant en arrière-pensée l’irradiation induite par les TDM thoraciques 
(Choudhry 2015). 

Barikbin et col. ont réalisé des tests fonctionnels respiratoires chez de petits nourrissons 

porteurs de CPAM et ont montré l’existence de désordres restrictifs en pré-opératoire qui 

pourraient plaider pour une chirurgie préventive (Barikbin 2015). 

 

3 - Lobectomies ou segmentectomies pulmonaires ? 

 

Lorsque le traitement chirurgical est retenu, la vidéothoracoscopie est actuellement le 

traitement recommandé des MBP. La diffusion de la pratique de la thoracoscopie parmi les 

chirurgiens pédiatres et le développement de l’instrumentation (thermofusion, bistouri à 

ultrasons, agrafeuses mécaniques) rend possible la réalisation de gestes de résection 

pulmonaire chez le petit nourrisson et ce, en toute sécurité (Polites 2016, Lieber 2015, 

Rothenberg 2015). Les résultats semblent identiques à ceux de la thoracotomie en termes 

de complications précoces et de durée d'hospitalisation (Wagenaar 2016, Polites 2016, 

Kulaylat 2015). Peu de données sont disponibles en ce qui concerne les complications 

tardives et notamment le risque de déformation rachidienne ou thoracique qui devrait être 

moindre avec la thoracoscopie. Les limites de la technique sont bien reconnues chez le petit 

nourrisson : lésion volumineuse limitant la visibilité, mauvaise tolérance de l’exclusion 
pulmonaire, détresse respiratoire rendant plus prudente voire nécessaire la thoracotomie 
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(Wagenaar 2015). Cette chirurgie nécessite une expertise certaine : des taux de conversion 
de 22% sont cités par de grandes équipes (Wagenaar 2015), des chirurgiens experts 
rapportent quant à eux des taux de conversion inférieurs à 1.5% (Rothenberg 2015).  

L’exérèse des KB et des SP extra-lobaires ne pose pas de difficulté particulière le plus 
souvent si elle est réalisée en respectant les principes reconnus. L’exérèse des lésions du 
parenchyme lui-même fait discuter, en fonction de leur topographie et de leur étendue, soit 
une exérèse anatomique (lobectomie, segmentectomie) soit une exérèse non anatomique 
dite « atypique ». Les techniques de segmentectomies anatomiques ont bien été décrites 
chez l’adulte, notamment dans le cadre des MBP (Macias 2015) ; le recul de la pratique 
pédiatrique est encore insuffisant pour savoir si des gestes identiques sont transposables 
chez le nourrisson. 

Les lobectomies pulmonaires sont actuellement réalisables en toute sécurité par des 
opérateurs entrainés à cette chirurgie qui ont standardisés leur technique autorisant des 
taux de conversion extrêmement bas inférieurs à 2% (Rothenberg 2015). Il a été démontré 
que la TDM sous-estimait l’extension des lésions et n’était pas aussi fiable que l’histologie et 
que, de ce fait, seule la lobectomie pouvait amener la certitude d’une exérèse complète 
(Muller 2012). La lobectomie garde l’inconvénient de retirer du parenchyme sain et il est 
donc conseillé de la réaliser avant l’âge de 2 ans pendant la phase de multiplication 
alvéolaire maximale afin d’éviter la distension emphysémateuse du parenchyme résiduel 
(David 2016). La plupart des équipes la réalise avant l’âge de 1 an et souvent de 6 mois. La 
réalisation de segmentectomies anatomiques suppose une très bonne évaluation en TDM 
préopératoire avec analyse de la segmentation bronchique afin de guider le geste. 

Les exérèses non anatomiques ont la faveur de certaines équipes qui souhaitent privilégier 
les chirurgies d’épargne pulmonaire (Lieber 2015). Elles ont l’inconvénient de risquer de 
laisser en place quelques microkystes non visibles lorsque la lésion est mal délimitée ou non 
visible en per-opératoire. Certains auteurs proposent des repérages colorés aidant à la 
réalisation d’une exérèse complète (Tarrado 2015). Il pourrait y avoir un intérêt à discuter de 
réaliser des gestes non anatomiques les plus limités possibles dans des situations de MBP 
bilatérales ou bilobaires (David 2016). 

 

4 - Faut-il pratiquer un morcellement des pièces opératoires en thoracoscopie ? 

 

Le morcellement des pièces opératoires permet de réaliser une extraction de la 
malformation pulmonaire à travers un orifice de trocart agrandi en évitant une cicatrice plus 
grande mais il a 2 grands inconvénients : traumatiser la pièce avant qu’elle ne parvienne au 
pathologiste qui risque d’avoir quelques difficultés d’interprétation (caractère complet de 
l’exérèse ?) et risquer d’ensemencer le trajet d’extraction en cas de rupture du sac s’il s’agit 
d’une pathologie maligne sous-estimée. L’utilisation d’un sac d’extraction adapté doit être 
recommandé dans tous les cas dans la mesure où une lésion tumorale peut être associée à la 
lésion (même si le risque est très faible). Il faut certainement être très prudent en cas de 
lésion pouvant évoquer radiologiquement un pleuropneumoblastome ou une lésion non 
typique des MBP classiques (Feinberg 2016). Si l’extraction de la pièce placée dans le sac est 
possible sans morcellement au prix d’un agrandissement raisonnable de l’incision de trocart 



53 
 

il faut privilégier cette solution. Dans le cas contraire le morcellement à l’intérieur du sac 
doit être discuté avec le pathologiste et limité au minimum afin de préserver autant que 
possible l’architecture de la malformation. La littérature n’apporte que très peu de données 
sur cette question. Dans notre pratique le morcellement n’a jamais été suivi de complication 
particulière et n’a jamais empêché l’établissement d’un diagnostic histologique mais les 
berges d’exérèse ne sont pas toujours analysables (importance de l’imagerie TDM post-
opératoire en cas de CPAM afin de confirmer le caractère complet de l’exérèse). 

 

5 - Quelles modalités de suivi des enfants opérés et non opérés ? 

 

Cette question est rarement abordée dans la littérature.  

Concernant les enfant opérés plusieurs objectifs de cette surveillance peuvent être cités : 
confirmer le caractère complet de l’exérèse, limiter l’irradiation, simplifier le nombre 
d’imagerie, conserver un suivi jusqu’à l’âge adulte pour les enfants qui le nécessitent. Les 
suites d’exérèse de KB et de SP extra-lobaires n’imposent pas de réaliser une TDM post-
opératoire ou un suivi rapproché, une radiographie thoracique à 1 ou 2 mois et à 1 ou 2 ans 
post-opératoires peut paraitre suffisante. Les suites d’exérèse de SP intra-lobaires, de CPAM 
ou de malformations hybrides (CPAM + SP) peuvent dispenser d’une TDM post-opératoire 
précoce si une lobectomie retirant l’ensemble du territoire malformatif a été pratiquée mais 
si une exérèse non anatomique ou une segmentectomie a été pratiquée nous gardons pour 
habitude de réaliser un contrôle TDM à 1 an post-opératoire afin de confirmer l’absence de 
lésions kystiques résiduelles. Les suites de lobectomies nous paraissent devoir justifier 
d’explorations fonctionnelles respiratoires vers l’âge de 6-8 ans lorsqu’elles sont réalisables 
aisément ; peut également se discuter la réalisation d’une TDM tardive avec mesure du 
volume pulmonaire en fonction du contexte clinique et du résultat des EFR. 

Concernant les enfants non opérés (ou ayant subi une embolisation ou une ligature de 
l’artère systémique d’une SP) la question est très débattue et peu évoquée dans la 
littérature. Elle concerne principalement les petits emphysèmes obstructifs congénitaux non 
compressifs (segmentaires le plus souvent) ainsi que les CPAM de petite taille. La 
radiographie thoracique peut permettre de vérifier l’absence d’aggravation volumique de la 
lésion mais elle est rarement suffisante pour visualiser ces lésions et la TDM est alors 
nécessaire pour le suivi. La description de MBP compliquées à l’âge adulte témoigne de 
l’importance de réaliser un suivi jusqu’à l’âge adulte de ces enfants en allégeant au 
maximum la surveillance. Il est possible que les progrès de l’IRM pulmonaire puissent à 
l’avenir solutionner la surveillance des MBP non opérées en supprimant le risque 
d’irradiation. 
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