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INTRODUCTION ET EPIDEMIOLOGIE 
 

Une masse thoracique chez l’enfant peut correspondre à de multiples causes selon l’âge, la 

topographie de la lésion et le contexte clinique. Le diagnostic de « tumeur » doit être porté 

avec précaution. De nombreuses lésions bénignes voire pseudo-tumorales (malformatives ou 

infectieuses essentiellement) peuvent être rencontrées (Tableau). 

 

La fréquence relative des masses thoraciques de l’enfant dans leur ensemble est difficile à 

établir, les séries publiées comportant nécessairement des biais de recrutement. A titre 

d’exemple néanmoins, on peut citer celle de Wyttenbach and col. publiée en 1998 (1) portant 

sur 97 lésions : 39% des masses étaient médiastinales et 74% d’entre-elles étaient malignes ; 

39% étaient pulmonaires dont 79% étaient des métastases de cancers solides connus, la quasi-

totalité des autres masses pulmonaires étant bénignes ; 22% des lésions étaient pariétales et 

81% d’entre-elles étaient malignes ; enfin, aucune lésion primitivement pleurale n’était 

observée. 

 

Dans une autre série unicentrique rapportée en 2005 (2) et portant sur 205 enfants présentant 

une tumeur thoracique (non hématologique), 38% étaient de topographie pariétale contre 62% 

intra-thoraciques. Les formes histologiques les plus fréquemment observées étaient les 

suivantes : neuroblastome (41%), sarcome d’Ewing (17%), rhabdomyosarcomes (9%), 

tumeurs germinales (8%), thymomes (4%) et histiocytose langerhansienne (4%). 

 

STRATEGIE DIAGNOSTIQUE 
Deux situations d’urgences doivent être connues : Tout d’abord les syndromes compressifs 

du médiastin antérieur et moyen, révélés par un syndrome cave supérieur, une orthopnée ou 

une détresse respiratoire et principalement associés aux lymphomes (3); d’autre part les 

compressions médullaires aiguës par envahissement intracanalaire de masses pariétales ou 

médiastinales postérieures,  principalement des lymphomes, des sarcomes d’Ewing ou des 

neuroblastomes. Ces situations d’urgence nécessitent une prise en charge diagnostique et 
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thérapeutique multidisciplinaire, en milieu de réanimation et/ou chirurgical spécialisé (4), en 

privilégiant le traitement symptomatique et les prélèvements les moins invasifs et les plus 

rapidement réalisables afin de débuter un traitement spécifique sans délai. 

 

En dehors de l’urgence, la stratégie diagnostique dépend étroitement de l’imagerie qui doit en 

premier lieu préciser la topographie lésionnelle. 

La radiographie de thorax de face et de profil est généralement le premier examen réalisé. 

Sa lecture doit être attentive, analysant chaque compartiment, sans omettre la paroi, et en 

précisant le retentissement sur les voies aériennes. 

L’échographie doit aussi être considérée comme un examen de première intention, 

notamment en cas d’hémithorax opaque, précisant la nature solide ou liquidienne du contenu 

thoracique, en cas de lésion pulmonaire périphérique, pour rechercher un épanchement de 

faible abondance, ou  pour analyser une lésion pariétale (5). Chez le nourrisson, notamment 

en cas de suspicion de neuroblastome, elle permet en outre d’analyser dans le même temps le 

contenu rachidien. 

Le scanner multidétecteur (avec injection) est la technique d’imagerie en coupe de référence 

et la plus utilisée pour le thorax chez l’enfant.  Elle permet une analyse rapide et précise de 

tous les compartiments anatomiques. 

L’IRM doit être préférée au scanner en première intention pour les lésions du médiastin 

postérieur et toutes celles s’accompagnant d’une extension intracanalaire. De même, elle est 

préférable pour caractériser les lésion pariétales (6) en raison de sa bonne résolution en 

contraste. 

La scintigraphie à la mIBG est indispensable au bilan diagnostique des tumeurs du 

médiastin postérieur de l’enfant. 

 

Rappelons également l’importance diagnostique des dosages de marqueurs dans les 

suspicions de neuroblastome (catécholamines urinaires) et de tumeur germinale maligne 

(AFP, B-HCG), et le bilan hématologique (sanguin et médullaire) en cas de suspicion 

d’hémopathie. 

 

Le diagnostic final repose le plus souvent sur l’anatomopathologie. Néanmoins, Une 

décision de biopsie ne doit être portée qu’après un bilan radiologique précis et une discussion 

multidisciplinaire afin de choisir la meilleure technique de prélèvement (biopsie chirurgicale 

ou à l’aiguille, sous échographie ou scanner), la technique d’anesthésie adaptée (notamment 

en cas de lésion compressive) (7, 8) et pour prévoir la gestion des prélèvements (histologie, 
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+/- analyses biologiques moléculaires nécessitant une congélation de tissus frais, +/-analyse 

bactériologique). 

Une cyto-aspiration à l’aiguille fine (22 G) sous anesthésie locale peut parfois suffire au 

diagnostic dans certaines situations d’urgence, notamment en cas de lymphome non 

hodgkinien (7), ou fortement contribuer à orienter le diagnostic, notamment en cas de lésion 

des tissus mous pariétaux (9). 
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Tableau : Gamme diagnostique des masses thoraciques de l’enfant 
 
(* : étiologies les plus fréquentes) 

Localisation Origine Pathologie 
maligne 

Pathologie 
bénigne 

Pseudo- 
tumeur 

 
 
 
 
 
 
 

Paroi thoracique 

 
 
 

Lésions 
osseuses 

 
 
 
 
 
 
 
 
 

Lésions des 
tissus mous 

 
Sarcome d’Ewing*  
 
Ostéosarcome  
 
Métastase osseuse 
 
 
 
 
 
 
 
Sarcome Ewing* 
Rhabdomyosarcome * 
Synovialosarcome 
Fibrosarcome 
Tumeur maligne des gaines 
nerveuses périphériques 
Tumeur rhabdoïde 
 

 
Histiocystose langerhansienne*  
Dysplasie fibreuse  
Kyste osseux anévrismal 
Chordome 
Ostéochondrome 
Hamartome mésenchymateux 
 
 
 
 
Lipoblastome* 
Lésions vasculaires bénignes* 
(hémangiome infantile, 
hémangioendothéliome 
kaposiforme, malformation 
veineuse) 
Tumeur myofibroblastique  
inflammatoire  
Fibrome desmoïde  
Hamartome fibreux 

 
Ostéomyélite, tuberculose, 
actinomycose 
 
Malformations sternales, 
costales 
Dysplasie costale (STB, 
NF1) 
 
Rachitisme 
 
 
 
 
 
Myosite ossifiante 
Abcès 
Tuberculose 
Hématome 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

Médiastin 

 
 
 
 
 
 

Médiastin antérieur 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

Médiastin moyen 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

Médiastin postérieur 

 
Lymphomes  
Maladie de Hodgkin* 
L. lymphoblastiques* 
L. anaplasique à gdes cel. 
Lymphomes B à gdes cel. 
 
Tumeur germinale maligne 
Tumeur du sac vitellin 
Choriocarcinome 
Carcinome embryonnaire 
 
Divers 
Carcinome thymique 
Tumeur rhabdoïde 
Sarcome granulocytaire 
 
 
 
Adénopathies tumorales 
Lymphome* 
Métastases 
 
 
 
 
 
 
 
 
Tumeur neuroblastiques 
Neuroblastome* 
Ganglioneuroblastome* 
Paragangliome malin 
 
 

 
Masse thymique 
Hyperplasie, thymome, 
thymolipome, kyste thymique 
Histiocytose langerhansienne 
 
 
Tumeur germinale bénigne 
Tératome mature 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Tumeur neuroblastique 
- ganglioneurome* 
- paragangliome 
 
Hémangiome 

 
Malformations : 
Lymphangiome kystique 
Hernie diaphragmatique 
(Morgani) 
 
 
Thymus normal* 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Adénopathies 
Tuberculose, Sarcoïdose, 
Castelmann 
 
Malformations 
Kyste bronchogénique, 
Duplication oesophagienne, 
Malformation vasculaire 
(arcs aortiques) 
 
 
Malformations : 
Duplication oesophagienne 
Kyste neuro-entérique 
Malformations vasculaires 
(arcs aortiques) 
Hernie diaphragmatique 
(Bochdalek) 
Méningocèle 
Rein intra thoracique 
Thymus normal* 
Hématopoïèse extra-
médullaire 

 
 
 
 
 
 

Poumon 

 Métastases* 
(sarcomes, néphroblastome, 
MDH, TGM, UCNT…) 
 
« Adénomes » endo-
bronchiques  
Tumeur carcinoïde* 
Carcinome mucoépidermoïde 
Carcinome adénoïde kystique 
(cylindrome) 
 
 
Pleuropneumoblastome 
Adénocarcinome 
Sarcomes : RMS, SNVS 

Tumeur myofibroblastique 
inflammatoire 
Hamartochondrome 
Leïomyome 
Papillomatose juvénile laryngo- 
trachéale 

Maladies infectieuses : 
Pneumopathies rondes 
Abcès tuberculeux, 
staphylococcique 
Infections fongiques 
Kyste hydatique 
 
Malformations : 
Séquestration pulmonaire, 
Maladie adénomatoïde 
Kystique 
Kyste bronchogénique 
Malformation vasculaire 
(télangiectasie 
hémorragique héréditaire) 
 
Sarcoïdose 
Atélectasie 
Impaction mucoïde, 
Mucoviscidose 
Hématome 

 
Plèvre 

 Pleuropneumoblastome 
Tumeur desmoplasique à 
petites cellules rondes 
Mésothéliome 
 
 

  

 
Cœur 

péricarde 

 Rhabdomyosarcome 
Métastase 

Rhabdomyome (STB) 
Fibrome 
Myxome 
Pseudo tumeur inflammatoire 
Tératome 

Kyste péricardique 
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TUMEURS THORACIQUES MALIGNES 
 

Les tumeurs thoraciques malignes les plus fréquemment observées chez l’enfant sont les 

localisations d’hémopathies, les tumeurs neuroblastiques et les tumeurs germinales malignes 

pour les localisations médiastinales, les métastases pulmonaires pour les localisations 

parenchymateuses, et les tumeurs musculo-squelettiques malignes de la paroi, au premier rang 

desquelles les sarcomes d’Ewing et les rhabdomyosarcomes. Contrairement à l’adulte, les 

lésions pleuro-pulmonaires primitives malignes sont exceptionnelles. 

 

HEMOPATHIES MALIGNES 
 

La maladie de Hodgkin (MDH) représente environ 40% des lymphomes pédiatriques. Il 

s’agit d’une affection rare (environ 90 cas/an en France) atteignant préférentiellement les 

adolescents. Les formes du jeune enfant sont rares (5 à 10% des cas seulement avant 10 ans). 

La prédominance masculine est très nette chez les enfants de moins de 5 ans, mais à 

l’adolescence, autant de garçons que de filles sont touchés (10). La maladie est le plus 

souvent révélée par une adénopathie cervicale isolée classiquement ferme, indolore, ou par 

une altération de l’état général, une fièvre récurrente, des douleurs osseuses, un prurit ou plus 

rarement des signes respiratoires en rapport avec une compression trachéo-bronchique (7). 

Les localisations cervico-médiastinales sont les plus fréquentes et se traduisent par des 

coulées ganglionnaires et des masses thymiques volontiers nodulaires, relativement peu 

compressives. Une atteinte pulmonaire ou pariétale de contiguïté (stades « E » de la 

classification d’Ann Arbor) est possible, de même qu’une atteinte métastatique osseuse, 

hépatique ou pulmonaire (5-10%)(11). Les épanchements pleuro-péricardiques sont rares. Le 

diagnostic repose sur l’histologie (cellules de Reed-Sternberg) obtenue par adénectomie 

chirurgicale ou biopsie médiastinale. 

 

Les lymphomes non hodgkiniens de l’enfant et l’adolescent sont toujours diffus et de haut 

grade avec une croissance tumorale et une dissémination rapides (7). Ils sont plus fréquents 

chez le garçon. On distingue 4 types histologiques principales : le lymphome lymphoblastique 

T ou pré-B (le plus fréquent dans le médiastin), le lymphome B diffus à grandes cellules, le 

lymphome anaplasique à grandes cellules (LAGC) et le lymphome de Burkitt (ce dernier est 

le plus fréquent des LNH pédiatriques, mais n’a que très rarement une localisation thoracique 

prédominante). L’atteinte thoracique prédominante concerne 30% des LNH et peut se révéler 

par des signes de compression médiastinale (toux, dyspnée, orthopnée, syndrome cave 
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supérieur). Radiologiquement, ces localisations thoraciques sont volontiers volumineuses, 

compressives et associées à des épanchements pleuro-péricardiques. Les localisations intra-

parenchymateuses sont rares, sauf dans le LAGC. Le diagnostic repose sur le typage 

lymphocytaire et la biologie moléculaire, ne nécessitant pas forcément une grande quantité de 

matériel. 

 

TUMEURS NEUROBLASTIQUES 
 

Les tumeurs neuroblastiques doivent être systématiquement suspectées devant une masse 

médiastinale postérieure ou une masse envahissant le canal rachidien. L’âge moyen de 

découverte des neuroblastomes (NB) et ganglioneuroblastomes (GNB) se situe autour de 

16 mois (95% sont diagnostiquées avant l’âge de 7 ans). Les formes primitivement 

thoraciques ne représentent que 15% des cas ; elles surviennent à un âge moyen plus jeune 

(11 mois) (12, 13) et sont globalement de pronostic meilleur que les formes abdominales (14). 

Les NB et GNB localisés peuvent être dépistés fortuitement sur des clichés standard de 

thorax, ou être révélés par des signes neurologiques (compression médullaire des formes « en 

sablier »), des signes liés à une dissémination métastatique (ostéo-médullaire principalement), 

parfois un syndrome paranéoplasique (opso-myoclonies), mais rarement sur des signes 

respiratoires (15). 

L’imagerie locale (IRM de préférence à la TDM) montre une masse tissulaire (inconstamment 

calcifiée) primitivement paravertébrale ou médiane périaortique, avec une extension loco-

régionale variable pouvant atteindre l’axe spinal (foramen intervertébraux, espace épidural), 

le médiastin (englobement de l’aorte, des veines azygos, refoulement des hiles pulmonaires) 

ou la plèvre, le péricarde, le diaphragme et le rétropéritoine par contiguïté. Les formes hautes, 

cervico-thoraciques, sont issues du ganglion stellaire et ont par conséquent des rapports 

anatomiques étroits avec les axes artériels sous-clavier et vertébral, les branches du plexus 

brachial et parfois la trachée. 

Le diagnostic est basé sur les dosages de catécholamines urinaires, la scintigraphie à la mIBG 

(inconstamment positive), et l’anatomopathologie obtenue par biopsie à l’aiguille ou lors de la 

chirurgie pour les formes localisées sans facteur de risque chirurgical (16) et opérées 

d’emblée. 
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SARCOME D’EWING, TUMEUR D’ASKIN ET TUMEURS PRIMITIVE NEURO-ECTODERMIQUE 

PERIPHERIQUES 
 

Les sarcomes d’Ewing, les tumeurs d’Askin (17) et les pPNET, autrefois différenciées sur 

des critères histologiques, sont aujourd’hui regroupées dans une même famille sur la base de 

leur anomalies cytogénétiques et moléculaires communes (translocations impliquant le 

chromosome 22 et transcrit de fusion impliquant le gène EWS)(18). 

Le sarcome d’Ewing costal est la forme la plus fréquente. L’âge médian au diagnostic est de 

12 ans. En imagerie, l’atteinte des tissus mous est souvent au premier plan, souvent 

volumineuse (60% sont > 8 cm) (19) avec une extension endothoracique prédominante, 

touchant parfois tout un hémithorax, refoulant le médiastin, envahissant parfois la plèvre, 

l’atteinte osseuse primitive (lytique, condensante ou mixte) étant relativement localisée (20). 

Les sarcomes d’Ewing extra-osseux de localisation postérieure peuvent parfois se présenter 

comme des masses issues du médiastin (21). 

Le diagnostic de certitude repose l’histologie et la biologie moléculaire, obtenues par biopsie 

chirurgicale ou à l’aiguille. 

 

RHABDOMYOSARCOMES 
 

Les rhabdomyosarcomes (RMS) sont les tumeurs malignes des tissus mous les plus 

fréquentes chez l’enfant (9, 22-24). Ils surviennent à un âge moyen de 5 ans avec deux pics 

d’incidence: la petite enfance (2-5 ans) et l’adolescence (15-19 ans). Les formes histologiques 

alvéolaires ont le plus mauvais pronostic comparativement aux formes embryonnaires. 

Les RMS sont des tumeurs ubiquitaires (25). A l’étage thoracique, la localisation la plus 

fréquente est la paroi (26), mais des RMS ont été décrits dans le médiastin (27), le poumon 

(28), le diaphragme et le cœur (29). Leur aspect radiologique n’est pas spécifique, ils se 

présentent comme des masses solides, parfois nécrotiques, parfois d’emblée métastatiques au 

poumon ou à l’os. 

Le diagnostic de certitude repose l’histologie et la biologie moléculaire (formes alvéolaires), 

obtenue par biopsie chirurgicale ou à l’aiguille. 

 

TUMEURS GERMINALES 
 

Les tumeurs germinales malignes (TGM) d’origine extra-gonadique sont volontiers 

localisées sur la ligne médiane et sont majoritairement observées dans le SNC (20%) et la 



 56 

région sacro-coccygienne (19%), plus rarement dans le médiastin (4%) et le rétropéritoine 

(3,5%). Le degré et la voie de différenciation des cellules germinales caractérisent les 

différents types histologiques observés et souvent associés (TGM « mixtes ») (30) : 

dysgerminome, carcinome embryonnaire, tératome immature, tumeurs du sinus endodermique 

(ou du « sac vitellin », ou « Yolk sac tumor », secrétant de l’AFP), choriocarcinome (secrétant 

de la B-HCG). 

Les TGM médiastinales sont observées chez l’adolescent et l’adulte jeune, sont beaucoup 

plus fréquentes chez le garçon et doivent faire rechercher une dysgénésie gonadique 

(syndrome de Klinefelter) (31-34). Elles sont en règle volumineuses et localisées dans le 

médiastin antérieur. L’existence d’un contingent tératomateux mature différencié (os, graisse) 

est inconstant mais constitue un élément d’orientation diagnostique essentiel. 

Le diagnostic de certitude peut être obtenu par simple dosage des marqueurs sériques (si un 

contingent secrétant existe), ou sinon par biopsie chirurgicale ou à l’aiguille. 

 

TUMEURS MALIGNES PLEURO-PULMONAIRES 
 

La majorité des tumeurs pleuro-pulmonaires malignes de l’enfant sont des localisations 
métastatiques d’autres tumeurs, principalement de sarcomes musculo-squelettiques 

(ostéosarcome, sarcome d’Ewing, RMS, synovialosarcome), de néphroblastomes (tumeur de 

Wilms), d’hémopathies malignes (MDH, LAGC), ou d’autres tumeurs plus rares (TGM, 

UCNT…etc). Dans la série rétrospective de Dishop et col. (204 tumeur pulmonaires 

pédiatriques sur 25 ans) 10% étaient des lésions primitives bénignes, 7% des lésions 

primitives malignes et 83% des métastases (35). Dans la revue de littérature faite par Hartman 

(36), seuls 230 cas de tumeurs pleuro-pulmonaires malignes primitives avaient été rapportés 

chez des patients âgés de moins de 20 ans. 

 

Les tumeurs carcinoïdes bronchiques sont les tumeurs les moins rares. Elles appartiennent 

au groupe des tumeurs des cellules APUD (dérivant des cellules de Kulschiltsky de 

l’épithélium respiratoire). L’âge moyen de découverte est de 10 à 15 ans (37, 38). La lésion 

est révélée par des tableaux variés : pneumopathies récidivantes sur trouble ventilatoire, 

hémoptysie, toux. Il est rare que les tumeurs soient secrétantes (5-HIAA). Les formes 

d’emblées métastatiques (localisations ganglionnaires surtout) sont rares (environ 10%) (39, 

40). 
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La TDM en coupe fines avec injection montre typiquement une petite lésion endobronchique 

hypervascularisée et des anomalies broncho-pulmonaires liées au trouble de ventilation 

associé (41). 

Le diagnostic repose sur l’endoscopie (tumeur endobronchique « framboisée »). Le traitement 

est chirurgical et le pronostic est favorable après exérèse complète. 

 

D’autres lésions de malignité dite “intermédiaire” sont rapportées chez l’enfant : carcinome 

muco-épidermoïde (42), carcinome adénoïde kystique (cylindrome). Les autres carcinomes 

bronchiques (adénocarcinome, carcinome indifférenciés) sont exceptionnels et de mauvais 

pronostic. Ils doivent faire rechercher une prédisposition génétique (mutation p53). 

 

Le pleuro-pneumoblastome (PPB) est une tumeur embryonnaire maligne rare de la petite 

enfance, de mauvais pronostic (43, 44). L’origine de la lésion est pleurale et/ou pulmonaire. 

Histologiquement, la tumeur est constituée de cellules blastémateuses et de contingents 

mésenchymateux et/ou épithéliaux. On différencie en anatomopathologie un type I (kystique), 

un type II (kystique et solide), et un type III (purement solide). Les malformations adénoïdes 

kystiques pulmonaires (MAKP) ont longtemps été considérées comme une maladie 

potentiellement prédisposante. On sait aujourd’hui qu’il existe une parenté génétique entre ces 

deux affections, probablement liée à une anomalie du gène DICER1 (14q), gène intervenant 

également dans le développement pulmonaire (45). Chez les sujets des familles mutées sont 

rencontrées des PPB mais également d’autres lésions (MAKP, néphrome kystique, tumeurs 

ovariennes stromales, TGM, médulloblastome, polypes intestinaux, hyperplasie thyroïdienne 

et hamartome) (46). 

La présentation radiologique du PPB n’est pas spécifique, associant une masse tissulaire 

périphérique de volume variable, un épanchement pleural, habituellement sans envahissement 

pariétal (47). Les formes kystiques pures (type I) sont radiologiquement impossibles à 

différencier des MAKP (48) et ne sont parfois diagnostiquées que sur l’anatomopathologie 

après résection d’une lésion initialement considérée comme purement malformative, voire 

seulement lors d’une rechute sous forme d’une type II ou III si le contingent tumoral a été 

manqué lors de l’étude histologique initiale (49). Les localisations métastatiques sont 

principalement neuro-méningées et osseuses. 

Le diagnostic de certitude repose l’histologie obtenue par biopsie chirurgicale ou à l’aiguille. 

 

Certains sarcomes peuvent exceptionnellement avoir une origine pleuro-pulmonaire : le 

RMS (28) et le synovialosarcome (50, 51). 
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Les tumeurs malignes pleurales primitives (tumeur desmoplastique à petites cellules rondes 

(52), mésothéliome) sont rarissimes chez l’enfant. 

 

TUMEURS THORACIQUES BENIGNES 
 

TUMEURS BENIGNES DES TISSUS MOUS PARIETAUX 
 

Les tumeurs vasculaires bénignes (hémangiomes infantiles et congénitaux) et les 

malformations vasculaires (malformations veineuses, lymphatiques) sont les tumeurs les 

plus fréquentes. Leur aspect radiologique n’est pas différent des autres localisations (53, 54). 

 

Le lipoblastome est une tumeur bénigne composée de tissues adipeux mature et immature 

(55, 56). L’existence d’un contingent graisseux identifiable par imagerie est un argument 

diagnostique essentiel. 

 

Les fibromatoses desmoïdes sont des lésions histologiquement bénignes mais localement 

très agressives, infiltrant les plans musculaires et l’os par contiguïté, englobant les structures 

vasculo-nerveuses. Le diagnostic peut être suggéré par l’IRM qui montre les contingents 

riches en collagène en hyposignal franc sur toutes les séquences. Le diagnostic de certitude 

repose sur l’histologie obtenue par biopsie (57-59). 

 

Les myosites ossifiantes de la paroi thoraciques sont rares. Il peut s’agir de formes 

circonscrites stimulant une lésion agressive (60, 61) ou de formes progressives (62). 

 

Parmi les causes infectieuses, il faut rappeler les abcès froids tuberculeux observés dans les 

foyers endémiques (63). 

 

TUMEURS OSSEUSES PARIETALES BENIGNES 
 

Les lésions osseuses bénignes les plus fréquemment observées sur la paroi thoracique sont les 

histiocytoses langerhansiennes (64), la dysplasie fibreuse, et le kyste osseux anévrysmal. 
 

L’hamartome mésenchymateux costal est une lésion bénigne rare survenant chez le 

nourrisson (75% des cas observés avant 1 an). Plusieurs côtes contiguës peuvent être atteintes. 
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L’aspect radiologique est agressif, associant une lésion osseuse soufflante et une masse des 

tissus mous avec des zones kystiques contenant des niveaux liquide-liquide (65, 66). 

 

De nombreuses variations anatomiques ou anomalies malformatives de la paroi thoracique 

peuvent avoir une présentation pseudo-tumorale: angulations sternales, cartilage 

chondrocostal proéminent, pectus excavatum ou carinatum (67-69). 

 

MASSES MEDIASTINALES BENIGNES 

 

Le thymus normal peut avoir une morphologie pseudotumorale en radiographie standard 

(70). L’échographie permet généralement de confirmer l’absence de masse médiastinale 

suspecte (71). 

 

En dehors des hémopathies malignes et des localisations thymiques de l’histiocytose 

langerhansienne, les tumeurs thymiques de l’enfant sont rares et le plus souvent bénignes : 

hyperplasie simple (possiblement associée à un déficit immunitaire, une maladie de Basedow 

ou à un syndrome de Beckwith-Wiedemann (72)), kystes thymiques (association possible 

avec l’infection à VIH), thymome (avec possible myasthénie paranéoplasique), et 

thymolipome (70, 73-76). 

 

Parmi les tumeurs neuroblastiques, les ganglioneuromes matures sont observés plus 

tardivement que les NB et GNB, autour de 7 ans en moyenne. Leur topographie est également 

médiastinale postérieure. 

 

Les tumeurs germinales bénignes, ou tératomes matures, représentent 60 à 70% de 

l’ensemble des tumeurs germinales du médiastin et sont le plus souvent découvertes de façon 

fortuite. La lésion est médiastinale antérieure, souvent en contact étroit avec le péricarde, et 

contient des contingents tissulaires différenciés (ossification, graisse) (77). Le diagnostic 

repose sur l’anatomopathologie après résection chirurgicale première. 

 

La plus fréquente des lésions vasculaires bénignes du médiastin est le lymphangiome 

kystique, volontiers cervico-médiastinal et infiltrant le médiastin supérieur et antérieur (78). 

Les localisations médiastinales des hémangiomes infantiles sont rares (79, 80). 
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Un certain nombre de malformations peuvent avoir en imagerie une présentation pseudo-

tumorale : hernies diaphragmatiques, malformations broncho-pulmonaires (81), 

malformations vasculaires (arcs aortiques), méningocèle, rein intra-thoracique. 

 

TUMEURS PULMONAIRES BENIGNES 
 

La tumeur myofibroblastique inflammatoire (TMI) est rare mais représente la plus 

fréquente des tumeurs pulmonaires de l’enfant (36, 82-85). Autrefois appelée “pseudotumeur 

inflammatoire” ou « plasma cell granuloma » dans la littérature, elle est aujourd’hui bien 

caractérisée comme étant une réelle prolifération tumorale myofibroblastique (86). La 

surexpression du gène ALK (gène initialement caractérisé dans les LAGC) est considéré 

comme un facteur de relatif bon pronostic (87, 88). Un syndrome inflammatoire biologique 

est classiquement associé. Radiologiquement, la lésion se présente typiquement comme une 

masse solide bien limitée, parfois calcifiée, en étroit contact avec les voies aériennes, voire 

endobronchique (89), de topographie soit périphérique, soit proximale avec invasion des 

structures médiastinales et hilaires (84, 90). 

Le traitement est chirurgical (86, 91), mais des régressions sous corticothérapie ont également 

été rapportées (92, 93). 

Le diagnostic histologique doit être porté sur la pièce opératoire complète. Lorsqu’un aspect 

de TMI est observé sur des prélèvements biopsiques, il peut s’agir d’un aspect réactionnel en 

périphérie d’une autre tumeur (sarcome, lymphome). 

 

L’hamartochondrome est par ordre de fréquence la deuxième tumeur pulmonaire bénigne de 

l’enfant (85). La lésion est issue de la sous-muqueuse bronchique et contient des dérivés 

mésenchymateux, notamment du cartilage et de la graisse (94). Ils sont le plus souvent 

périphériques, mesurent généralement de 5 à 20 mm et sont très rarement symptomatiques. 

 

Les tumeurs endobronchiques bénignes sont rares chez l’enfant (léïomyome, adénome, 

fibrome) 

 

La papillomatose juvénile des voies aériennes est induite par une infection à Human 

Papilloma virus (HPV). Les lésions siègent le plus souvent dans le larynx et sont volontiers 

récidivantes. Néanmoins, dans 3% des cas environ, les lésions peuvent s’étendre aux bronches 

(95). L’atteinte pulmonaire se traduit par des lésions nodulaires puis cavitaires évolutives. Le 
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diagnostic est généralement obtenu par endoscopie. La transformation maligne est décrite 

dans 15% des cas. 

 

Les lésions pulmonaires pseudotumorales restent beaucoup plus fréquentes chez l’enfant 

que les lésions tumorales vraies, notamment les lésions infectieuses (pneumonie ronde, 

tuberculose, staphylococcie pleuro-pulmonaire, infections fungiques, actinomycose, 

hydatidose) et malformatives (séquestration, MAKP, kyste bronchogénique). 
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