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Introduction

Les tumeurs pulmonaires primitives sont rares chez l’enfant. Les malformations et les
métastases sont plus fréquentes avec des ratios rapportés dans la littérature de 60 :5 :1. Les
tumeurs malignes représentent 0.2% des cancers pédiatriques, elles sont rapportées plus
fréquemment que les tumeurs bénignes, représentant 1 a 5% des tumeurs pulmonaires.

Le mode de présentation est souvent peu spécifique avec des symptomes a type de toux,
fievre, dyspnée, douleur thoracique et rarement hémoptysie.

Le diagnostic est difficile compte tenu du caractere rare de ces tumeurs et des nombreuses
variétés histologiques. Dans deux séries récentes rapportées (Yu en 2010 et Giusepucco en
2016), les trois tumeurs principales sont les tumeurs myofibroblastiques inflammatoires, les
tumeurs carcinoides et les pleuropneumoblastomes.

Tumeur myofibroblastique inflammatoire : TMI

Autrefois dénommée, pseudo-tumeur inflammatoire, cette tumeur a été reclassée dans les
tumeurs malignes. Environ 50% des TMI s’accompagnent de réarrangements du gene ALK.
Elle est plus fréquente chez 1’enfant et 1’adolescent que chez 1’adulte avec un adge médian
autour de 9 ans. Des cas ont été rapportés en anténatal deés le deuxieme trimestre de la
grossesse.

Le siege est ubiquitaire avec des localisations thoraciques et orbitaires classiques mais aussi
cérébrales, cervicales, cardiaques, gastro-intestinales, biliaires, hépatiques, spléniques,
pancréatiques, uro-génitales, rétropéritonéales, mésentériques, surrénaliennes.

Au niveau thoracique, ces tumeurs sont pulmonaires, mais aussi médiastinales et dans 12%
des cas endobronchiques. Elles sont le plus souvent localisées, les localisations multiples sont
rares et décrites dans 5% des cas. Elles peuvent présenter un caractere infiltrant avec
envahissement des structures adjacentes : hile, cesophage, médiastin, vaisseaux, paroi. Les
métastases sont exceptionnelles.

Le mode de révélation est variable. 40 a 60% des patients seraient asymptomatiques suivant
les séries ou présentent des signes cliniques non spécifiques de toux, fievre, dyspnée, douleur,
plus rarement hémoptysie.

En radiographie, les TMI peuvent se présenter sous la forme d’une I1ésion unique, plus ou
moins bien circonscrite, sous la forme d’une « pneumopathie », ne régressant pas sous
antibiothérapie ou sous la forme de troubles ventilatoires.

En TDM, la Iésion peut étre calcifiée, avec un réhaussement homogene ou hétérogene. Des
adénopathies et des épanchements pleuraux sont parfois décrits. Le caracteére hypervasculaire
avec un bronchogramme aérique et des calcifications est un aspect évocateur de TMI.

En IRM, les TMI sont classiquement iso ou hypointense en T1 par rapport aux muscles et
hypo a hyperintense en T2. Le caractere hypoT1 et hypo T2 traduit le caractere fibreux de la
lésion. En anténatal, le cas rapporté par Calvo-Garcia présentait un hypersignal T1 et un
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hyposignal T2 par rapport au parenchyme pulmonaire, et nous avons retrouvé cet aspect dans
notre expérience d’un cas.

Le PET scan est tres sensible mais non spécifique, il est proposé dans le suivi apres chirurgie.
Le traitement de référence est I’exérése complete avec des évolutions le plus souvent
favorables mais des cas de récidives et de métastases sont décrits.

En cas d’exéreése impossible, des alternatives médicales sont proposées : chimiothérapie,
immunothérapie, anti-ALK, ...

Pleuropneumopblastomes : PPB

Cette tumeur embryonnaire « mésenchymateuse » est la tumeur maligne la plus fréquente du
jeune enfant. L’age moyen de découverte varie en fonction du type histologique entre 8 mois
et 41 mois. Des cas de PPB de type I ont été rapportés en anténatal au troisieme trimestre (7
cas dans la cohorte internationale) avec une évolution marquée par une croissance des 1ésions.
La mutation Dicer 1 est retrouvée dans environ 25% des cas. Cette mutation autosomique
dominante a une faible pénétrance (20%). Les altérations du gene Dicer 1 sont associées a un
spectre tumoral large associant des tumeurs malignes: PPB, rhabdomyosarcomes
embryonnaires génitaux, médulloépithéliome ciliaire, pinéaloblastome, cancer papillaire de la
thyroide et des 1ésions bénignes : goitre thyroidien, néphrome kystique, tumeurs de Sertoli-
Leydig, hamartochondrome mésenchymateux.
Le diagnostic anatomo-pathologique est difficile et dans la cohorte de 350 cas de PPB,
publiée en 2015, 20% étaient mal classés. Dans cette étude, 66% des 97 patients testés (sur
350) étaient Dicer 1. La mutation Dicer 1 n’était pas corrélée au pronostic.
Trois types ou stades de I’évolution sont bien définis : type I kystique, type II kystique et
solide, type III purement solide. L’évolution d’un type 1 en type 2 ou 3 est bien documentée.
Mais certains types 1 ne sont pas évolutifs vers des formes plus malignes et sont appelés type
Ir, décrits récemment en 2008. Dans la cohorte internationale, 33% étaient des type I ou Ir,
35% des type I et 32% des types III ou II/II1. 74% étaient unilatéraux, la moitié unifocaux.
L’age médian au diagnostic variait en fonction du type :
- type I : 8mois (tous les cas avant 3 ans).
- type Il : 35 mois
- type III : 41 mois.
Le mode de révélation clinique n’est pas spécifique : fievre, toux, dyspnée.
L’aspect radiologique varie en fonction du type :
- dans le type 1, I’aspect est celui de kystes, de taille variable. Dans la cohorte
internationale, les kystes étaient dans 55% des cas de grande taille, supérieur a
Scm, dans 25%, inférieur a Scm et dans 20% des cas, la taille était inconnue. Un
pneumothorax était présent dans 30% des cas. Dans ce type, le diagnostic
différentiel se pose avec celui de MAKP ou CPAM.
- dans le type II, la 1ésion associe un contingent tissulaire et des kystes. L’existence
d’une surinfection peut entrainer un défaut d’aération des kystes.
- dans le type III, la Iésion est tissulaire, hétérogéne et peut donner un aspect
d’hémithorax opaque.
Dans les type II et III, I’existence d’un épanchement pleural était décrits dans 77% des cas au
diagnostic.
Le traitement est chirurgical pour les types I avec des taux de survie excellents (91% a 5 ans),
sauf pour les cas qui évoluent vers un type II ou III. Dans les types II et III, les taux de survie
a Sans rapportés sont de 71% et 53% respectivement. Le pronostic est corrélé au type et a la
présence de métastases, cérébrales, osseuses au moment du diagnostic, ce qui nécessite une
exploration de I’encéphale et osseuse dans le bilan d’extension.
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Tumeurs carcinoides

Ces tumeurs neuroendocrines sont dans 15% des cas pulmonaires et dans 85% des cas
endobronchiques, avec une atteinte préférentielle des bronches proximales, souches ou
lobaires.

L’age moyen de découverte des tumeurs carcinoides pulmonaires est voisin de 12 ans.

Dans moins de 5% des cas, les tumeurs carcinoides sont associées avec un NEM1 syndrome
et le consensus européen recommande de rechercher des antécédents familiaux.

Les tumeurs pulmonaires périphériques peuvent étre de découverte fortuite, les tumeurs
endobronchiques sont plus symptomatiques avec des signes cliniques peu spécifiques,
infection, dyspnée, douleur et parfois hémoptysie. Un tableau de « pseudo-asthme » est plus
évocateur de 1ésion endo-bronchique. Les syndromes paranéoplasiques sont rares.

L’aspect radiologique classique des formes endobronchiques est celui d’un trouble
ventilatoire : atélectasie ou emphyseme obstructif. En TDM, la tumeur endobronchique est
visualisée sous la forme d’une lésion nodulaire, parfois calcifiée avec un réhaussement
important apres injection de produit de contraste, traduisant son caractére hypervascularisé.
Les lésions pulmonaires sont des lésions nodulaires, bien limitées, rarement calcifiées.

Il est recommandé de réaliser une tomodensitométrie thoraco-abdominale dans le bilan
d’extension.

L’endoscopie permet le diagnostic des formes endobronchiques, le caractere hypervasculaire,
nécessite des opérateurs entrainés car il existe lors de la biopsie, un risque d’hémoptysie
sévere.

Les tumeurs carcinoides peuvent exprimer les récepteurs de la somatostatine. La scintigraphie
avec octréotide permet de visualiser les tumeurs riches en récepteurs et elle est recommandée
si elle est disponible.

Le traitement recommandé est chirurgical, elles sont le plus souvent localisées avec un faible
risque de métastases.

Carcinome muco-épidermoide

A la différence de l’adulte, ces lésions sont peu agressives avec un faible risque de
métastases.

Elles sont classiquement endobronchiques sur les bronches proximales, bronches souches ou
lobaires. Le mode présentation le plus classique est une pneumopathie récurrente dans le
méme territoire ou des troubles ventilatoires.

En imagerie, elles se présentent sous la forme d’une l€sion nodulaire centrale avec une
pneumonie obstructive ou une atélectasie d’aval. Elles sont calcifiées dans 50% des cas. La
1ésion endobronchique est moins hypervasculaire que dans les tumeurs carcinoides

Certains auteurs proposent la réalisation du (18)F-FDG PET dans 1’approche diagnostique

Le traitement est chirurgical.

Hamartomes pulmonaires

Ces tumeurs sont composées de tissu graisseux, de cartilage, de tissu conjonctif et musculaire.
La plupart des patients sont asymptomatiques et la 1ésion est de découverte fortuite.

Sur les radiographies, la 1ésion est typiquement ronde ou ovalaire avec des contours lobulés,
de siege périphérique. Les calcifications sont fréquentes dans les 1ésions de grande taille et
décrites en « pop-corn ». Le scanner permet de mieux visualiser les calcifications et le
contingent graisseux, tres évocateur du diagnostic d’hamartome. La présence de graisse est
décrite dans 50% des cas et les calcifications dans 5 a 15% des cas.
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Il est important en cas d’hamartomes multiples de rechercher la triade de Carney qui associe
hamartomes multiples, paragangliomes et GIST.

Papillomatose respiratoire récurrente : PRR

Les 1ésions se développent dans les voies respiratoires depuis le nez jusqu’aux poumons. Leur
présence dans le larynx est la plus classique. La PRR est provoquée par 2 types de
papillomavirus, les HPV6 et HPV11. L’age au diagnostic a deux types de fréquence, 2 et 11
ans.

La tomodensitométric montre des masses nodulaires des voies aériennes. L’atteinte
parenchymateuse se caractérise par des lésions nodulaires ou des kystes.

L’évolution est marquée par les récidives. Des cas de transformations malignes en carcinome
sont rapportés.

Autres tumeurs pulmonaires

Différents types de tumeurs sont décrites: rhabdomyosarcome embryonnaire,
synovialosarcome, leiomyosarcome, angiosarcome, carcinome de la ligne médiane défini par
mutation NUT/BRD4, carcinome bronchiolo-alvéolaire (mutation TP53, syndrome Li-
Fraumeni), adénocarcinome, carcinome indifférencié. L’aspect de ces tumeurs en imagerie
n’a pas de spécificité. Plusieurs études rapportent des carcinomes bronchiolo-alvéolaires qui
se développent dans des MAKP ou CPAM de type 1 avec des K-ras mutations.

En pratique,
Plusieurs modes de révélations sont possibles :

- Troubles ventilatoires, pneumopathies récurrentes dans le méme territoire devant
faire rechercher une tumeur endobrochique, dont les plus classiques sont les
tumeurs carcinoides, les carcinomes muco-épidermoides.

- Masses kystiques, devant faire évoquer en 1’absence de diagnostic anténatal, dans
un contexte de mutation familiale Dicer 1 chez un enfant de moins de 3ans, un
PPB, surtout s’il existe un contingent tissulaire.

- Masses tissulaires, penser si I’enfant a moins de 6 ans au PPB de type 3. Chez
I’enfant plus grand, si la lésion est hypervasculaire avec un bronchogramme
aérique, des calcifications, savoir évoquer une TMI

- Dans les autres situations, ’imagerie permet le bilan d’extension. Le diagnostic
formel est toujours anatomo-pathologique
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