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INTRODUCTION

De nombreuses anomalies bromehmonaires a caractére malformatif peuvent
étre rencontrées chez le nouveau-né. Elles somrgiément la conséquence d'un trouble du
développement de l'appareil respiratoire a un sthmieé de la croissance intra utérine.
L'unité respiratoire va s'en trouver fortement pdx conduisant & des tableaux de détresse
respiratoire a la naissance.

Le dépistage échographique reatt# de ces malformations est possible. Il
permet une prise en charge dont le caractere inanédia naissance conditionne certaines
fois la survie du nouveau-né. C'est dire touepldrtance d'un diagnostique échographique
anténatal précis.

L'entité nosologique échogrgplei d'une pathologie feetale se définit aprés une
démarche bien longue. L'échographiste va se trauVerigine d'une série de décisions dont
I'exécution mobilisera des réalités structurellié@ientes.

La rareté de ces pathologiesdntexte médico-légal dans lequel se déroule leur
histoire, la difficulté diagnostic et les conséquesqui en découlent tant au niveau de la mére
que du feetus, font que l'affirmation d'une tellalité au décours d'une consultation prénatale
qui se voulait banale, exige de I'échographisteinet bonne expérience et une connaissance
parfaite des malformations. Cela Iui permettra dbnner prudemment les premieres
explications a la patiente.

La malformation adénomatoidstique congénitale du poumon est une de ces
pathologies. Trés rare, son diagnostic anténatal e fait dés la seizieme semaine du
développement de I'ceuf, et I'exérése chirurgicalst patale du lobe intéressé est salvatrice
pour le nouveau né. Cela justifie une fois de pduglace de I'échographie dans le diagnostic
et le suivi anténatal des malformations fcetalesvem d'un traitement post natal de la
pathologie.

Nous présentons dans ce travaitas de malformation adénomatoide kystique
du poumon observé dans l'unité d'échographie Qiostét et Gynécologique du service de
maternité du Centre Hospitalier Général de la &orta Saint- Denis en France.

Nous définirons dans cette étles éléments de diagnostic échographique et la
démarche qui ont abouti a la prise en charge teétajue du nouveau-né.

Une discussion a partir de la revue de la littéeatua conclure notre travail



| - MALFORMATION
ADENOMATOIDE KYSTIQUE

CONGENITAL DU POUMON (MAKCP)



| - 1 - GENERALITES

|-1—-1 DEFINITION

La malformation adénoide kyséicgdu poumon ou malformation adénomatoide
kystigue (MAKP) du poumon ou malformation adéntoide kystique congénitale du
poumon (MAKCP)ou Maladie de Craig est une pathologie dysplasique du poumon,
consécutive a un arrét du développement bronchéolabrmal par atrésie bronchique,
probablement d'origine vasculaire. Il se produitcenséquence des dilatations kystiques du
parenchyme pulmonaire immature d'aval qui reste nconiquant avec l'arbre trachéo-

bronchique expliquant la survenue possible d'undipadios.

|-1-2 EPIDEMIOLOGIE

C'est une pathologie dont la fréquence est diffiailchiffrer, tous les cas n'étant
ni reconnus, ni publiés. Selon I'étude canadielanfgquence serait de I'ordre de 1/25 000 a
35 000 grossesses [19]. Elles représentent clagsignt 25% des |ésions congénitales des

poumons [9] et 71% des malformations pulmonairagrbstiquées in utero

La découverte de cette anomalie sporadique esépérg fortuite soiten anténatal au
cours de l'examen échographique systématiqudedixieme trimestre devant une masse
thoracique intra-parenchymateuse, soit, en posil,na2/3 des cas) devant une détresse

respiratoire néonatale.

|-1-3 EMBRYOGENESE: DEVELOPPEMENT DU POUMON F@ETAL

Les diverses structures pulaaes apparaissent progressivement. Le poumon
foetal se développe en quatre stades:

Stade embryonnairede la conception a la cinquieme semaine

Trois faits importants: séparation oeso-trachéhifyrcation du bourgeon initial en deux
bourgeons bronchiques et modifications en rappat & transformation des arcs aortiques.

Stade pseudo-glandulairale la cinquiéme semaine a la dix-septieme semaine.

Différenciation de I'arbre bronchique y compris lbesnchioles terminales.

Stade caniculairede la seizieme a la vingt-quatrieme semaine.
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Accroissement de la lumiere des conduits aériemajna@ssement de ['épithélium,
prolifération vasculaire intense, contact entrethéium respiratoire et capillaire, mise en
place des éléments de l'unité respiratoire (braesi canaux alvéolaires, sacs, alvéoles).
C’est en ce moment que se crée 'anomalie qui vatata une MAKCP

Stade terminat de la vingt-quatrieme semaine au terme.

Différenciation de la portion distale respirataile poumon, transformation des bronchioles
terminales, apparition des saccules respiratai@pneumocytes Il et du surfactant.

| -2 PHYSIOPATHOLOGIE MALFORMATIVE

Cette malformation survient lpablement a une phase de I'embryogenése plus
tardive que la séquestration ou les kystes broratiqges. Elle intéresse les bronchioles
terminales et les canaux alvéolaires. Il y a aletla maturation bronchiolaire par atrésie
bronchique entrainant une dysplasie du poumore preduit alors des dilatations kystiques
du parenchyme pulmonaire en aval de l'arrét demaiddn. Cette dysplasie se caractérise par

I'absence de glandes a mucus et de cartilage &alpandance de tissu €élastique.
| -3 ANATOMIE PATHOLOGIQUE

Macroscopiguement

= Augmentation du volume du poids et de la tallidobe intéressé

= Bronche lobaire normale

* A la coupe; cavités intraparenchymateuses niedtiple taille variable pouvant
atteindre plusieurs centimétres de diamétres etmugmguant entre elles ayant un
contenu liquidien aérique ou mixte. La masse esguée par des vaisseaux

pulmonaires. Il n'y a pas d'irrigation systémique.

Microscopiquement

Ce sont les critéres histologiqueskigittken :

La MAKP est une malformation hamartomateuse, desitiitéres anatomo-pathologiques
ont été définis par Kwittken et Reiner, en 1962&&par Stocker) [35] :
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% aspect adénomatoide des structures respirattémsinales formant des kystes
communicants de taille variable et recouverts épithélium cubique et cilié pseudo

stratifié,

%+ aspect polypoide de la muqueuse avec augmenfatafe du tissu élastique dans la

paroi du kyste, sous I'épithélium bronchique,
+» absence de cartilage,

¢ cellules muqueuses regroupées sur des portiolaspdeoi des kystes ou sous forme de

glandes a proximité de structures pseudo-alvéslaire
% absence d'inflammation.

Stocker a proposé une classificatioanatomo-pathologique basée sur des criteres

macroscopiques [35]. Il distingue 3 types :
» Type | : macrokystique : présence d'un ou plusiéystes a paroi fine,
* Type Il : présence de nombreux kystes de moirs aentimetre de diametre,
* Type Il : microkystique.

La MAKP est une malformation segmentaire pouvariécéér 1 ou plusieurs segments
pulmonaires, mais le plus souvent elle est unilebiil]. Elle est classiquement plus souvent
située a gauche, dans le lobe inférieur. Elle astment bilatérale. Elle communique avec

I'arbre bronchique. Sa vascularisation est d'ogigimlmonaire.

Aspects échographigues

Il n'est pas toujours facile ddassifier par échographieles lésions d'une MAKCP selon la
classification de StockeAdzick a donc proposé une classification échographiqudeerx

catégories [1] :

» macrokystique (avec un ou plusieurs kystes tloiameéetre est supérieur ou égal a 5
mm, doncvisibles en échographie Ces Iésions représentent 59 % des MAKCP [2].

Regroupe les types | et Il de Stocker

* microkystique (avec des kystes de diametre igfiéra 5 mm, donnant un aspect
hyperéchogéne a la Iésion), dans 41 % des caR¢gfoupe le type llI
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Distribution au niveau des poumons

= Atteinte des deux poumons, signalée dans moimkxdeour cent des cas

= Atteinte d’'un poumon plus fréquent; les lobesgks souvent intéressés sont les lobes

supérieurs et inférieurs.

| -4 DIAGNOSTIC ECHOGRAPHIQUE ANTENATAL

Signes échographigues

C'est souvent au décours d'uéehographie morphologique a la 22eme semaine
d'aménorrhée gue I'hypothése diagnostic est p@&dte hypothése diagnostic peut étre posée

plus précocement dés la°*T8semaine d’'aménorrhée. Les signes d'appel sortblest
» masse thoracique intra-parenchymateuse
= déviation médiastinales
» hydramnios aigu

L'échographiste s’attachera alors a mettre en gegldes masses intra-thoraciques [19] :

masses homogeénes, hypoéchogénes, de taille leaffiabmes microkystiques),

= Ou des masses hétérogenes, associant une cartgpbgperéchogene dans laquelle

existent des zones anéchogenes, arrondies, aedgbde nombre variables (forme

macrokystique).




Le doppler couleur ne retrouve pas de flux a l'intérieur de ces leydiene retrouve

pas non plus de vascularisation aberrante proveh@utement de l'aorte.

A ces signes directs peuvent s'associer :

* un refoulement du médiastin avec déviatiolnirevane compression du coeur,
* une éversion du diaphragme et des signesrdplmations :

- anasarque

- hydramnios

- hypoplasie du poumon sain.

La croissance fcetale est habituellement normale [19

Malformations associées

Apres le diagnostic positif de MAKCP, I'échographgattachera a rechercher des
malformationsassociées. Leur fréquence est differemment agg@éelon les séries : aucune
pour les séries francaises de Dommergues [9], 1dr Thorpe-Beeston [2]. Les

malformationsassociées peuvent étre :

- rénales (agénésie rénale baddédysplasie multikystique),

- cardiaques (tronc artériel commetraiogie de Fallot, CIV),

- digestives (atrésie duodénale, j@@nimperforation anale, omphalocele),
- thoraciques (hernie diaphragmatigéguestration pulmonaire),

- faciales (fente).

- Des anomalies chromosomiques a8ssc une MAKCP ont été rapportées (trisomie

18, trisomie 21), mais il s'agirait d'une assoocrafortuite [ 39].

Diagnostic échographique différentiel

Devant cette masse intra-thoracique kystique die cétviation médiastinale on évoquera :
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< Une hernie diaphragmatique essentiellement, qui se caractérise par l'absdece
visualisation de la coupole diaphragmatique aveaalisation directe des structures
digestives ascensionnées a travers le défect digptatique. L'aspect "déshabité" de
I'abdomen, la non-visualisation de l'estomac ewnasin abdominale, retrouvé au
contact du bord postérolatéral gauche du cceur duefoie et I'étude doppler en
codage couleur de la vascularisation hépato-pgatésique apporte une aide

précieuse pour le diagnostic.
& les autres diagnosticgjue l'on peut discuter seront:
» Une séquestration pulmonaire
= Un tératome péricardique
= Un kyste bronchogénique

» Une collection pleurale et péricardique.

| -5 DIAGNOSTIC POSTNATAL

La forme postnatale de la maadiénomatoide kystigue du poumon représente
les deux tiers des cas dont un tiers entre letdi& de vie et un tiers entre 1 et 14 ans avec

guelques cas signalés chez l'adulte. Elle peutireldux aspects:

I Tantét il s'agit d'une opacité d'allure pneumari@ topographie lobaire découverte
fortuitement ou a l'occasion d'une surinfectiotie a I'aspect d'un infiltrat alvéolaire
mal défini chronique, variable en taille, qui nespiirait jamais complétement,
récidivant, résistant au traitement médical. La&spnce éventuelle d'une ou de

plusieurs images kystiques hydro-aériques évoqdamostic.

B Tantot le tableau est celui d'une collection pAéau
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La tomodensimétrie montre, chez le nouveau-né omola&risson non infecté, des masses

kystiques multiloculaires a paroi fines.

La bronchographie aide a la définition de la toppbie segmentaire, de I'étendue des lésions,

du degré de compression du segment adjacent.

| —6 EVOLUTION

Les difféerentes formes évolutives sont les suivante
L’anasarque

L'anasarque représente la cimatjbn évolutive majeure de la MAKCP in utero.
Echographiquement, I'anasarque se traduit par @psésnent du revétement cutané, une
ascite et des épanchements pleural et péricardiflie. s'explique par les altérations
hémodynamiques liées par l'obstacle au retour ugiret par la compression cardiaque
gu'induit le volume de la tumeur [2, 14]. Sa frégeeeest variable selon les séries : de 7 a 8 %
[10, 16], a environ 1/3 des cas [2, 6, 14, 20]. gfésence d'une anasarque, ou apres sa
résolution, il faudra examiner soigneusement leezan du faetus pour rechercher des lésions

de leucomalacie provoquées par les troubles hénamaigues.
L’hydramnios

Les anomalies de la quantité de liqguide amniotgpr souvent associées a la MAKCP : dans
10 a 30 % des cas [2], sans qu'il soit possibleadeir s'il s'agit d'hydramnios se traduisant
par des signes cliniques ou d'hydramnios échoggaphiC'est I'un des principaux signes
d'appel. L'hydramnios est en rapport avec une ditiin de la déglutition foetale par

compression cesophagienne et avec une augmentagrsétrétions pulmonaires par la
MAKCP [1, 11, 16, 18]. L'hydramnios majeur peut goomettre la poursuite de la grossesse
par le risque d'accouchement prématuré et justifie intervention thérapeutique. En

revanche, le simple excés de liquide n'est pas@ameit de mauvais pronostic [15].
L’hypoplasie pulmonaire
L'hypoplasie pulmonaire du poumon sain en rappeecda compression par la MAKCP

et/ou un épanchement pleural est difficile a diaggaer [2]. Elle sera suspectée lorsqu'il
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existe un effet de masse important ou un épanchepiearal, méme si la compression

n'entraine pas nécessairement une hypoplasie pairadh5].

La disparition ou régression

Plusieurs cas de régression totale de la MAKCP @t rapportés. Cette éventualité
n'‘excéderait pas plus de 6 a 11 % des cas [t plas fréquent de noter une régression de la
taille de la lésion, soit absolue (par passageiqgluide contenu dans la lésion vers l'arbre
bronchique, par insuffisance de vascularisation)t eelative, la lésion croissant moins
rapidement que le foetus [2, 6, 10, 18, ]. L'évolutprénatale de la MAKCP est en fait

difficile a prévoir : elle peut étre stable, augresrou diminuer de volume.

B Le syndrome miroir chez la mére [2]

Des cas de prééclampsie ont été décrits chez dessrde foetus porteurs de MAKCP, a

l'instar de ce qui a été décrit dans des cas dtée sacro-coccygien [11].

| -7 CONDUITE A TENIR

Prénatale

Lorsqu'un diagnostic de MAKCP est évoqueé, il esieséaire d'effectuer un bilan
morphologique soigneux afin de confirmer le diagiopset d'éliminer les diagnostics
différentiels, de rechercher des malformations @éss, et d'évaluer le retentissement de la
malformation sur le feetus. Le bilan morphologique préciser la localisation de la Iésion,
son type, sa taille, éventuellement la taille dgstds. Il recherche une déviation ou une
compression meédiastinale, une éversion du diapleagrh des signes discrets de
décompensation fcetale. Un caryotype est réalis@ribeipe : quelques cas d'anomalies
chromosomiques associés de facon fortuite ont égitd (T21, T18) [11]. Apres le
diagnostic, en l'absence d'anasarque, il est adarsslés cas nécessaire avant de prendre une
décision de se laisser une période d'observatioartaines Iésions régressant
spectaculairement [10]. Les indications thérapewtsqprénatales sont peut fréquentes [15].
Elles concernent les foetus porteurs d'une |ésiorrakgstique avec un kyste prédominant,
ceux en anasarque et les hydramnios majeurs. Ladbheentése simple peut étre une
manceuvre de temporisation. Le liquide se réaccumapalement [2]. Le shunt thoraco-
amniotique peut étre proposé dans les formes avé&gste prédominant, lorsque le pronostic

vital du feetus est mis en jeu [4, 6]. La mortatiédte cependant élevée, malgré la réduction
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du volume tumoral, en particulier a cause de Iaipamce de petits kystes non vidangés par
le drain. L'équipe américaine d’Adzick et Harrisaneffectué plusieurs interventions de
chirurgie foetale in utero chez des foetus portearsédions microkystiqgues, en anasarque,
avec 8 succes sur 13 cas, la difficulté tenantar@le de I'accouchement prématuré [2].
L'amniocentése de décompression est indiquée ed'ltgdramnios majeur symptomatique
cliniguement [6]. Une interruption médicale de laspesse peut étre proposée en cas de
malformation associée et/ou d'hydropisie sans piigsi de drainage, bien que des
observations de résolution spontanées d'une an@saignt pu étre observées [9]. La
surveillance ultérieure se fera par des échograptdigulieres, toutes les 2 a 4 semaines [6,
10], en fonction de la taille de la MAKCP, de somlétion et de son retentissement sur le
foetus. Il n'y a pas d'indication a extraire prém&anent le feetus, sauf en cas d'apparition de
signes de décompensation en l'absence de possididrainage. La naissance doit se faire

dans une maternité dotée d'un service de réanimadonatale.
Post natale

L'intervention chirurgicale rdp s'impose lorsque le nouveau-né présente une
détresse respiratoire (segmentectomie, lobectof@ig). Dans les autres cas, un bilan
morphologique post-natal est réalisé : radiograplienonaire, scanner thoracique. La lésion
peut ne pas étre vue sur une radiographie stafidat®]. Il y a peu de chances que la lésion
régresse apres la naissance [21]. Si le scanneacioe ne retrouve pas de lésion, I'enfant
sera surveillé cliniguement. Lorsque le scanneowuee une lésion, l'attitude est plus discutée
[10, 16, 18, 20]. Certaines eéquipes préconiserérése de la Iésion, méme en l'absence de
symptomatologie, avant que ne surviennent les doatmns a type d'infection, voire de
cancérisation. Cette attitude permet d'intervenir des enfants en bonne santé, dans de
bonnes conditions, mais elle amene a opérer destsrdont la MAKCP ne se serait peut-étre
jamais manifestée. L'autre avantage est de powygdrer des enfants avant I'age de 2 ans,
chez lesquels le poumon sain pourra encore se appal pour compenser la perte de
substance. D'autres équipes n'‘opérent que destemfigant déja présenté des complications
[2]. L'intervention peut étre rendue plus difficilear des remaniements locaux liés a

I'inflammation.

Les ponctions ou les drainages sont proposés quariste des kystes volumineux de type |

et s'il existe une anasarque avec un terme inféai&b semaines.
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La résection chirurgicale in utero a pu étre ergéeadans les types Il précoces et

compliquées dans certains centres.

En post-natal I'exérese chirurgicale du lobe s'sepgouvent en urgence devant un tableau de

détresse respiratoire.

| - 8 PRONOSTIC

Foetal et néonatal

Le pronostic fcetal et a long terme est bon, ersé¢abe d'anasarque [2, 6, 16] : le taux de
survie est voisin de 100 % chez ces foetus. L'impgion médicale de la grossesse reste le
principal facteur de mortalité chez les faetus poga'une MAKP [10]. L'hydramnios majeur
expose a l'accouchement prématuré avec ses progmegguences, en l'absence de prise en
charge obstétricale adéquate. La survenue d'ursauayuee est le principal facteur pronostique
de la MAKCP. La mortalité est alors trés importanpgeés de 100 % des cas en l'absence de
traitement [2]. Dommergues rapporte dans sa sérieas de régression spontanée d'une
MAKCP de type Il permettant la résolution de I'samue [6]. La prise en charge
thérapeutique permet de diminuer quelque peu ldafitérdans ces cas : 15 a 25 % de survie
[2, 6]. L'Age gestationnel au diagnostic, la taititiale de la lIésion et des kystes, le type de
MAKCP, l'uni- ou la bilatéralité des Iésions, lavaddion médiastinale n'influencent pas le
pronostic [3, 8, 12, 17].

A long terme

Le pronostic a long terme des MAKCP est bon [8]ré&spintervention, ces enfants pourront
mener une vie normale, sans restriction en pamicudans leurs activités sportives. En

I'absence d'intervention, I'évolution peut étre illé®de complications.
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Il - OBSERVATION : NOTRE CAS
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I -1 CARACTERISTIQUES DE LA PATIENTE

MADAME B.K :

- 36ans

Mariée, d'origine Nord africaine, sans professio

Taille : 1m, 48 Poids avant la grossessekd4

Pas de cigarettes ni d'alcool
ANTECEDENTS

ANTECEDENTS FAMILIAUX

Pas de maladie familiale connue

Gémellité : non

Diabete, hypertension artérielle, obésité : non

Malformation dans la famille du coté de la médeel'enfant: chez une cousine (type de

malformation non déterminée)

ANTECEDENTS MEDICAUX ET CHIRURGICAUX

- Groupe Sanguin Rhésus : O rhésus positif, sggisittnines irrégulieres
- Allergie connue : aspirine
- Jamais transfusée
- Antécédents immunologiques :
rubéole : positive

toxoplasmose : ndgat  syphilis : négative

- Amygdalectomie et cure de hernie ombilicale
ANTECEDENTS GYNECOLOGIQUES

Age aux premieres régles : 12,5 ans

Contraception : Diane 35 pendant 3 ans et arrgtin 2000

Pas de notion de stérilités

Pas d'intervention et autres antécédents gyngicples
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ANTECEDENTS OBSTETRICAUX

Primigeste,

Date certaine des dernieres regles : 05/ D00 2

Cycles : irréguliers, spanioménorrhée

Début estimé de la grossesse sefhdchographie : 01 /11 / 2000

Date prévue de I'accouchement : 01 / 08 / 2001

I —2 HISTOIRE DE LA GROSSESSE

La grossesse de Madame B.Kugéle £ novembre 2000. Elle suit ses
consultations dans un centre de P.M.l. de villecauge sage-femme qui travaille en réseau
avec la maternité de I'hopital Delafontaine. Ellst edressée ensuite par un médecin
échographiste de ville le 20 mars 2001 a l'uné€hibgraphie obstétricale de la maternité de
I'népital Delafontaine, a 22 semaines +2 jours diaonrhée pour la confirmation d'une
suspicion de «ultiples formations kystiques centimétriques pour la plupart d&émi
champ pulmonaire droit » de découverte échographique. Un rendez-vous ésteprla
premiére échographie deéférent est faite a I'hdpital de Lafontaine le 28 mars 2@023
semaines d'aménorrhée. On découvdes formations multi kystiques intra
parenchymateuses pulmonaires gauchesvoquant une maladie adénomatoide kystique du
poumon. La patiente poursuit alors ses consultatigniénatales au centre de P.M.l. de la
maternité de I'hopital Delafontaine a partir dual@il 2001. Une amniocentese est faite a 24
semaines d'ameénorrhée avec comme indication "neadatinomatoide du poumon®. Elle fera
deux consultations prénatales a I'hdpital delafoataet sera ensuite adressée a I'hdpital
Robert Debré ou elle accouchera. La prise en charigergicale de son enfant se fera dans le

méme hopital.
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I -3 DIAGNOSTIC ECHOGRAPHIQUE ANTENATAL

Il a été confirmé dans l'unité d'échographie obstde de la maternité du Centre Hospitalier

de LaFontaine a Saint-Denis.

A - Premiere échographie obstétricalélopital de Stains, le 29/12/2000

Indication:

Détermination du terme.

Date des dernieres regles: 05/10/00 ce qui cornespaun terme théorique de 12semaines et
Oljour d'aménorrhée.

Résultats

Utérus gravide, contenant dans sa portion fundigqusac ovulaire régulier, mesurant 38 mm

de diamétre moyen.
Il est entouré d'un trophoblaste homogene.
Vésicule ombilicale: 8mm

Embryon uniqgue mesurant 35,2 mm, Activité cardiagette, réguliere, a 149 battements par

minute.
Les ovaires droit et gauche sont vus, sans paatitéll
Conclusion:

Grossesse intra utérine normale, dont les menswa8 correspondent a 9 semaines et 6

jours d'aménorrhée.
Aspect habituel du sac ovulaire et de I'embryon

L'échographie de morphologie précoce ne sembleapag été réalisée a 12 semaines

d'aménorrhée (on n'a pas connaissance d'imagedesps a ce terme)

B - Deuxieme échographie obstétricalélopital de Stains le 17/03/01

Indication
Bilan morphologique a 21semaines et deux jourséhamhée

Résultats
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Grossesse mono feetale en position transverse) thtate et dos en arriere.

Placenta normalement inséré, postérieur, a dis@dmoel et d'écho structure normale.
Liquide amniotique en quantité normale pour le grm

Cordon: comprend trois vaisseaux.

Col: long et normalement fermé.

Vitalité foetale: présence de nombreux mouvemenisate rythme cardiaque foetal est

régulier, enregistré a 127 battements par minut@@ate tridimensionnel.
»Mensurations foetales:

» Diametre bi pariétal: 51mm

= Diametre inter orbitaire: 25m

= Diametre abdominal transverse: 53mm
= Périmetre abdominal: 170mm

» Longueur fémorale: 37mm

» Longueur d'un pied: 37mm

= Os propre du nez: 7mm (normal)

» Sur le plan morphologique :

= | es structures cérébrales suivantes sont vigesiscontours osseux, échos

médians, thalami, cervelet, ventricules latérawsté&spiques non dilatés.

» Massif facial: nez, lévre supérieure vus normdtpaisseur des téguments de la

nugue normale.
= Le rachis est suivi sur toute sa longueur, noemaht recouvert.

= Thorax: Présence au niveau de I'némi champ pulmonaire droitde

multiples imageskystigues centimétrigues au nombre de 4 dont cexines

sont confluentes Cet aspect peut étre évocateur de malformationylstique

adénomatoide. Toutefois on ne peut éliminer une heie diaphragmatique

bien que le diaphragme soit bien suivi.

= Le coeur comporte 4 cavités, sa pointe est normaleonentée vers la gauche.
= Le diaphragme est continu.

= Abdomen: visualisation des deux ombres rénaled'ed®mmac, de la vésicule
biliaire et de la veine ombilicale.

= \/essie: visible sans anomalie.
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* Les 4 membres comportent 3 segments.

Conclusion
Grossesse mono fcetale de 21 semaines et 1 jour@i@amhée en évolution normale.

Multiples formations kystiques centimétriques polar plupart de I'hémi champ pulmonaire
droit, a préciser

Troisieme échographie obstétricale: Saint-Denis2@/03/01 a 23 semaines

Indication
Contréle morphologique.

Formations multi kystiques de I'hémi champ pulmomdroit a I'écho de 21semaines et demi

d'aménorrhée.
Résultats
» Position foetale: Céphalique, rachis antérieur lgauc
» Mouvements actifs: +
» Activités cardiaques: +
» Biométrie foetale
= Bipariétal: 54 mm inférieur ou égal au*BBpercentile

= Périmeétre cranien: 198 mm supérieur ati"2percentile

Diamétre abdominal transverse: 55,8 mm égal §0°p&rcentile

= Circonférence abdominale: 182 mm égal ati'¥Bercentile

Fémur: 39,3 mm inférieurs ou égal ai™spercentile.

Pied: 41,5 mm égal a 23 semaines d'aménorrhée.
» Morphologie Fcetale

= Structures céphaliques.es structures céphaliques suivantes sont vuesaest

particularité; les contours créniens, les ventdsulatéraux, le corps calleux, les
pédoncules latéraux, le thalamus, le septum lucidiencervelet mesure 22 mm sur

10,6mm, correspondant a 22semaine d'aménorrhée.

25



= Face les cavités orbitaires, le nez et la bouche sast L'os propre du nez mesure 8,8
mm. L'épaisseur de la nuque est de 4,2mm en coapsversale et 2,5mm en coupe

longitudinale.

= Structures cervicaletes régions postérieure et antérieure du ramgmgcal sont vues

= Thorax, Cceur et Vaisseaubes structures suivantes sont bien visualisées:quatre

cavités du cceur, le septum inter ventriculairesdptum inter auriculaire, le for amen
ovale, la valve mitrale, la valve tricuspide, lgpdé et croisement des gros vaisseaux,
la crosse de l'aorte, la veine cave infériellreexiste de nombreuses formations

multi kystiques du parenchyme pulmonaire gauche.

Abdomen les structures suivantes sont visualisées: lapales diaphragmatiques sont
normales et entierement suivis. Le foie, la vésichiliaire, la veine ombilicale,
I'estomac sont en place. Les reins droit et gauthe/essie sont vus. La paroi
abdominale est entierement suivie.
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Le squelettele rachis dorso-lombo-sacré est entierement siévi niveau des deux
membres supérieurs sont bien visualisés, les beasavant-bras, les mains et les
doigts (non dépliées). Au niveau des deux memimfésiéurs sont bien visualisés les

cuisses, les jambes, les pieds, les orteils.

Les Annexesle placenta est en situation postérieure, nonmeihe inséré de structure
homogeéne et d'épaisseur normale. Le cordon aveiseauxll y a un léger exces

de liqguide amniotique.

»Le doppler aux artéres ombilicales donne un indieeésistance normal pour le terme (RI:
0,71)

Conclusion
Bonne vitalité foetale.

Croissance satisfaisante avec age eéchographique respondant a 23 semaines
d’aménorrhée

Doppler ombilical normal
Formation multi kystiques intra parenchymateuseslponaires gauches..

Léger exces de liquide amniotique.
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Diagnostic évoqué: maladie adénomatoide kystiquepdwmon

Conduite pratique:

- Contrble échographique prévu vers 24 semair@séatiorrhée pour suivre I'évolution de
la maladie.

- Caryotype prévu

- Staff a I'hépital Robert Debré demandé avecsodiation de la patiente auprés d'un
cardiopédiatre.

27



BELKHADRA Karina
:i2001-63-18-0005

7.52.0 .

BELKHADRA Karina
ID:7BRi-03-78-0005 |
L

i
"
=

BSESZANE:
Ba-Tu.puis

5 58

BSERIZINE:
- Mol

On remarque des images hypoéchogenes, centiméggarrondies localisées\dans le parenchyme
pulmonaire : on compte 5|sur la coupe frontale dpsumons et 6 sur les coupes sagittales
L’épaisseur de la nuque estinormale

28



q
» =B

B-Ju.zule B
8

t B

a=

~
in

-
AmddaG8D

SSEECZARE
msgecans

B
R

(o5 A

BELKHADRA Karima eyl 03,01
1:2081-03-26-005 | - &

q
. ai

B -Jo.suis
SCESC3IBE]
ISEICRARES
R~ Ju.cuis

]
1]
L]
PSE
R
L]
ALR
m
]

BELKHADRA Karima
nﬂlkﬂggﬂll

Figdre 2 : Doppler ombilical normal

L'indice de résistance est de 0,71. On peut femangau doppler cardiaque le tra
I'aorte descendante presque paralléle au raghis.départ et croisement des gros vaisse

est plutét deviné
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Quatrieme échographie obstétricale: Saint-deniD&/04/01 a 24 semaines
Indication:

» Formation multi kystiques pulmonaires
Résultats
» 24 semaines et 1 jour d'aménorrhée.
» Position foetale: téte dans la corne droite derlist@achis antérieur a droite.
» Mouvements actifs: +
» activité cardiaque: +

Biométrie foetale

» Diameétre bi pariétal: 56 mm correspondent aéLTZSercentile
> Périmétre cranien: 215 mm inférieurs ai™@ercentile

» Diameétre abdominal transverse: 63 mm supérieu&()%i’t‘fpercentile
> Longueur du fémur: 43 mm supérieurs af™percentile

» Longueur du pied: 41 mm inférieurs alf’?fbercentile

> Surface du coeur: 72 nim

> Surface thoracique: 188 mim

» Rapport cardio-thoracique: 72/188 = 0,38 (normal)

»_ Diametre transversal du cceur: 19 mm

» Diametre thoracique: 57 mm

» Rapport cardio-thoracique: 19/57 = 0,33 (normal)

» Rapport cardio-thoracique normal.
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Morphologie foetale

> Structures céphaliqueles structures suivantes sont visualisées: lagoos craniens,

>

les ventricules latéraux, les pédoncules cérébrauthalamus, le septum lucidum, le
corps calleux. Le cervelet mesure 24 mm sur 11 mmut correspond a 23 semaines

d'aménorrhée.

Face les structures suivantes sont visualisées: le$ésaorbitaires, le nez, la bouche.

La déglutition est vue.

Structures cervicaleges structures suivantes sont visualisées: lasnge@ntérieure et

postérieure du rachis cervical.

Thorax, cceur, vaissedue cceur est refoulé a droitelLes structures suivantes sont

visualisées: les quatre cavités, le septum intetricellaire, le septum inter auriculaire.
Le for amen ovale et la valve de Vieussens ne pastvus. Il y a un risque de
déviation aortique. La crosse de l'aorte n'estvo@s L'aorte descendante et la veine
cave inférieure sont visualisées. Le rythme de lesterégulier. Au niveau du
poumon gauche il existe des micros kystes de tagllgariées au nombre de trois ou

quatre de diamétre inférieur a 20 mm.Le poumon gauche refoule le cceur a droite.

Abdomen les structures suivantes sont visualisées: lapales diaphragmatiques qui

sont entierement suivies, le foie, la vésiculeabdi, la veine ombilicale et I'estomac.
Le rein gauche et droit, la vessie sont visualitésparoi abdominale est visualisée

dans tout son parcours.

Les organes génitaux extern¥X

» Squelettele rachis dors-lombo-sacré est entierement vunikeau des deux membres

supérieurs les bras, avant-bras, mains, doigtsé$épbnt vus. Au niveau des deux

membres inférieurs les cuisses, jambes, piedsvsisnt
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» Annexes le placenta est postérieur a distance du col tdectare homogéne et
d'épaisseur normale. Le cordon a trois vaisseaaxuete insertion vélamenteusley
a un exces de liquide amniotique avec comme grandéerne 85 mm Le doppler

aux arteres ombilicales asbrmal avec un indice de résistance égal a 0,73.
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Conclusion

Maladie adénomatoide kystique du poumon gauche, akgstes au nombre de trois ou
quatre de tailles variées avec un diametre inféri€u20 mm, hyperéchogenes.

Le poumon gauche refoule le coeur a droite.

Absence d'anasarque a part un léger exces de liguagnniotique et un diamétre abdomino-
tansverse important;

Conduite pratique

Amniocentése programmeée le 10 avril 2001
Demande d'échographie cardiaque au Dr Feremontgpquécier 'hnémodynamique.

AMNIOCENTESE

Elle est faite le 10 avril 2001 par ponction traislominale de 20 millilitres de liquide

amniotique. Les résultats obtenus sont les suivants
» Caryotype prénatal: cytogénétique conventionnelle
» Nombre de cellules examinées: 13
» Formule chromosomique: 46, XX
» Type de bande: RHG
Conclusion:

Caryotype féminin sans anomalie décelée sur lesubet examinées.
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ECHOGRAPHIE CARDIAQUE

Elle est faite le 20 avril 2001 dans I'Unité d'BEopltions Cardiologiques, Institut de

Puériculture de Paris.
En échocardiographie bidimensionnelle:

On identifie un septum inter ventriculaire sépardetix ventricules équilibrés qui ont une
fonction systolique satisfaisante. Les deux anneauwiculo-ventriculaires sont bien posés et
les valves ont une ouverture diastoligue normales deux vaisseaux de la base sont
identifiés. La concordance ventriculo-artériellé Bermale. La continuité mitro-aortique est
normale. Il n'y a pas de décalage septo-aortigee.dnneaux sigmoidiens sont normaux. Les
valves aortiques s'appliguent aux parois de l'abtéetere pulmonaire n'est pas hypoplasique.
Les deux oreillettes ont des dimensions équilibreagonction de la valve de Vieussens est
normale. Crosse aortigue normale. Le septum prin@sinintact. Le rythme de base est
sinusal. La fréquence cardiaque est 145 battemgartsminute. Absence d'épanchement

péricardique. Refoulement modéré du coeur sans essipn.
En échocardiographie-doppler (pulsé et couleur):

Le flux transcupidien est normal avec inversionnmale des pics de vélocité. Les flux
aortiqgues et pulmonaires sont normaux. Pas deatestr du canal artériel, ni du for amen

ovale. Flux VP vers OP, ductus venosus normal.
Conclusion:

Absence d'anomalie de l'architecture ou de la foimet du coeur foetal
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Cinguiéme échographie obstétricale: le 30/04/017Asemaines d'aménorrhées

Indication:
» Maladie adénomatoide du poumon gauche
Résultats
» 27 semaines d'aménorrhée et 6 jours
» Position foetale: siege décomplété oblique; tatesda corne droite
» Mouvements actifs: +
» Activité cardiaque: +
Biométrie feetale
» Diametre bi pariétal: 71 mm correspondant aéLTe/ﬁercentiIe
> Périmétre cranien : 259 mm correspondant supéaie66™ percentile
» Diamétre abdominal transverse: 76 mm correspdrsig@rieur au @@epercentile
> Périmétre abdominal: 246 mm correspondant infére 75™ percentile
» Longueur du pied : 52,5mm correspondant af“ﬂ"';'marcentile.
» Périmétre Cceur / Périmétre thorax: 91 / 2182 (ndrmal)
» Périmeétre droit / Périmeétre thorax : 94 / 218430
> Volume poumon droit : 2,5cth
Morphologie fcetale

» Structures céphaliquesles structures suivantes sont vues: le conto@nien, les

ventricules latéraux, les pédoncules cérébrauxhdéamus, le septum lucidum. Le

cervelet mesure 31mm sur 16mm.
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> Face les cavités orbitaires, le nez et la bouche bt vus

» Structures cervicalesont vus, le rachis, la région antérieure eétaan postérieure.

> Thorax, coeur et vaisseau¥es structures suivantes sont visualisées; leavités, le

septum inter ventriculaire, le septum inter auag, le for amen ovale et la valvule
de Vieussens, la valve mitrale, la valve tricuspigedépart des gros vaisseaux, la
crosse de l'aorte, I'aorte descendante, la veine icéérieure. Le rythme de base est

normal.
» Le poumon gauche est gros avec des kystes de tadliférente allant jusqu'a 3mm.

» Abdomen sont bien visualisés les structures suivantasgdeipoles diaphragmatiques,
le foie, la vésicule biliaire, I'estomac, le reiroid et le rein gauche, la vessie. La paroi

abdominale est vue dans tout son périmetre.
» Organes génitaux: XX

» Squelette le rachis dorso-lombo-sacré est visualisé. Aueaiv des 2 membres
supérieurs les bras, les avant-bras et les mains ldens vus. Au niveau des 2

membres inférieurs les cuisses, les jambes eidés pont biens vus.

» Annexes le placenta est en situation postérieure, nonmeie inséré de gradel et de
d'épaisseur normale. Le cordon a une insertiommadéeuse au niveau du fond utérin

avec trois vaisseaux. Il existe un exces franégiede amniotique;
» Le doppler aux arteres ombilicales est normat aweindice de résistance de 0,65.
Conclusion:
Beau fcetus pour le terme.
Poumon gauche adénomatoide type |I.

Exces franc de liqguide amniotique.
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Caryotype normal : 46 XX
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-4 NOTRE CONDUITE PRATIQUE

La patiente est adressée parmeédecin échographiste de ville a l'unité
d'échographie obstétricale de I'hdpital de Lafor@giour suspicion de maladie adénomatoide

du poumon droit.

AU CENTRE HOSPITALIER DE LAFONTAINE

Le diagnostic échographigeemiladie adénomatoide du poumon gauche type
| est retenu avec liquide amniotique abondant. Aeamalformation fcetale n'a été retrouvée
aux différents examens échographiques. Les résuléatamniocentese donnent un caryotype
féminin  sans anomalie  décelable. L'échocardiogephibidimensionnelle et
I'échocardiographie doppler faites a I'Unité d'Bxations Cardiologiques de l'Institut de
Puériculture de Paris sont normaux (absence d'did®l'architecture ou de la fonction du
coeur foetal a ce terme). La patiente poursuit @esultations prénatales a la PMI de I'hopital
de Lafontaine. Le staff pédiatrique et obstétraml'hdpital de Lafontaine référe la patiente a

I'népital Robert Debré.

A L'HOPITAL ROBERT DEBRE

La patiente poursuit ses ctiaons prénatales dans le service de maternité de
I'n6pital Robert Debré. Elle y accouchera par désae a 40 semaines et 2 jours
d'aménorrhée d'une fille pesant 2730gr, PH : 7&ar 9/10. L'indication estcésarienne

avant tout début de travail pour siége et bassin téci.

Le nouveau-né est opéré 48sjplus tard dans le service de chirurgie viscérale
du méme hdpital. L'indication posée est celui dspthsie adénomatoide du lobe inférieur
gauche: lobectomie inférieure gauche. A l'ouvertdeda plévre on constate une volumineuse

dysplasie adénomatoide du lobe inférieur gauche awe petite lame de parenchyme sain.
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Une lobectomie inférieure est faite. L’histologieonfirmera le diagnostic. Dans la

classification de Stocker, il s’agit d’un type |

En post opéré précoce et &imte bébé se porte trés bien. La patiente revéend
plus tard pour présenter son enfant et exprimeresannaissance a l'unité d'échographie

obstétricale de I'h6pital de Lafontaine.
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Ill - REVUE DE LA LITTERATURE

ET DISCUSSION
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-1 LA MAKCP, DIAGNOSTIC ANTENATAL :

PLACE DE L'ECHOGRAPHIE

Le développement depuis 30dmtechniques permettant une prise en charge de
plus en plus performante du foetus a fait émergegrpssivement le concept de médecine
foetale. En matiére de diagnostic, les progréssésalont été possible grace a I'utilisation du
monitorage cardiaque, de I'échographie — dopples, tdchniques de prélevement ovulaire et
de l'analyse de la biologie foetale [6]. La démaréohographique dans le dépistage des
malformations repose sur 'identification d’anonealidu foetus et de ses annexes. Il existe un
large spectre du normal au pathologique. Le chewers le diagnostic a pratiquement
toujours la méme direction a savoir recherche nmggiques, biométriques et
fonctionnelles. Cette recherche est fructueuseessit dans 60 a 75% [ 19]. La MAKCP
représente 21% des malformations foetales et 7le$onthliformations pulmonaires [19].
Plusieurs études ont déja éteé faites sur le MAK#X différences importantes existent entre
les résultats de ces études. lls portent notammantl’age gestationnel de la découverte de
la pathologie, les circonstances de découvertesteliaion entre le sexe foetal et la
malformation, le type dans la classification éclapiique et histologique, la localisation
pulmonaire uni ou bilatérale, le pronostic dansdlétion de la grossesse, les malformations
associées, le type de prise en charge, etc. Wtassion portera sur ces différents éléments.
L’intérét de la question il faut le rappeler estpport de I'échographie dans le diagnostic de

cette malformation.
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llI-1-1 - LA PERIODE DE DECOUVERTE ANTENATALE

Il est classiguement reconne lgudiagnostic anténatal de la MAKCP a lieu vers
la 22™ semaine d’aménorrhée [19]. Cet age gestationneé \en fonction des études.
Taguchi et coll ont fait le diagnostic anténatal a 24 seewd’ameénorrhée [37Entezamia
fait le diagnostic anténatal a 23 semaines [12hdDane étude rétrospective de 1995 a 2001, a
propos de 21 cas de malformation adénomatoidegkystiu poumonDuncombesa trouvée
gue dans 86% des cas, le diagnostic anténataissdt favant 22 semaines d’aménorrhée [11].
Belkheiri a fait un diagnostic un peu plus tardif a 27 seesid’aménorrhée [3[Giroux
présente un large éventail. En effet dans une giubibée en Septembre 1994 a propos de 4
cas, le diagnostic échographique anténatal a égecdvement a 19, 22, 34 et 37 semaines
d’age gestationnel [13C’estVergnes dans la littérature que nous avons parcourueq Gait
le diagnostic anténatal le plus précoce, a 17 sewad’ameénorrhée [39]. Dans notre
observation, le diagnostic anténatal a été faRlasemaines 5 jours L’expérience de
I'opérateur nous semble tres importante dans leopit® et la justesse du diagnostic. En effet
dans notre cas, les deux premieres échographidesséront nécessité une confirmation par
un échographiste Référent qui a trouvé une lodadisau niveau du poumon gauche au lieu

du droit.

La précocité du diagnostic anténatal (avant 19 age#s) n’a pas une influence directe sur
I’évolution de la grossesse [19]. L'évolution degl@ssesse est surtout liée aux malformations
associées [19]. En fait le développement du poufoetal rend le diagnostic beaucoup plus
aisé autour de 22 semaines d’aménorrhée. Maastit un fait retrouvé dans toutes les études.
Le diagnostic anténatal de cette malformation gtos impliqué un management particulier
de la grossesse. Il s'agit d’'un suivi échographigagproché avec une prise de décision

thérapeutique en post natal immédiat bénéfique leofiaetus.
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II-1-2 LES CIRCONSTANCES DE DECOUVERTE ANTENAL E

Dans la littérature actuelle)’y a pas un signe d’appel au niveau de la meére
va faire supposer que le feetus qu’elle porte esinatd’'une MAKCP [31]. C’est au décours
d’'une consultation prénatale qui se voulait bamdlelans le cadre du bilan prénatal que la
découverte échographique est souvent faite. Quelguteurs ont trouvé une association de
trisomies 18 et 21 avec la MAKCP [30, 19]. Toustsiaccord qu’il s’agit d’'une association
fortuite. Higby précise qu’il n’y a aucune préférence par rappartsexe feetal ou a la

localisation pulmonaire [15].

Les signes d’appel échograpgsqesont ceux dimages hypoéchogenes bien
circonscrites, millimétriques ou centimeétres, itltmaciques.Duncombes a trouvé une
masse kystiqgue occupant une partie ou tout I'héorath du faetus [11]Maria del Camren,
dans son mémoire pour I'obtention d’'un certificaathographie décrit des images dont les
définitions dans deux cas diagnostiqués se rejaigne& volumineuse masse thoracique
liquidienne multiloculaire, pulmonaire gauche ». Oencore «images liquidiennes
intrathoraciques, séparées par des minces closgtsun coeur refoulé a droite » [23]. Les
signes d’appel les plus frequemment retrouvés Bsnimasses intrathoraciques liquidiennes

avec cloisons, et la déviation du cceur a droite.

Dans notre observation, les nagy échographiques étaient des kystes
intrathoraciques de 5 mm au nombre de six, ¢amoumon gauche, avec une déviation

droite du coeur foetal.
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Il =1 -3 LOCALISATION PULMONAIRE ET TYPE ECHOG RAPHIQUE DE LA

MAKCP

Les études faites sur la MAK@#uvent une localisation pulmonaire unilatérale.
Dans une étude rétrospectiBapin et collaborateurs ont retrouvé sur une périodéGans,
18 cas de MAKCP de diagnostic anténatal : 17 cagerdt une localisation pulmonaire
unilatérale (13 a gauche et 4 a droite). Seul snétaient une localisation bilatérale [34]. Cha
trouve dans une étude a propos de 11 cas de MAK@P1Q cas avaient une localisation
unilatérale gauche et unilobaire [7]. Plusieuautres auteurs ont une localisation
pulmonaire a gauche [1,2,11,19]. Nous avons tralag@s notre observation une MAKCP
localisée au poumon gauche. En fait le pronostid@eVAKCP ne semble pas lié a la
localisation gauche ou droite des lésions. La Isatbn bilatérale est logiquement de

pronostic plus réserve.

La classification de Stockéfaut le rappeler, est une classificatinistologique
qui est basée sur la taille des kystes. 3 type3 gnoupes se définissent par ordre décroissant
[35]. Adzick propose une classificaticdchographique qui distingue d’'une part le type
macroscopique (correspondant aux types 1 et 2 oek&) avec des kystes supérieurs ou
égals a 5 mm, d’autre part le type microscopiqypehéchogene (correspondant au type 3 de
Stocker) avec des kystes inférieurs a 5 mm [2]plugart des auteurs semblent adopter la
classification deStocker[ 35]. En fait cette classification se situe araladu diagnostic
prénatal et devrait correspondre a la classifioafichographique diagnostiquée en anténatal.
Mais comme l'a préciséMaria del Carmen, il est difficile a partir des images
échographiques de préciser quel sera le type bdgtple. En fait il existerait entre les deux
extrémes 1 et 3 de nombreuses formes intermédifBjs Belkheiri M, Taher M. et
Giroux ont trouvé un type 1 histologique [3,38, 13&amet a trouvé un type 2 [17 ]. Notre

étude a trouve un type 1
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I-1-4 EVOLUTIVITE ET MALFORMATIONS ASSOCIEES DANS LA MAKCP

Il faut distinguer les malfortioms associées, contemporaines de la MAKCP qui
forment avec elle un tableau de polymalformatiom$adtus, des malformations conséquences

de I'évolution physiopathologique de la MAKCP :

- Les malformations associées peuvent étre rénedediaques, digestives, pulmonaires

et faciales.

- Les malformations conséquences de I'évolutibgsppathologique de la MAKCP
sont, I'hydramnios, I'hypoplasie pulmonaire, la phsition ou la régression des

kystes.

- La difficulté majeure reste de savoir si la roatfiation observée est associée ou
conséquence physiopathologiqgue, quand on sait quiydramnios peut étre
conséquence d’'une malformation digestive ou qu'umgoplasie peut étre

conséquence d’'une malformation pulmonaire.

Adzick et coll., trouve que les malformations associées sont velatnt rares
dans la MAKCP [1]. Laberge précise dans une émdkicentrique a propos de 40 cas de
MAKCP, que 2 cas présentaient de multiples malftiona avec une hydrops et un
oligoamnios sévere [19]. Il trouve que 4 foetus eviaune déviation médiastinale importante.
Dans ces cas il n'a pas été prouvé s'il s'agit ddfermations associées ou d’évolution

malformative.

Entezami précise dans son travail [12] qu'il s’'agit d'un dngps feetal
concomitant & la MAKCP. Le diagnostic il faut leépiser a été fait & 23 semaines de vie intra

utérine.
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Ryo E. trouve des malformations associées a type de ydigmnios et

d’hydrops [32].

DommerguesM Trouve dans une étude a propos de 33 cas de MAKGe 12

cas dans leur évolution ont eu comme complicati@sspolyhydramnios[9].

Il nous semble que I'associatbu I'évolution des lésions observées en plus des
kystes pulmonaires est essentiellement fonctiorf’atge gestationnel du diagnostic de la
malformation. En effet un diagnostic fait t6t c'astlire vers la 1% semaine d'age
gestationnel permet de diagnostiquer le caractaié ide la MAKCP, c'est-a-dire I'absence
de malformations associées initiales. Ensuite avait de monitoring échographique sérieux
permettra de découvrir I'apparition ou non d’autrealformations alors évolutives. Le

pronostic de la MAKCP en dépend fortement

Dans notre observation, il @ypas eu de malformations associées. On a juste
diagnostiqué un exces de liquide amniotique samsuét hydramnios. Il n’y avait pas de ce
fait de malformations associées. Nous rejoignonsi Aidzick qui avait bien précisé que les

malformations associées sont rares [1].
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l-1-5 PRONOSTIC INUTERO

Le pronostic justifie le diagtic anténatal et toute la place de I'échographie
dans le management d’une telle grossesse. Il flagsavoir jusqu’ou va la gravité des choses
et si on peut faire quelque chose, si on doit fairelque chose. Des auteurs se sont intéresses
aux signes échographiques dans la MAKCP qui peudéfinir I'aboutissement de la
grossesse et le bien étre foetal. L'issue de lasgsse peut prendre des directions différentes

en fonction des signes échographiques en présence :
- Une régression spontanée des Iésions [9]
- Une complication des signes [5]
- Une mort du feetus in utéro [12 ]
- Un traitement du foetus in utéro [10 ]
- Un avortement eugénique [ 27]
- Un accouchement avec une prise en charge imied@ia|

Des signes décrivant la gravité du diagnostic enenées facteurs pronostics ont été définis.
Maria del Carmen DE FRUTOS décrit comme signe de gravité; l'ascite fcetale,
I'hydramnios et 'anasarque [23]. Ces signes présagne évolution fatale inéluctable. Ce
sont soit des complications, soit des signes assd@runer affirme a partir d’'une étude, que

les feetus ayant une MAKCP compliqué d’ascite, gpasque condamnés a mourir in utéro
[4]. De Santisaboutit a la méme conclusion [8]. Dans une étugwopos de 134 cas de

MAKCP, Adzick trouve que les foetus qui n'avaient pas d’asaitesarvécu. Par contre tous

les 25 faetus chez lesquels on a diagnostiqué soite doetale sont morts in utéro ou juste
aprées leur naissance [1]. Outre les Iésions ass®oié évolutives, la taille des kystes modifie
le pronostic feetal. Les auteurs sont unanimese$sus : les Iésions pulmonaires

macrokystiques (type | de Stocker) c'est-a-diggeseurs a 5 mm sont de bon pronostic pour
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le foetus [35]. Les lésions pulmonaires microkys&type Il de Stocker) c'est-a-dire
inférieur a 3 mm sont de mauvais pronostic poufodus [35].Maria del Carmen est
cependant moins catégorique dans la mesure oaxgllEue qu’un type lll peut évoluer vers
un Type | [23].Bunduki a ainsi défini un ensemble de facteurs pronostles lésions
microkystiques, les lésions pulmonaires bilatérdlescite feetale, I'hydramnios en général

aigu, la déviation médiastinale, sont des élémaatmauvais pronostic pour le bien étre foetal
[3].

Notre observation a retrouvé des Iésions pulmosairacrokystiques type | de Stocker. Une
synthese de la revue de la littérature nous pedmeroposer ces lésions comme des éléments

de mauvais pronostic dans I'évolution de la MAKCP :

1) La taille échographique des lésions pulmonairkss Iésions de petites taille,

microkystique selodzick ou type Il selorStocker

2) La localisation échographique des lésions puhites : la localisation pulmonaire

bilatérale et la localisation multilobaire dansagul poumon.

3) Le volume échographique de la lésion quiupecla totalité de I'hnémithorax avec

déviation médiastinale controlatérale.

4) Le type dimage pathologique: les formes mixtgkystes et zones

d’hyperéchogénicité ou formes pseudo tumorale) demhauvais pronostic

5) Les signes échographiques associés qui somitéafsetale et I'hnydramnios sont de

trés mauvais pronostic
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Il-1-6 TRAITEMENT IN UTERO

Beaucoup de MAKCP ont une étioluspontanée vers la régression : 56% avec
Laberge, 18% avedvionni, 19% aveducombes [19, 27, 11]. Golaszewskidans une étude
a propos de 14 cas de MAKCP trouve gqu’il y a uselkéion spontanée dans 4 cas. Il précise
qu’il y a eu 3 dérivations intra utérine pour préveune hypoplasie pulmonaire [14]. Les
arguments en faveur d’une résolution spontané&éiro un’ont pas été définis dans la majorité
des travaux. On ne peut donc pas affirmer que lidm de telle Iésion aboutira a une
guérison spontanée. On ne sait pas non plus |@opiEne physiopathologique qui
expliquerait la régression spontanée. On sait serié que le type | échographique c'est-a-
dire les lésions macrokystiques a un meilleur pstino Une résorption du liquide

intrakystique pourrait expliquer en partie cetteaion.

Des traitements in utero deukebdnt été signalés [31,5]. Les indications du
traitement in utéro ne sont pas précisées et aiigr en fonction des auteurs. Pourquoi ne
pas attendre a l'accouchement pour administrerrdéeiment appropri€é, notamment la
chirurgie ou la kinésithérapie ? Pourquoi faut faite une intervention in utéro qui de toute
facon comporte beaucoup plus de risqRe®gin reconnait que le traitement anténatal est
d’indication rare. L'utilité d’'une telle conduiteexpliquerait par la pluralité des lésions
associatives [31Ppommerguesest plus affirmatif quand il parle de thérapiedimtgressive
en indexant le shunt de dérivation thoracoamnietiquprécise qu’il n’y a aucun consensus
sur les modalités de leur indication. Dans une étadpropos de 35 cas, il a réservé le
drainage thoracoamniotique aux malformations maatgues, et la chirurgie foetale aux
malformations microkystiques. [9Falle B, dans une étude a propos de 5 cas précise que
c’est dans un seul cas qu’ils ont fait une thoctaotese in utero. Il s’agissait de lésions
associées a type d’hydramnios et d'anasarque B8her JP parle d’ablation per cutanée

par laser de la |ésion [4]. Les gestes thérapeesidn utero sont les suivants :
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& Shunt de dérivation thoracoamniotique [1,3261,

& Amniocentese de décompression a but thérapeuftju

&

Thoracocentése [1]

&

Traitement médical de la mére par des diuréti¢lels

L’attitude la plus courante par rapport a la prese charge in utero, est le management
echographique. C’est ce qionni a affirmé en disant que le management échographiqu
reste l'attitude la plus pratique dans les cas d&KMP en I'absence d’hydropisie et de
polyhydramnios [27]. Ce management échographiquasiste en une surveillance

eéchographique réguliére. Le rythme n’a pas étéisggatans la plupart des travaux.

Dans notre observation la conduite en anténatatéauée surveillance échographique
rapprochée : il y a eu 5 examens d’échographiecamscde la grossesse a 12, 21 23 27
semaines d’ameénorrhée avant de référer la pati@nt@e autre structure. Aucun geste

thérapeutique n’a été envisagé in utero.
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I -2 LA MAKCP : PRISE EN CHARGE
POST — NATALE

N —2-1 MODE DACCOUCHEMENT
L’accouchement par voie basgééapréconisé par la plupart des auteurs comme

mode d’accouchemenBelkheiri signale que la voie basse a été conduite ave@suwans
son expérience [3Vergnesprecise qu’en dehors de toute difficulté obstéateda voie basse
comme mode d’accouchement est a préconiser [@8}ia del Carmen DE FRUTOS
explique [lutilité de la voie basse dans cette plkifie par le fait que ce mode
d’accouchement permet d’obtenir I'expression duidfiu alvéolaire hors des voies

respiratoires. Il s’agit [a d’'un élément importaet|'adaptation néonatale immédiate [23].

Aucun critere ne définit I'issue de la grossesses [Bas d’avortement eugénique ont été
signalés.Laberge trouve 15% (7/48) dans sa série avec 2% d’avam¢rspontané [19].

Monni trouve 35% (9/26) dans sa série [2J4lle B affirme que la plupart des auteurs sont
pour un avortement thérapeutique quand les sigref®géaphiques sont de mauvais

pronostiques c'est-a-dire essentiellement danypéeitl [33].

Dans notre observation le mallaccouchement a été une césarienne.
L’indication obstétricale était une présentationgikge et bassin généralement rétréci sans

rapport avec la pathologie anténatale diagnostiquée
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I =2 -2 LE TRAITEMENT POST — NATAL

La prise en charge immédiatesdéa période post natale est lattitude de
plusieurs auteurs. Les attitudes thérapeutiqued de la rééducation a la lobectomie
chirurgicale en passant par I'intubationMonni affirme que dans sa série de 26 cas, 9 ont
bénéficié d’'une chirurgie pulmonaire en post natél YC précise a propos de 2 cas que la
prise en charge post natale a été une thoracotraieune lobectomieGolaszewskiva dans
le méme sens [14dzick parle d’'une complémentarité entre la thoracocent@sdérivation
thoracoamniotique in utero et la résection lobaimgost natal [1JGiroux donne un schéma
précis dans sa seérie de 4 cas. Il a procédé aintuition a 72 heures de vie extra utérine
chez 1 cas a symptomatologie clinique bruyanteas3ont bénéficié d’une excision lobaire a
la ™ heure de vie extra utérine, 2 & 7 jours Il faighaler la nécessité d'un suivi
pédiatrique conséquent. En effet 1 cas dans la dériGiroux a été réopéré a 10 mois de vie

pour la persistance de kystes pulmonaires en dépé prise en charge initiale [13]..

Dans notre observation, le re@awsné est opéré 42 jours plus tard. L'indication
posée est celui de dysplasie adénomatoide du hdbBeeur gauche: lobectomie inférieure
gauche. A l'ouverture de la plevre on constate wolemineuse dysplasie adénomatoide du
lobe inférieur gauche avec une petite lame de phgene sain. Une lobectomie inférieure est

faite. L’histologie confirmera le diagnostic. Dalasclassification de Stocker, il s’agit d’'un

type |
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Il —3 CORRELATION ECHO — HISTOLOGIQUE

La corrélation entre les imagéshographiques et le résultat anatomo —
pathologique a toute son importance pour I'échdgste. En d’autres termes est- ce que le
diagnostic échographique était juste ? Etait fRiécessaire de mobiliser toute cette chaine
thérapeutique a partir de ce qu'a découvert I'§ciyphiste ? La valeur prédictive de
I’échographie dans ces situations est elle sigatifre ? C’est I'apport de I'échographie et a
travers elle, celle de la médecine foetale dansagndstic d’'une pathologie qui peut étre
remis en cause. Il faut savoir rester modestestliméressant de noter que la premiére
classification de la MAKCP fut radiologique en paostal parStocker en 1977 et a distingué
3 types [35]. Moins de 10 ans aprés c'est-a-diré38b Adzick proposait une classification
échographique anténatale concrete qui distin@ubipes a savoir les macrokystes (>5 mm)
et les microkystes (<5 mm) [2]. En 1994 Stockemppsait une autre classification cette fois

ci anatomo pathologique en fonction de la quaktd’@&pithélium.

Dans la revue de la littératlaeclassification échographique de la plupart des
auteurs ne semble pas avoir le méme souci que d&dizick [2]. En effet a plusieurs
reprises on entend parler en diagnostic antémisltermes comme «type » au lieu de
« macro ou micro kystique » [2]. Le diagnosticrdalformation pulmonaire kystique retenu
en anténatal a toujours été retrouvé en post patdh plupart des auteurs [1, 12, 22, 30]. Le
probleme demeure la corrélation entre le type éepbgque et la précision dans le type
histologique. Certains auteurs comMaria del Carmen DE FRUTOS admettent qu’on ne
peut pas prévoir a partir des images échographigeegue sera la précision des résultats

anatomo pathologiques, d’autant qu’une régressopassible [23].

Il apparait certain que I'écheyghie a toute sa place dans le diagnostic anténata

de la MAKCP. Mais la précision dans le type histiidjue se fera en post natal.
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Dans notre observation, le diagnostic échographigét celui de malformations du poumon

gauche, macrokystiques selon Adzick et le diagodssitologique était un type 1 de Stocker
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CONCLUSION

Au bout de la sonde, les malad’échographiste vont le conduire a poser un
diagnostic qui va mettre en branle tout un enserdélstructures. Il s’agit de savoir de quoi
'on parle sans rien exagérer ni sans rien délaisS&st la aussi tout le coté art de
I’échographie, surtout en anténatal. Dans la malédion adénomatoide kystique congénitale
du poumon, on retrouve des images Kkystiques, hagénes, rondes, ovalaires ou
polycycliques, uniques ou multiples, de taille ishles, séparées ou non par un tissu
d’échogeénicité accrue, de siege intra thoraciquebtant une partie ou tout I’hnémithorax, non

pulsatiles, séparées de I'image cardiaque. Il sgne pas les confondre a autre chose.

Depuis la description dti das de MAKCP par Chin and Tang en 1949, et la
classification de Stocker en 1977, beaucoup deatwawont été fait et les hypothéses
physiopathologiques sont entrain de devenir desnaitions physiopathologiques. Si la
place de I'échographie dans le diagnostic anténlstdh MAKCP est évidente, des questions
se posent encore par rapport a cette pathologest @ cas des facteurs de risque (certains
ont vu une prédominance du sexe masculin), destésias causes génétiques, des criteres
précis dans le traitement in utéro comme en pdst,rdes causes de régression spontanée, de
I'incidence réelle de cette pathologie par rappart grossesses et par rapport aux maladies

pulmonaires.

Dans l'unité d’échographie gyol@gique et obstétricale du service de Maternité
de I'hopital de Lafontaine a Saint Denis nous av@usé en anténatal le diagnostic
échographique d’'une MAKCP du poumon gauche a 2Zs&®s d'aménorrhée. La démarche
pour la prise en charge a été relativement simypée ane césarienne et une lobectomie en

post natal. L'utilité de la justesse du diagnosibhographique ne fait aucun doute dans ce
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cas. Il nous parait utile d’entreprendre dans Bmm service et de facon prospective une

étude sur 'ensemble des pathologies pulmonairebadmostic échographique
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