LE CAS CLINIQUE DU MOIS
Séquestration pulmonaire intralobaire
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RESUME : Les malformations congénitales du parenchyme
pulmonaire forment un ensemble d'anomalies rares protei-
formes au plan clinique, et variables quant a leur origine
embryologique. Nous présentons un cas de séquestration intra-
lobaire, lequel est le prétexte a la revue de la nosologie de ces
Iésions, de leur présentation clinique, de leur imagerie et de leur
traitement.

OBSERVATION CLINIQUE

Un réfugié politigue Ghanéen de 23 ans est
examiné en policlinique de Pneumologie pour
des hémoptysies quasi quotidiennes de faible
abondance. Le patient présente en outre un syn-
drome algique majeur sous forme de douleurs
pariétales de I’hémithorax gauche.

L’anamnése apprend que ce patient, qui n’a
jamais souffert de malformation congénitale
cardiaque, a présenté durant I’enfance et I’ado-
lescence des infections pulmonaires fréquentes,
et a toujours vécu avec des hémoptysies.

Par ailleurs, son état général est tout a fait
conservé, et il ne se plaint pas de dyspnée. Il ne
présente ni toux, ni expectorations chroniques
particulierement abondantes. Il n’a pas d’histoire
d’hématurie, ni de saignements digestifs. Hormis
une discréte hypoventilation basale gauche, I’exa-
men clinique est banal et n’apporte aucun signe
en faveur d’une maladie de Rendu-Osler.

Les épreuves fonctionnelles montrent un syn-
drome restrictif, avec une capacité pulmonaire
diminuée a 5,3 L (74 % de la normale), un VEMS
a 2.890 ml, soit 64 % de la normale et une capa-
cité vitale fonctionnelle a 3.230 ml, soit 60 % de
la normale. Lindice de Tiffeneau est normal.

L’exploration radiologique met en évidence un
syndrome de comblement alvéolaire segmentaire
postéro-médial gauche (Fig. 1), que la tomodensi-
tométrie avec contraste identifie comme une
séquestration intralobaire (Fig. 2). La bronche 10
est absente et il n’existe aucune connexion bron-
chique directe avec la Iésion. Le drainage veineux
de celle-ci s’effectue via le réseau veineux pul-
monaire lobaire inférieur gauche, tandis que I’ap-
port artériel est anormal, provenant, via le liga-
ment triangulaire, d’artéres diaphragmatiques
issues de I’aorte cceliaque. Une étude artériogra-
phique permettra de mettre en évidence la contri-
bution a la malformation de deux artéres dia-
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INTRAPULMONARY LUNG SEQUESTRATION :
A CASE REPORT

SUMMARY: Through the presentation of a classical case of
intrapulmonary pulmonary sequestration, the nosology of
congenital lung malformations is reviewed. The histology, ima-
ging, and surgical treatment of this congenital anomaly are
briefly discussed.
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Fig. 1. Aspect de la lésion postéro-basale gauche, en radiographie
standard du thorax. A — face, B — profil..
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Fig. 2. Présentation en CT scan coupe fine de la malformation.

phragmatiques et, probablement, d’une artére
intercostale. L’injection artérielle par cathété-
risme sélectif de ces artéeres permet de voir I’en-
semble de I’arbre artériel pulmonaire gauche
(Fig. 3). Devant la persistance de douleurs thora-
ciques et d’hémoptysies sous traitement antal-
gique et antibiotique, un traitement radical par
lobectomie inférieure est proposeé.

Cette intervention est réalisée moyennant une
préparation respiratoire et, surtout, antibiotique.
Malgré la présence d’une réaction inflammatoire
chronique au niveau du carrefour des scissures, la
lobectomie inférieure est réalisée de facon relati-
vement aisée. La difficulté principale de I’inter-

Fig. 3. Démonstration de I’apport artériel a partir des branches dia-
phragmatiques (via le ligament triangulaire) et visualisation a contre-
courant de I"artere pulmonaire gauche.

vention réside dans la libération de la base pul-
monaire gauche, fortement adhérente au gril
costal, et surtout au diaphragme. Les artéres
anormales, au nombre de trois (deux diaphragma-
tiques et une intercostale), sont sélectivement
liées.

Les suites opératoires sont simples, sous un
traitement antibiotique et antalgique habituel.

DiscussioN

La classification nosologique des malforma-
tions congénitales du poumon est trés controver-
sée. S’il existe des entités bien reconnues et indi-
vidualisées sur le plan clinique, leur origine
embryologique n’est pas connue avec certitude,
guand ce n’est pas un mécanisme physiopatho-
logique de lésion acquise qui est proposeé
(séquestration intralobaire). A des fins pra-
tiques, nous utilisons la classification établie par
Fergusson et Fergusson (1). Dans celle-ci, on
reconnait les anomalies caractérisées par des
aberrations de développement du parenchyme
pulmonaire & partir des bourgeons pulmonaires
(lung buds). Ce groupe inclut I’emphyséme
lobaire infantile, les kystes pulmonaires et la
malformation adénoide cystique congénitale.
Lautre grand groupe consiste en malformations
broncho-pulmonaires dérivées de I’intestin primi-
tif (bourgeonnement anormal et migration aber-
rante), représentées par le kyste bronchogeénique,
les séquestrations intralobaires et extralobaires, et
les malformations broncho-pulmonaires commu-
niquant avec I’cesophage (Tableau I).

Les séquestrations intralobaires sont trois a
six fois plus fréquentes que les séquestrations
extralobaires. Elles sont définies comme des
masses de tissu pulmonaire non fonctionnel,
n’ayant plus de communication avec I’arbre tra-
chéo-bronchique Elles recoivent normalement
leur apport artériel via I’aorte thoracique ou
abdominale, ou bien a partir des artéres inter-
costales. Le retour veineux s’effectue dans la
forme intralobaire via les veines pulmonaires
normales. Ce n’est qu’exceptionnellement que
I’on observe, comme dans les séquestrations
extralobaires, un drainage systémique par les
veines azygos, hémiazygos, la veine cave ou les
veines intercostales (2).

Au plan embryologique, on estime que ces
Iésions trouvent leur origine dans un bourgeon
pulmonaire accessoire, qui migre avec I’ceso-
phage en voie de développement, ce qui
explique le rapport artériel anormal, I’absence
de connexion trachéo-bronchique et les liens fis-
tuleux occasionnels avec I’intestin primitif (3).
Soixante a nonante pour cent des séquestrations
sont situées au niveau de I’hémithorax gauche
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TABLEAU | : CARACTERISTIQUES DES MALFORMATIONS BRONCHO-PULMONAIRES DERIVEES DE L'INTESTIN PRIMITIF

Caractéristiques

Kyste bronchogénique

Séquestration
intralobaire

Séquestration
extralobaire

Malformations
bronchopulmonaire
communiquante

Incidence

Sexe ratio
Latéralité
Apport artériel
Drainage veineux

Communication
bronchique
digestive

Anomalies associées

Aspects cliniques
age
symptomes

Aspect radiographique

Pathologie

Peu fréquente
1/1 M/F
Dr =G
involué

involué

possible
rare

non

enfants — adolescents
détresse respiratoire
— fievre

masse sphérique

kyste (épithélium
respiratoire ou entérique)

Peu fréquente
5/1 M/F

G > Dr
systémique

pulmonaire

indirecte
non

non

adolescents — adultes
toux — fievre

masse abcédée lobe
inférieur

cavités abcédées

rare
4/1 M/F
G > Dr
systémique

systémique

non
non

oui (> 50%)

nouveau-nés
détresse respiratoire

masse triangulaire
lobe inférieur
tissu spongieux

et kystique

rare
1/15 M/F

Dr > G

systémique ou pulmonaire

pulmonaire ou systémique

non
oui

oui (> 50%)

enfants
toux — fievre

N densité
parenchymateuse

aspect variable
trajet fistuleux entérique

postéro-inférieur, prés du diaphragme. Le seg-
ment postéro-basal est la localisation la plus fré-
quente. L’apport artériel anormal de ces malfor-
mations peut entrainer, dans des cas
particulierement sévéres, un shunt gauche-
droite, avec décompensation cardiaque conges-
tive & haut débit et hémoptysies (4).

Des transformations anévrysmales des vais-
seaux nourriciers de la malformation ont été rap-
portées. Des niveaux hydro-aériques sont fré-
guemment rencontrés au niveau des
séquestrations intralobaires infectées. L’ inflam-
mation chronique qui en résulte peut étre le fac-
teur déclenchant d’une transformation maligne.

Les séquestrations intralobaires peuvent,
quoique rarement, étre trés symptomatiques
dans la petite enfance (difficulté alimentaire,
troubles de croissance, dyspnée et cyanose).
Chez le patient plus agé (adolescent ou adulte),
des symptdmes tels que ceux rencontrés dans le
cas présenté, a savoir infections pulmonaires
récidivantes, toux et hémoptysies, sont générale-
ment présents. La mise au point de ces lésions
impose le CT-scan multibarrettes ou la réso-
nance magnétique, pour démontrer, au temps
artériel, I’apport vasculaire de la malformation.
L’aortographie n’est plus conseillée en routine.
La préparation respiratoire de ces patients et la

mise sous antibiotiques préopératoire est pru-
dente. Le traitement idéal est chirurgical et
consiste en une résection de la malformation.
Dans les formes intralobaires, il s’agit d’une

Dr.

lobectomie, tandis que les formes extralobaires,
limitées par une plévre viscérale, sont simple-
ment réséquées. Dans tous les cas, une grande
attention est prétée a la vascularisation anormale
de ces lésions et & leur drainage parfois systé-
mique.
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