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IntroductIon

C’est en 1946 que le terme de «séquestra-
tion» est utilisé par Pryce pour la première fois 
dans la littérature médicale (1). Il définit la 
séquestration pulmonaire comme une région de 
parenchyme pulmonaire partiellement ou com-
plètement séparée de l’arbre bronchopulmonaire 
ou même du poumon. 

La classification proposée par Pryce en 1946 
est toujours d’actualité (2, 3), distinguant trois 
types selon les anomalies bronchiques et arté-
rielles. Le type I se caractérise par la vasculari-
sation par une artère systémique d’un territoire 
pulmonaire normal avec un arbre bronchique 
normal (pas de séquestre parenchymateux à pro-
prement parler); dans le type II, l’artère systémi-
que irrigue une zone de poumon sans connexion 
bronchique et une zone de poumon avec des 
connexions bronchiques; le type III est défini 
par la vascularisation par l’artère systémique du 
poumon sans aucune connexion bronchique (1). 

En pratique, la séquestration pulmonaire est 
divisée en deux grandes entités dont les caracté-
ristiques diffèrent fortement (Tableau I) (Fig. 1): 
les séquestrations intralobaires et extralobaires. 
Les séquestrations extralobaires possèdent leur 
propre plèvre viscérale et sont séparées du pou-
mon, tandis que les séquestrations intralobaires 
se situent à l’intérieur de la plèvre viscérale du 

poumon adjacent (2). Nous nous concentrerons 
essentiellement sur les formes intralobaires.

PrésentatIon clInIque

Nous rapportons le cas d’un homme de 50 
ans, moniteur d’auto-école, tabagique, exa-
miné en consultation de pneumologie pour toux 
persistante, sans expectoration productive, ni 
hémoptysie associée. Par ailleurs, l’état général 
est conservé.

L’anamnèse révèle des antécédents de taba-
gisme, d’infections broncho-pulmonaires 
récurrentes ainsi que de polypose nasale et 
d’hypertension artérielle. L’histoire familiale est 
banale.

L’auscultation cardio-pulmonaire révèle de 
légers râles à la base droite.

La biologie sanguine ne révèle ni anémie, ni 
syndrome inflammatoire.
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 Séquestration  séquestration
 intralobaire extralobaire

Situation Intrapleurale Extrapleurale

Age au diagnostic Enfance et âge adulte 60% <20 mois

Distribution par sexe 1 :1 80 % masculin

Suppléance artérielle Systémique Systémique

Association avec 
anomalies congénitales Rare Fréquent

Histologie Pneumonie chronique, Poumon normal
 inflammation Inflammation

 Rarement poumon 
 normal.

Tableau I. SéqueSTraTIon pulmonaIre InTralobaIre versus  
exTralobaIre (adapTé deS ref. 2, 22 )
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Les épreuves fonctionnelles respiratoires sont 
strictement normales, sans syndrome restrictif.

La radiographie thoracique met en évidence 
une volumineuse opacité arrondie de plus de dix 
centimètres de diamètre en projection postéro-
basale droite (Fig. 2). Elle est décrite à l’examen 
tomodensitométrique comme une masse kysti-
que cloisonnée en son centre et adjacente à la 
plèvre. 

Un diagnostic de néoplasie est alors évoqué 
pour lequel une fibroscopie, un PET-scan et une 
ponction-biopsie transthoracique sont réalisés.

Le PET-Scan ne met en évidence aucune 
hyperfixation métabolique et la ponction-biopsie 
ramène un liquide hémorragique exempt de cel-
lules néoplasiques, mais dans lequel on retrouve 
des macrophages chargés de pigments d’hémo-
sidérine, signe d’hémorragie antérieure.

En fonction de ces données, un diagnostic de 
probable hématome post-traumatique est posé 
quoique aucun traumatisme thoracique n’ait été 
relevé dans les antécédents du patient, aucun 
geste de drainage n’est jugé utile et le patient se 
voit proposer un contrôle par scanner à un an.

La tomodensitométrie avec contraste, réalisée 
un an plus tard, permet alors de visualiser une 
vascularisation anormale de la masse et l’ab-
sence de connexion bronchique directe avec le 
parenchyme environnant et de poser le diagnos-
tic de séquestration pulmonaire (Fig. 3).

Un traitement radical par lobectomie infé-
rieure droite est alors réalisé.

Le temps opératoire met en évidence un 
séquestre dans le lobe inférieur droit avec une 
vascularisation aberrante provenant de l’aorte 
thoracique via le ligament pulmonaire. La lobec-
tomie est réalisée après ligature prudente de cette 
artère et les suites opératoires sont simples.

L’examen anatomopathologique de la pièce 
réséquée confirme le diagnostic de séquestra-
tion pulmonaire au niveau de la partie postéro-
médiane du poumon (Fig. 4). Elle se présente 
sous forme d’une volumineuse lésion kystique 
partiellement cloisonnée par de minces mem-
branes contenant un liquide de type muqueux 
couleur café au lait. De petites granulations 
jaunâtres sont adjacentes à cette lésion kysti-
que. Le parenchyme pulmonaire environnant est 
condensé.

A l’examen microscopique, on retrouve la 
séquestration où le tissu pulmonaire a été rem-
placé par des plages de fibrose, parfois œdéma-
teuses, parcourues de nombreux néovaisseaux 
(Fig. 5). Les structures bronchiques sont dila-
tées, certaines d’entre elles renferment des 

balles aspergillaires (Fig. 6). On retrouve égale-
ment des remaniements fibro-inflammatoires du 
parenchyme adjacent. Le séquestre est vascula-
risé par des vaisseaux artériels systémiques.

On conclut à un diagnostic de séquestration 
pulmonaire intralobaire.

dIscussIon

epidémiologie

La séquestration pulmonaire est une maladie 
rare représentant 0,15 à 6 % de toutes les malfor-
mations pulmonaires (3). Sa forme intralobaire 
est trois à six fois plus fréquente que l’extralo-
baire (4). Elle touche les deux sexes en propor-
tion égale (5).

Il est intéressant de constater que son dia-
gnostic est posé dans 50 à 60 % chez l’enfant et 
l’adolescent, rendant le diagnostic peu fréquent 
chez les patients de plus de 50 ans, comme c’est 
le cas ici (6).

AnAtomie pAthologique

La séquestration pulmonaire intralobaire peut 
prendre différents aspects macroscopiques allant 
d’un parenchyme pulmonaire d’aspect normal à 
une masse condensée, remaniée ou même kystique 
et occupe le plus souvent le lobe inférieur avec une 
prédilection pour le poumon gauche dans 90% des 
cas (5).

Sa vascularisation est tributaire d’une/ou plu-
sieures artère(s) systémique(s) aberrante(s), ce qui 
constitue la principale caractéristique de son entité 
anatomopathologique.

Elles sont originaires de l’aorte  thoracique des-
cendante (75 % des cas) ou d’une de ses branches 
(2). Plus rarement, elles sont issues de l’aorte abdo-
minale.

De très rares cas de vascularisation via les artè-
res coronaires sont décrits (7). Le drainage veineux 
est généralement normal et dépend des veines pul-
monaires. L’arbre trachéo-bronchique du poumon 
natif ne possède aucune connexion directe avec le 
séquestre.

Histologiquement, il est inhabituel de retrouver 
un parenchyme pulmonaire normal.

En effet, celui-ci montre fréquemment des ima-
ges de pneumonies et d’inflammations chroniques 
(22).

symptomAtologie

La séquestration intralobaire et la séquestra-
tion extralobaire constituent deux entités très 
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différentes sur le plan clinique. En effet, si les 
séquestrations extralobaires sont, dans la plu-
part des cas, diagnostiquées chez le nouveau-né 

au vu des anomalies congénitales fréquemment 

associées, la séquestration intralobaire est plus 

souvent silencieuse pendant la période périna-

tale et pendant la petite enfance et diagnostiquée 

dans la moitié des cas aux alentours de 20 ans. 

Plus de 50% des patients deviennent symptoma-

tiques après l’âge de 20 ans (2, 4, 10).

Figure 1. Schéma comparatif. A droite : séquestration pulmonaire intralobaire 
(incluse dans la plèvre viscérale du poumon adjacent); A gauche : séquestra-
tion pulmonaire extralobaire (entourée par sa propre plèvre viscérale).

Figure 2. Radiographie thoracique : opacité arrondie de plus de dix centimè-
tres de diamètre en projection postéro-basale droite.

Figure 3. CT-scanner thoracique avec injection de produit de contraste : 
masse kystique cloisonnée en son centre et adjacente à la plèvre, vascularisa-
tion anormale visualisée sur le deuxième cliché.

Figure 4. Macroscopie : séquestration pulmonaire au niveau de la partie  
postéro-médiane du lobe inférieur droit. Aspect externe et tranche de  
section.

Figure 5. Microscopie : plages de fibrose et néovaisseaux au niveau de la 
séquestration (H&E).

Figure 6. Microscopie : Balles aspergillaires (H&E).
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Trente pour cent des patients de plus de 50 
ans sont asymptomatiques (5), la découverte est 
alors fortuite lors d’une radiographie thoracique 
de routine ou pour une autre plainte.

Les symptômes sont peu spécifiques et peu-
vent rendre le diagnostic difficile. On relève 
essentiellement des douleurs thoraciques ou 
pleurales, du wheezing, de la dyspnée, mais la 
présentation la plus fréquente associe le plus 
souvent des infections récurrentes avec fièvre et  
toux productive.

A côté de ces présentations classiques, il 
existe des symptomatologies plus dramatiques 
sous forme d’hémoptysies massives qui peu-
vent menacer le pronostic vital (on suppose que 
ces hémoptysies sont secondaires à la rupture 
de vaisseaux anormaux, voire anévrysmaux au 
niveau bronchiolo-alvéolaire) (3, 17) ou des 
manifestations bruyantes chez le petit enfant 
telles que difficultés alimentaires, troubles de 
croissance, dyspnée ou cyanose (4).

physiopAthologie

Rappelons que l’ébauche des poumons (le 
diverticule pulmonaire) se développe à partir de 
l’évagination ventrale de l’endoderme de l’intes-
tin dans la future région de l’œsophage. Ensuite, 
le diverticule pulmonaire s’individualise par 
rapport à l’intestin et bifurque une première fois 
pour donner deux bourgeons pulmonaires qui 
sont l’ébauche des bronches souches, de l’arbre 
bronchique et de l’ensemble du parenchyme pul-
monaire.

L’hypothèse la plus largement acceptée est 
que la séquestration résulte d’un bourgeon pul-
monaire inférieur, accessoire aux bourgeons 
pulmonaires normaux, qui se développe indé-
pendamment de l’arbre trachéo-bronchique et 
migre de façon aberrante (2).

Selon cette hypothèse, on peut donc inclure 
la séquestration pulmonaire dans les malforma-
tions dérivées de l’intestin primitif au même titre 
que les kystes bronchogéniques ou les fistules 
trachéo-oesophagiennes congénitales (4).

Notons toutefois que certains auteurs consi-
dèrent la séquestration pulmonaire intralobaire 
comme une maladie acquise via des mécanismes 
d’adhésion pleurale où l’artère aberrante est une 
collatérale systémique dilatée (l’artère du liga-
ment pulmonaire le plus souvent) vers un foyer 
d’infection chronique (8, 9). Les arguments 
principaux avancés par ces auteurs sont, d’une 
part, le très faible taux de découverte de séques-
tration intralobaire dans les autopsies périnatales 
et d’autre part, la présence d’infection dans un 

parenchyme pulmonaire déconnecté de l’arbre 
trachéo-bronchique.

Au vu des entités anatomiques variées que 
peuvent revêtir les séquestrations intralobaires, 
il semble envisageable qu’un certain nombre 
de cas soient liés à ce mécanisme, mais, dans 
la majorité des situations, une origine embryon-
naire semble plus vraisemblable, principalement 
parce que l’artère aberrante systémique ne cor-
respond pas à celle observée dans l’hypervascu-
larisation de lésions chroniques.

L’infection pulmonaire, favorisée par le drai-
nage anormal de l’arbre trachéobronchique,  
joue un rôle important dans la pathologie de la 
séquestration pulmonaire et explique l’inflam-
mation locale, la dégénérescence kystique, les 
remaniements fibreux et les bronchiectasies, fré-
quemment observées sur les pièces opératoires.

L’origine de l’infection pulmonaire dans 
la séquestration intralobaire de type III (sans 
connexion directe avec l’arbre trachéo-bronchi-
que) s’explique par l’existence des pores inter-
alvéolaires de Kohn (11) ainsi que des canaux 
de Lambert qui permettent une connexion indi-
recte du séquestre au poumon natif et donc, une 
colonisation du séquestre avec une prolifération 
bactérienne ou mycotique (2).

découvertes radIologIques

La mise au point radiologique a deux objec-
tifs essentiels : détailler au mieux la lésion afin 
d’exclure un diagnostic alternatif et caractériser 
la vascularisation du séquestre par l’artère aber-
rante afin de faciliter au mieux sa ligature lors 
de l’intervention chirurgicale.

La radiographie thoracique qui est souvent le 
premier examen réalisé n’est pas l’examen de 
choix, elle est en effet très peu spécifique.

infections
     Pneumonie
     Abcès
     Tuberculose
     Bronchiectasie
malformations congénitales
     Hernie diaphragmatique
     Kyste bronchogénique
     Kyste péricardique
     Malformation kystique adénomateuse 
masses paravertébrales bénignes
    Hématopoïèse extramédullaire
    Méningocèle latéral 
néoplasies
     Cancer pulmonaire
     Tumeur neurogénique

Tableau II. dIagnoSTIcS dIfférenTIelS de la SéqueSTraTIon  
pulmonaIre (adapTé de la ref. 2)
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Elle permet de visualiser soit des condensa-
tions qui peuvent simuler une pneumonie, soit 
des masses tissulaires avec des contours bien 
définis ou des zones kystiques avec niveaux 
liquidiens (12, 13).

Le CT-scanner thoracique est un examen plus 
adapté et révèle, en général, une masse au niveau 
du segment médiobasal ou postérieur du lobe 
inférieur avec ou sans dégénérescence kystique 
(13).

Ce type de lésion présente dans un lobe autre 
que le lobe inférieur est rare (5 % des cas rap-
portés dans la littérature) et doit tout d’abord 
faire évoquer un autre diagnostic qui nécessitera 
des explorations plus poussées. Les transforma-
tions kystiques, quand elles sont présentes, sont 
souvent de nature multiple.

Il existe souvent, dans le parenchyme adjacent, 
des changements emphysémateux probablement 
secondaires à un trapping de l’air à partir de la 
séquestration elle-même.

Comme nous l’avons déjà souligné, l’identi-
fication de l’artère aberrante est importante afin 
de diminuer la morbidité et la mortalité opéra-
toire.

L’angio-CT-scanner est la méthode de choix 
dans l’exploration de cette lésion et selon la 
plupart des auteurs, l’imagerie par résonance 
magnétique est inutile (2, 6, 12, 13).

dIagnostIcs dIfférentIels

Vu l’aspect peu spécifique des symptômes et 
de la radiographie thoracique, un certain nombre 
de diagnostics différentiels peuvent être évoqués 
quant à l’étiologie de cette masse. Le diagnostic 
différentiel doit être réalisé en tenant compte de 
la possibilité d’un processus infectieux, d’une 
autre malformation congénitale, d’une masse 
paravertébrale bénigne ou d’un processus néo-
plasique, qui peuvent, en effet, revêtir une pré-
sentation clinique et une imagerie fort semblables 
à celles de la séquestration (2) (Tableau II).

traItement

Si le consensus thérapeutique consiste en 
l’exérèse chirurgicale du lobe impliqué, son 
timing est controversé.

Chez le patient asymptomatique, l’indication 
opératoire peut paraître discutable, mais reste de 
mise. L’existence, d’une part d’un shunt aorto-
pulmonaire pouvant entraîner une décompensa-
tion cardiaque congestive (4, 5) et d’autre part, 
d’hémorragies massives à l’âge adulte de séques-
trations intralobaires diagnostiquées pendant 

l’enfance (14) sont en faveur d’une intervention 
précoce. D’autres arguments favorables à cette 
lobectomie précoce sont la présence d’un risque 
infectieux majeur et l’induction d’un contexte 
inflammatoire chronique pouvant être propice 
au développement de néoplasies pulmonaires.

Une stratégie moins commune est le monito-
ring des symptômes et la sanction chirurgicale 
en cas de complications telles que douleurs tho-
raciques, hémoptysies et pneumonies (21).

L’intervention consiste, après préparation res-
piratoire et antibiothérapie préopératoire, en la 
résection du lobe atteint :  soit, classiquement, 
par thoracotomie, ligature soigneuse de la vascu-
larisation aberrante et lobectomie, soit, comme 
décrit pour la première fois par Wan et al., par 
thoracoscopie (VATS : Video Assisted Thoracic 
Surgery), technique de plus en plus utilisée vu 
son caractère peu invasif (14).

Chez l’enfant, des cas de traitement alternatif 
par embolisation angiographique ont été rappor-
tés (16).

Il semble cependant que la segmentectomie 
ou la ligature isolée de l’artère aberrante soit 
une thérapeutique insuffisante (15) et nous ne la 
recommanderons pas.

InfectIon et asPergIllose

Les surinfections des séquestrations pulmonai-
res sont, dans la majorité des cas, secondaires à des 
germes pyogènes (10). On retrouve par ailleurs, 6 
cas associés à des infections par le bacille de Koch 
et un cas d’infection à Nocardia dans les 540 cas 
publiés de séquestration pulmonaire.

Peu d’articles ont rapporté des cas de séques-
tration pulmonaire avec infection mycotique (sur-
tout aspergillaire) (17). A notre connaissance, 14 
cas ont été rapportés. L’aspergillose est souvent 
découverte après l’intervention chirurgicale, mais 
des expectorations positives, des examens de 
biologie sanguine (précipitines) ou une biopsie 
CT-guidée peuvent permettre un diagnostic pré-
opératoire (18).

Parmi les infections fungiques, l’aspergillose 
est néanmoins la plus fréquemment observée.

Rappelons à cette occasion que certains 
auteurs (8, 9, 19, 20) considèrent que l’infec-
tion d’un parenchyme «séquestré», en l’absence 
de connexion bronchique directe, plaide pour un 
mécanisme pathogénique acquis plutôt que congé-
nital de certaines séquestrations pulmonaires.

Il est suggéré par certains auteurs (18), de dépis-
ter l’aspergillose dans la mise au point des séques-
trations pulmonaires, et de considérer un résultat 



J. SomJa eT coll.

Rev Med Liège 2011; 66 : 1 : 7-1212

positif comme un argument additionnel en faveur 
de la chirurgie dans tous les cas de séquestration 
pulmonaire, même asymptomatiques.

conclusIon

Ce cas illustre une présentation typique de 
séquestration intralobaire. L’association de pneu-
monie itérative et d’une masse lobaire inférieure 
doit faire évoquer le diagnostic rare de séques-
tration intralobaire. Ce diagnostic sera confirmé 
par la mise en évidence d’une artère systémique 
anormale vascularisant le séquestre.

Au vu des complications possibles et, a for-
tiori, en présence de symptômes, la sanction est 
chirurgicale. Les suites post-opératoires sont 
simples si on a pris soin de s’assurer de la liga-
ture prudente de l’artère anormale.
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