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Figure 1. Radiographie thoracique standard de face démontrant un emphy-

seme majeur lobaire supérieur droit avec atélectasie lobaire moyenne et

inférieure homolatérale et refoulement du cceur et du médiastin vers la Figure 2. Scanner thoracique en fenétre mésenchymateuse, volumineux

gauche. emphyséme lobaire congénital du lobe supérieur droit, compression du
lobe moyen et déviation médiastinale vers la gauche.
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Figure 4. Coupe histologique démontrant la distension alvéolaire
caractéristique de 1’emphyseme lobaire congénital.

Figure 3. Thoracoscopie. Image peropératoire montrant I’hyperinflation
affectant le lobe supérieur droit.

PRESENTATION CLINIQUE
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deux jours. Par ailleurs, les parents décrivent
la présence d’une discréte dyspnée apparue
dés la premiére semaine de vie attribuée a une
bronchiolite trainante et a une possible trachéo-
malacie sous-jacente. A I’admission, la satu-
ration transcutanée est mesurée a 90 % a 1’air
ambiant. L’examen clinique révéle la présence
d’une dyspnée mixte, d’un discret «wheezingy
et d’une hypoventilation du champ pulmonaire
droit. La radiographie du thorax met en évi-
dence un emphyséme majeur du poumon droit,
associé a une déviation médiastinale gauche
(Figure 1). La mise au point est complétée par
un scanner thoracique, confirmant la présence
d’un emphyséme lobaire supérieur droit, avec
compression des autres lobes et une déviation
médiastinale (Figure 2). L’enfant est transféré
aux soins intensifs pédiatriques pour surveil-
lance et prise en charge chirurgicale. Une lobec-
tomie supérieure droite par thoracoscopie est
réalisée (Figure 3) et I’examen anatomopatho-
logique confirme le diagnostic d’emphyséme
lobaire congénital (Figure 4). L’évolution post-
opératoire est rapidement favorable et 1’enfant
quitte le service apres trois jours.

DISCUSSION

L’emphyséme lobaire congénital est une
malformation pulmonaire rare, caractérisée par
I’hyperinflation progressive d’un ou plusieurs
lobes, raison pour laquelle il est le plus souvent
diagnostiqué apres la naissance. Il conduit a la
compression des lobes adjacents et a une dévia-
tion médiastinale du c6té opposé de la cage
thoracique (1). Sa prévalence est de 1/20.000
a 1/30.000 naissances. Cette pathologie touche
plus fréquemment les gar¢cons avec un sex ratio
de 3/1. Classiquement, elle atteint, par ordre de
fréquence, le lobe supérieur gauche (42 % des
cas), le lobe moyen (35 %), puis le lobe supé-
rieur droit (20 %) (2).

L’¢étiologie de 1I’emphyséme pulmonaire
congénital est difficile a déterminer. Dans 50 %
des cas, aucune cause apparente n’est retrou-
vée. Pour les autres, différents mécanismes
physiopathologiques conduisant a une obstruc-
tion bronchique partielle ou totale peuvent étre
impliqués. Les compressions intrinséques sont
les plus fréquentes : dysplasie ou déficience
du cartilage bronchique, bouchon muqueux
et atrésie bronchique. Parmi les compressions
bronchiques extrinséques, on retrouve un vais-
seau aberrant ou une masse intrathoracique tels
un kyste, un tératome ou une lymphadénopa-
thie (3).
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La symptomatologie de I’emphyséme pul-
monaire congénital est trés variable et propor-
tionnelle a la sévérité de 1’atteinte pulmonaire
au moment du diagnostic. Les symptomes les
plus fréquemment retrouvés sont la détresse
respiratoire modérée, la cyanose, la toux et
le «wheezing». Le tableau clinique peut alors
mimer, comme dans le cas décrit, une patholo-
gie respiratoire infectieuse telle qu’une bron-
chiolite ou une pneumonie. L’absence de fievre
est un élément-clé du diagnostic différentiel.
Certains patients sont asymptomatiques et le
diagnostic est posé fortuitement a 1’occasion
d’une radiographie du thorax réalisée pour un
autre motif (4). La détresse respiratoire aigué
sévere est une forme de présentation clinique
moins fréquente, mais qui requiert une inter-
vention chirurgicale immédiate. L’emphyséme
lobaire pulmonaire congénital est associé, dans
20 % des cas, a une malformation cardiaque,
principalement la tétralogie de Fallot et le canal
artériel persistant.

Le diagnostic d’emphyséme lobaire congéni-
tal est pos¢é dans 25 % des cas durant la période
néonatale, dans 50 % avant I’age d’un mois et
dans 90 % avant I’age de 6 mois. Cependant, les
symptomes peuvent apparaitre jusqu’a I’age de
5 ans (5). 11 est également possible de diagnos-
tiquer I’emphyseéme lobaire congénital durant
la période anténatale lors des contrdles écho-
graphiques. Cependant, la distinction, par cette
méthode, entre I’emphyséme lobaire congénital
et d’autres malformations pulmonaires, telles
que la séquestration broncho-pulmonaire et
la malformation adénomatoide kystique pul-
monaire, peut s’avérer difficile. L’exploration
par résonance magnétique foetale permet de
confirmer le diagnostic en cas de doute écho-
graphique (6).

La radiographie thoracique est souvent suffi-
sante pour diagnostiquer 1’emphyséme lobaire
congénital dans la majorité des cas. Elle révele
une hyperclarté au sein du lobe affecté com-
primant les lobes adjacents, un élargissement
des espaces intercostaux, un aplatissement du
diaphragme ipsilatéral et une déviation médias-
tinale controlatérale. Les diagnostics différen-
tiels radiologiques comportent, principalement,
le pneumothorax, 1’hypoplasie pulmonaire
entrainant une hyperinflation compensatrice
du poumon controlatéral, la hernie diaphrag-
matique, le pneumatocele ou, encore, la mal-
formation adénomatoide kystique pulmonaire.
Le scanner thoracique permet de confirmer le
diagnostic en cas de doute radiographique et
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de visualiser des lésions intra- ou extra-bron-
chiques a I’origine de I’obstruction bronchique
et de I’hyperinflation lobaire secondaire. La
bronchoscopie peut étre utile dans 1’évaluation
de la perméabilité des voies aériennes et pour
exclure une obstruction bronchique par un bou-
chon muqueux (7).

Le traitement de I’emphyséme lobaire congé-
nital est principalement chirurgical. Il permet
aux lobes sains de se développer et de prendre
la place du lobe affecté, conduisant a une amé-
lioration de leur fonction. La thoracoscopie
avec intubation sélective permet une récupéra-
tion rapide de 1’enfant. Une lobectomie du lobe
affecté est le traitement recommandé pour tous
les nourrissons de moins de 2 mois ainsi que
chez les nourrissons de plus de 2 mois présen-
tant une détresse respiratoire sévere, une dévia-
tion médiastinale, une compression lobaire ou
une bronchoscopie anormale. Le traitement
conservateur, consistant en une expectative
armée, est une alternative pour les autres cas
avec un suivi rapproché. Des études ultérieures
sont cependant nécessaires afin de déterminer
les conséquences a long terme d’un traitement
conservateur (8).

CONCLUSION

Devant toute détresse respiratoire inex-
pliquée du nourrisson, I’emphyséme lobaire
congénital doit faire partie du diagnostic dif-
férentiel. La radiographie thoracique permet
généralement de poser le diagnostic, confirmé
par la suite par un scanner thoracique. Grace a
une prise en charge précoce, le pronostic a long
terme est excellent.
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Les demandes de tirés a part doivent étre adressées
au Dr T. Carichon, Service de Pédiatrie, CHC, Cli-
nique de I’Espérance, Rue Saint-Nicolas 447-449,
4420 Montegnée (Liege), Belgique.
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