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Segmentectomies pulmonaires mini-invasives
chez des enfants de moins de un an

Minimal Invasive Lung Sparing Resections in Children
below One Year of Age
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Résumé

Les malformations congénitales du poumon exposent l'enfant aux infections, aux pneumothorax et plus tardive-
ment, aux tumeurs malignes. Elles incluent un ensemble hétérogene de malformations dont les plus fréquentes
sont les malformations adénomatoides kystiques (MAKP), les séquestrations pulmonaires (SP) et les kystes bron-
chogéniques (KB). Pour cela, la plupart des auteurs recommandent la résection durant la 1ére année de vie, le
poumon pédiatrique ayant encore un potentiel de croissance a cet age. Le traitement conventionnel consistait
en des lobectomies autrefois effectuées par thoracotomie, puis plus récemment par thoracoscopie. Ces lésions
étant le plus souvent uni- ou bisegmentaires, des segmentectomies permettent d'épargner le tissu pulmonaire
sain adjacent. Depuis 2007, nous les faisons par des techniques mini-invasives chez des petits enfants de moins
de un an, avec des suites opératoires simples.

Nous présentons notre expérience de 18 enfants de quatre a 12 mois (moyenne sept mois) entre 2007 et 2014, ce
qui constitue déja une importante série par cette approche pour ces pathologies rares. Ils ont bénéficié de seg-
mentectomies (simples ou bi-segmentectomies) par thoracoscopie avec cing mini-thoracotomies d'extraction
réalisées pour des malformations adénomatoides kystiques, des séquestrations intralobaires (extralobaires ex-
clues) et des kystes bronchogéniques. Aucune conversion n‘a été faite pour saignement. La durée moyenne de
drainage thoracique est de 2,1 jours. Les complications étaient un emphyséme sous-cutané sans conséquence et
un pneumothorax asymptomatique aprés retrait du drain, qui s’est spontanément résolu.

Dans tous les cas, la malformation pulmonaire a été confirmée par la pathologie, mais dans quatre cas sa nature
était différente de celle suspectée radiologiquement. Le suivi moyen est de 35 mois. Tous les patients restent
asymptomatiques, avec un aspect symétrique des deux poumons.

Les malformations congénitales du poumon sont de plus en plus fréquemment détectées avant la naissance en
raison des améliorations de l’imagerie prénatale. Nous sommes donc confrontés a plus de cas asymptomatiques.
Une segmentectomie mini-invasive réalisée au cours de la 1ére année est une solution réaliste et sécuritaire
pour oter le risque de complication inhérente a la malformation et d'éviter les irradiations récurrentes liées a la
surveillance radiologique.

Abstract

Congenital Lung Malformations (CLM) antenatally detected bear a risk of developing infections or pneumothorax
during infancy and possible late malignancies. For these reasons most authors recommend resection during the
1st year of life. Lung-sparing segmentectomies have raised interest to avoid resecting normal pulmonary tissue
when performing lobectomies. We review our experience with Minimal Invasive Lung-Sparing Resection (MILSR)
below one year of age.

All patients <1y with antenatally diagnosed CLM, confirmed postnatally by 1 or 2 CT-scans, who underwent MILSR
from 2007 to 2014 were reviewed. 18 patients ranging 4 to 12 mo (mean 7 mo) including 15 segmentectomies
and 3 bisegmentectomies for 12 cystic congenital adenomatoid malformations (CCAM) or 4 intralobar sequestra-
tions (ILSP) and 2 bronchial atresia.

8 segmentectomies were completed strictly thoracoscopically, 7 were done by thoracoscopy with a mini thoraco-
tomy to end the dissection and extract large specimens. No conversion was done for bleeding. Chest drain was
left in place for a mean duration of 2.1 d. Complications were one subcutaneous emphysema without conse-
quence and one persistent asymptomatic pneumothorax after drain removal that resolved spontaneously. In
12/18 cases the malformation was confirmed at pathology, but its nature or grade was different of what was
suspected in 6 cases: all 4 ILSP were correctly diagnosed; in 3 cases of CCAM the grade was different; 2 cases
preoperatively described as bronchial atresia were CCAM, one of them including a bronchogenist cyst; one presu-
med CCAM was a bronchogenist cyst. Mean follow-up was 39 mo (9 to 72 mo). All patients remain asymptomatic,
with symmetrical appearance of the 2 lungs. None of the imaging performed at a mean delay of 11 mo has
shown a remaining lesion.

As CLM are more frequently detected due to antenatal imaging improvements, we are facing more asymptomatic
cases. MILSR performed during the 1st year of life is a good and safe option to relieve the risk they bear and
avoid recurrent irradiations related to radiologic observation.
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Les malformations pulmonaires de l'enfant sont des affections
congénitales rares (1/5000 a 1/10000 naissances vivantes). La
plupart résultent d’une erreur de ’embryogénése a un stade
donné de développement.

L’ébauche pulmonaire apparait sous forme d’un diverticule
antérieur de ’endoderme primitif vers J24 a J26. Il a donc
une origine commune avec le tube digestif. Ce bourgeon va se
diviser en deux bourgeons latéraux vers la cinquiéme semaine
qui donneront les bronches souches, puis se diviser par dicho-
tomie environ 23 fois. L'organogénése pulmonaire et la diffé-
rentiation sont controlées par de nombreux génes, facteurs de
transcription et facteurs de croissance dont beaucoup sont
déja connus (1).

On distingue cing stades successifs de développement. A la
naissance, le poumon n’est pas achevé et il existe une crois-
sance postnatale qui permet d’augmenter le nombre des al-
véoles au moins jusqu’a deux ans et leur taille probablement
jusque vers quatre ans. Un nouveau-né posséde environ 30 Mio
d’alvéoles alors que ’adulte en posséde environ 300 Mio. Ainsi
une résection pulmonaire limitée chez un enfant de moins de
un an, a une trés forte probabilité de ne laisser pratiquement
aucune séquelle, le poumon ayant encore une capacité a
croitre (2).

A chaque stade du développement pulmonaire, des anomalies
peuvent apparaitre. Les plus fréquentes sont les malforma-
tions adénomatoides kystiques (MAKP) et les séquestrations
pulmonaires (SP). Comme ces stades se succeédent avec un
certain chevauchement et que le développement n’est pas
forcément synchrone sur U’ensemble du parenchyme pulmo-
naire, plusieurs anomalies peuvent coexister dans un méme
poumon. C'est typiquement le cas des séquestrations pulmo-
naires (SP) et des malformations adénomatoides kystiques
(MAKP) qui peuvent se retrouver dans une méme malforma-
tion.

De plus en plus souvent, les malformations sont découvertes
lors du diagnostic anténatal a U’échographie du deuxieme
trimestre (3). Si nécessaire l’imagerie sera complétée par une
IRM feetale. Ces malformations se manifestent parfois
(rarement) a la naissance (4), mais peuvent étre découvertes
pendant U'enfance, voire méme a l’age adulte. Cependant
elles peuvent compromettre dans certains cas la vitalité fee-
tale (anasarque feetoplacentaire qui s'accompagne d'une mor-
talité élevée) et nécessiter un geste in utero.

Malformations adénomatoides kystiques
du poumon (MAKP)

La MAKP est la malformation pulmonaire la plus fréquente. Il
s'agit d'une masse multikystique de tissu pulmonaire dans
laquelle existent des excroissances des bronchioles terminales
aux dépens du développement alvéolaire. Il est composé de
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Figure 1 : Malformations adénomatoides kystiques. Classification de
Stocker (Stocker).

lésions kystiques avec une désorganisation des structures
bronchiques. La malformation est le plus souvent unilatérale
(2 % de formes bilatérales) et dans 90 % des cas n’affecte
qu’un ou deux segments d'un seul lobe. La malformation com-
munique avec ’arbre respiratoire, d’ou un risque infectieux.
Il N’y a pas de différence entre les cOtés et les deux sexes
sont également atteints. Contrairement a la séquestration, sa
vascularisation suit celle d’un poumon normal.

On distingue trois types de MAKP (Classification de Stocker

(5)) (Fig 1) :

e Type | : Un ou plusieurs kystes > 20 mm de diameétre
(environ 50 % des cas) ;

e Type Il : Mixte ou entre deux, kystes < 20mm (environ 40 %
des cas) ;

e Type Ill : Kystes < 5 mm Masse a aspect hyperéchogéne
(environ 10 % des cas).

Plus récemment Stocker a revu sa classification et a ajouté

deux catégories (6) :

o Type 0: Malformation solide constituée d'acinis ;

o Type IV: Quelques kystes périphériques (en général apicaux)
tapissés d'un épithélium alvéolaire.

Les types | sont les plus a méme de poser probléeme durant la
vie feetale : les grands kystes, non compressibles dii a leur
contenu liquidien visqueux, compriment la veine cave, pertur-
bent le retour veineux, générent des hypoplasies pulmonaires
et peuvent mener a l’anasarque et au décées de 'enfant. Il est
possible de les suivre en échographie et de les ponctionner ou
de les dériver in utero.

La plupart des MAKP sont bien tolérés a la naissance et ne
nécessitent aucune mesure en urgence.

Une radiographie du thorax postnatale peut ne rien montrer.
Une ou des grosses bulles aériques font poser un diagnostic
différentiel avec un emphyséme congénital ou une hernie
diaphragmatique. Un CT ou une IRM sera nécessaire pour pré-
ciser les lésions. Ces examens nécessitent une sédation pour
que U’enfant ne bouge pas lors de ’acquisition des images. Si
I’enfant va bien, on reportera cet examen vers quatre a six
semaines, pour préciser la nature de la lésion et sa topogra-
phie.

Certaines MAKP étant asymptomatiques, certains proposent
de ne pas les opérer, avancant pour argument que l’on opére
un patient asymptomatique, que U’évolution naturelle serait
incertaine, et qu’une telle intervention fait courir a ’enfant
des risques anesthésiques et chirurgicaux (7-10). Quelques
rares équipes ont adopté cette attitude non opératoire et une
étude prospective de longue durée est en cours en Ontario.

En fait la MAKP ne disparait jamais. Tout est une question des
moyens diagnostiques que ’on met en ceuvre. On observe 30 a
50% de régression anténatale mais aucun cas de disparition
postnatale (11,12).

Par contre les risques infectieux (communication avec ’arbre
bronchique) sont bien réels, de méme que les risques de
pneumothorax. En outre, il existe un risque non négligeable
de voir se développer une tumeur sur du tissu embryonnaire
malformatif persistant : (carcinome bronchioloalvéolaire (13-
15), rhabdomyosarcome, blastome pleuropulmonaire (2,16-
20,)). Priest rapporte 450 cas pédiatriques de blastomes pleu-
ropulmonaires développés sur MAKP. Ils peuvent évoluer en
sarcome vers [’age de deux a six ans avec 50 % de chances de
guérison (16). Hancock recense 291 cancers primaires pédia-
triques du poumon dont 24 carcinomes bronchioloalvéolaires
(8.6 %) développés sur une MAKP (13). Les carcinomes bron-
chioloalvéolaires développés sur une MAKP surviennent a un
age moyen de diagnostic de 27 ans contre 59 ans en général.
Dans cette série, le carcinome se développe sur des cellules
mucineuses présentes dans 40 % des MAKP de type I. Ota avait
montré que ces malformations produisent des mucines de
type gastrique qui pourraient induire une hétérotopie gas-
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Figure 2 : Séquestrations pulmonaires : a formes intra-lobaires; b forme
extralobaire.

trigue menant au cancer. Par ailleurs il se pourrait que les
bastomes pleuropulmonaires soient distincts des MAKP, du
moins selon leurs caractéristiques biologiques (19,20).

Ainsi les chances de demeurer asymptomatique toute la vie
sont faibles. Wong a publié une série de 35 patients porteurs
de MAKP et traités conservativement. 86 % ont développé des
symptomes a l'age moyen de deux ans. Il s'agissait d'infections
(43 %), de détresses respiratoires (14 %), de pneumothorax
(14 %) (21). En outre U'attitude attentiste impose des con-
troles radiologiques répétés de longue durée, coliteux et irra-
diants (7). Pour cette raison, actuellement une majorité de
chirurgiens pédiatres préferent les opérer (3,17,22). Enfin,
l'aspect psychologique doit étre pris en compte: les parents
sont informés de ce que leur enfant est porteur d'une malfor-
mation pulmonaire et que celle-ci a un risque de dégénéres-
cence, méme si celui-ci est faible. Ils savent également que
cette malformation peut étre réséquée chirurgicalement.
Rares sont ceux qui ne sollicitent pas la chirurgie pour étre
soulagés de ce risque potentiel.

Les rares cas symptomatiques (3.9 %) (23), seront opérés en
période postnatale, mais les autres seront opérés durant la
premiére année de vie pour donner a lenfant le temps de
régénérer le poumon réséqué (2,23-25). Notre préférence est
de les opérer vers quatre a six mois. A cet age l'enfant est
sorti de la période postnatale, ce qui diminue les risques
anesthésiques et chirurgicaux. Trop attendre expose a devoir
opérer apres qu'une premiére infection soit survenue (24,26),
rendant plus difficile le repérage de la vascularisation et des
bronches du fait des adhérences qui se constituent et des
volumineux ganglions qui envahissent le hile (24,27). Il en
résulte un risque plus élevé de conversion en chirurgie ou-
verte (28).

Les équipes de Montréal ont bien montré les bénéfices qu'il y
a a opérer les enfants tant quils sont asymptomatiques :
moins de complications per- et post-opératoires, durée du
drainage plus courte, la durée de séjour moitié moindre que
lorsque l'on opére les enfants alors qu'ils sont devenus symp-
tomatiques. En outre le taux de complications est plus élevé
chez les enfants opérés a moins de trois mois que s'ils sont
opérés plus tard (29).

Le bénéfice d'opérations précoces sur la récupération du vo-
lume pulmonaire a été démontré (24,25).

Le but de lintervention est d’enlever le tissu embryonnaire
malformatif. Hormis pour ceux qui pronent une attitude at-
tentiste, il existe un consensus parmi les chirurgiens pédiatres
pour réaliser des lobectomies durant la premiére année de
vie. L’intervention se fait classiquement par thoracotomie,
mais peut se faire aujourdhui par thoracoscopie. De plus en
plus de lobectomies se font a présent par thoracoscopie chez
l'enfant (26,28,30,33-35). La lobectomie est une solution radi-
cale, mais qui enléve plus de poumon sain que nécessaire.
Une segmentectomie (ou une bisegmentectomie) est plus
économe de poumon, mais la tranche de section pulmonaire
va buller quelques jours. Cette approche commence a étre
diffusée et fait l'objet de la présente présentation.

Séquestrations pulmonaires (SP)

Les séquestrations pulmonaires sont des amas de tissu pulmo-
naire recevant une vascularisation systémique d’un vaisseau
anormal, le plus souvent issue de l’aorte abdominale. Son
drainage veineux est en général normal, mais peut également
se faire dans la veine cave ou l’azygos. Le diagnostic est fait
par échographie anténatale Doppler. Si un vaisseau issu de
l'aorte se dirigeant vers la malformation est identifié, le dia-
gnostic est quasi certain.

La SP est unilatérale, en général au lobe inférieur. On dis-
tingue les séquestrations intralobaires des séquestrations ex-
tralobaires. Les formes extralobaires sont les plus fréquentes
(65 a 75 %) et sont totalement détachées du poumon consti-
tuant une sorte de lobe supplémentaire (Fig 2). Les formes
intralobaires siégent pour 98 % dans le lobe inférieur (1).

Le vaisseau systémique anormal peut étre tres gros, jusqua la
taille de l'aorte, réalisant un effet de shunt cardiaque. Il n'est
pas rare que des SP non diagnostiquées en avant la naissance,
soient découvertes a l'occasion d'une décompensation car-
diaque postnatale. Plus de 60 % des SP se manifesteront avant
l'age de six mois, mais 10 % peuvent rester asymptomatiques
toute la vie. Outre les manifestations cardiaques, les formes
intralobaires peuvent s'infecter, soit parce qu'elles communi-
quent directement avec larbre bronchique, soit par contiguité
avec le poumon ventilé. Enfin ces malformations, comme les
MAKP comportent un risque oncologique (36).

Le vaisseau nourricier de la séquestration est le plus souvent
issu de l'aorte thoracique ou abdominale, mais dans 15 % des
cas, peut venir d'un autre gros tronc artériel (a. sous-claviere,
tronc ceeliaque, a. splénique). Dans 15 % a 20 % des cas il peut
y avoir plusieurs vaisseaux. Pour le chirurgien, le danger de
ces malformations est la méconnaissance de ce qu’il puisse
s’agir d’une SP : lors d’une traction sur Uartére systémique,
celle-ci peut se rompre. Elle se rétracte dans [’abdomen alors
que l’on opeére dans le thorax, ce qui provoque une hémorra-
gie intra-abdominale fatale (débit de ’aorte).

La radiographie postnatale n‘apporte en général aucun béné-
fice. Le diagnostic est fait soit sur un CT scan injecté soit sur
une IRM. Devant toute anomalie pulmonaire, surtout aux
bases, il faut se demander s'il ne s’agit pas d’une séquestra-
tion et rechercher systématiquement le vaisseau anormal.
Rappelons que les formes associant MAKP et SP ne sont pas
rares et que le danger réside dans la méconnaissance de la
présence d'un vaisseau systémique (37,38). Nous bénéficions



115

e-mémoires de 'Académie Nationale de Chirurgie, 2015, 14 (2) : 112-118

Figure 3 : Positionnement de l'enfant pour une segmentectomie du lobe
inférieur gauche: semi-décubitus ventral a 30° sur matelas a billes pré-
formé par dépression, bras libre.

depuis peu de l'apport des techniques d'imagerie 3D volume
rendering qui nous permettent une visualisation fine de la
vascularisation des poumons et des séquestrations.

Le vaisseau systémique est le plus souvent situé dans le réces-
sus costo-diaphragmatique postérieur, difficile d'accés chez
un petit enfant en thoracotomie. La thoracoscopie a apporté
l'avantage d'une excellente vision de ce vaisseau (ou ces dans
les cas de vaisseaux multiples) sans traction sur le poumon,
diminuant d'autant le risque de rupture. Une fois le ou les
vaisseaux (x) lié (s) on observe une ischémie de la séquestra-
tion. Pour les formes extralobaires, la totalité de la séques-
tration est enlevée. Ces formes ne seront pas prises en
compte ici, ne présentant aucune difficulté. Par contre pour
les formes intralobaires on réalisait une lobectomie infé-
rieure, emportant la SP. Ici encore, la pratique des segmen-
tectomies permet d'épargner du tissu pulmonaire sain. Elle
peut étre aujourd'hui réalisée par thoracoscopie (39).

Etude clinique

Le but de cette présentation est donc dexposer les tech-
niques et les résultats des segmentectomies réalisées chez
des enfants de moins de un an pour des malformations pulmo-
naires.

Population et méthode

Nous avons revu rétrospectivement les dossiers de 18 enfants
ayant bénéficié de segmentectomies par thoracoscopie a l'age
de quatre a 12 mois (moyenne sept mois) entre 2007 et 2014.
Les cas de séquestrations pulmonaires extralobaires n'ont pas
été retenus, ne nécessitant pas de résection dans le paren-
chyme pulmonaire. Tous ont été opérés par le méme chirur-
gien ou sous sa supervision directe.

Tous ont bénéficié d'un diagnostic anténatal confirmé en post-
natal par un ou deux CT scan hélicoidal injecté sous sédation
ou anesthésie pour obtenir des coupes fines de grande quali-
té, permettant des reconstructions d'imagerie 3D.

Technique

Il n'est pas possible a cet age dintuber sélectivement les
bronches car il n'existe pas de tube double lumiére assez petit
pour cela. Nos anesthésistes utilisent un artifice qui consiste a
placer sous controle de la vue par fibroscopie, un cathéter de
Fogarthy dans la bronche souche du coté a opérer. Puis l'en-
fant est intubé avec un tube placé soit dans la trachée soit
dans la bronche souche du c6té non opéré.

L'enfant est ensuite positionné en semi-décubitus ventral a
environ 30° en prenant grand soin de ne pas déplacer le ca-

théter de Fogarthy (Fig 3). Le chirurgien fait face au rachis,
l'assistant a co6té de lui. Un premier trocart de 5 mm est mis
en place pour l'optique de @ 5 mm x 30°dans le cinquiéme ou
sixieme espace intercostal sur la ligne axillaire médiane, ou
l'espace intercostal est le plus large. Un pneumothorax sous
tension a faible pression (6 mmHg) est réalisé au CO2, qui
collabe le poumon du c6té opéré. Le ballonnet du cathéter de
Fogarthy est gonflé. Linsufflation peut alors étre interrompue
et le poumon reste exclu. Elle pourra étre reprise par inter-
mittence selon nécessité. La position de la scissure et le site
de la malformation déterminent la position des deux autres
trocarts de ¢ 3 mm.

Lintervention débute par une exploration systématique du
médiastin postérieur, en particulier dans les sinus costo-
diaphragmatiques a la recherche d'un éventuel vaisseau systé-
mique, méme dans les cas présumés étre une MAKP.

Pour les séquestrations, une fois le(s) vaisseau(x) systémique
(s) identifié(s) ceux-ci sont oblitérés. Nous ne disposons pas
de petits clips de @ 3 mm et ne souhaitons pas en utiliser. Les
vaisseaux, en général assez gros, sont donc systématiquement
traités par au moins deux ligatures dont une transfixiante sur
le moignon vasculaire, en général réalisées avec un fil monofi-
lament non résorbable 4-0.

Une fois la dévascularisation obtenue, la séquestration sisché-
mie. On procéde alors a la section du parenchyme pulmonaire
en bordure du tissu vascularisé, a quelques millimetres au-
dela de la zone ischémique. La section est effectuée soit aux
ciseaux, soit avec le LigaSure® LS 1500 « Dolphin Tip » ou
Maryland court LF 1723 (Covidien).

La résection des MAKP peut se faire soit apres dissection anté-
rograde du hile vers la périphérie, soit apres dissection rétro-
grade de la périphérie vers le hile selon l'anatomie de la mal-
formation en passant en bordure de celle-ci. Certaines MAKP
contiennent des kystes pleins de mucus épais qui masquent le
hile. Il faut donc les vider préalablement a la dissection. Les
vaisseaux et les bronches sont délicatement disséqués avec
une pince courbée atraumatique type Maryland de @ 3 mm ou
un crochet a coaguler inactivé. Les vaisseaux sont traités
comme pour les SP et les bronches par ligatures ou occlusion
au LigaSure®.

Les pieces de résection sont extraites par un orifice de trocart
élargi, ce qui peut représenter une mini-thoracotomie selon la
taille de la malformation pouvant aller jusqu'a 10 mm de long.
En ce cas il ne s'agit plus d'une thoracoscopie totalement fer-
mée stricto sensu, mais de chirurgie vidéo-assistée.

Les tranches de section pulmonaire ont été traitées de trois
manieres différentes de cas en cas : soit nous avons effectué
un surjet de fil tressé résorbable sur la tranche de section,
soit nous avons appliqué la pince LigaSure®, soit nous n'avons
rien fait du tout et laissé le poumon ouvert.

Un drainage thoracique a été systématiquement mis en place
par lorifice de trocart le plus bas.

Résultats

Nous avons réalisé ainsi 18 résections pulmonaires limitées
par thoracoscopie ou chirurgie vidéo-assistée chez des enfants
de moins de un an. Les enfants étaient agés de quatre a 12
mois (moyenne sept mois) et pesaient entre 5.9 et 10.4 kg
(moyenne 8.1 kg). Il s'est agi de 15 segmentectomies et trois
bisegmentectomies. Les diagnostics préopératoires étaient 12
MAKP, quatre séquestrations intralobaires et deux atrésies
bronchiques.

Huit segmentectomies ont été faites par thoracoscopies pures
et sept par thoracoscopies complétées de mini-thoracotomies
pour extraction.

Quatre des 12 MAKP ont nécessité de vider les kystes de leur
contenu pour accéder au hile en début d'intervention.

Les résections ont concerné huit fois le lobe inférieur droit,
trois fois le lobe supérieur droit, cing fois le lobe inférieur
gauche et deux fois le lobe supérieur gauche. La dissection a
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été anatomique antérograde dans 4/12 MAKP et rétrograde
dans 8/12. Les quatre séquestrations ont été faites de facon
rétrograde.

La tranche de section du poumon a été laissée ouverte telle
quelle a neuf reprises, traitée par un surjet dans six cas et
scellée au LigaSure® dans trois cas, sans aucune différence sur
limportance des fuites dair et la durée du drainage selon la
technique employée.

Un drain thoracique a été systématiquement mis en place et
méme deux drains chez un patient chez qui l'on craignait une
importante fuite d'air. Ces drains ont été laissés entre un et
trois jours (moyenne 2.1 jours). Les enfants ont été extubés
sur table et ont séjourné dans l'unité de soins intensifs pédia-
triques entre un et trois jours (moyenne 1.1.jour) pour sur-
veillance postopératoire. Trois enfants n‘'ont méme pas été
aux soins intensifs. La durée de séjour hospitalier a varié de
trois a quatre jours (moyenne 3.4 jours).

Pour comparaison, durant la méme période trois enfants ont
eu des lobectomies par thoracotomies, pour contre-indication
a la thoracoscopie. Leurs drains ont été laissés en place deux
a quatre jours (moyenne trois jours) et leur hospitalisation a
duré cing a 10 jours (moyenne 7.3 jours).

Il n'y a eu aucun saignement significatif. Toutes les segmen-
tectomies planifiées ont été réalisées et n'ont jamais été
transformées en lobectomies. Les complications étaient un
emphyséme sous-cutané sans conséquence et un pneumotho-
rax asymptomatique apres retrait du drain, qui s’est sponta-
nément résolu.

Le temps opératoire strict (non compris linstallation) s'est
échelonné de 60 a 230 minutes avec une moyenne de 121
minutes. Nos deux premiéres segmentectomies ont clairement
été nos plus longues procédures.

Le diagnostic anatomo-pathologique a coincidé avec le dia-
gnostic préopératoire dans 12 cas sur 18. Les quatre diagnos-
tics préopératoires de séquestration se sont avérés exacts.
Trois cas de MAKP ne correspondaient pas au grade décrit.
Deux cas qui avaient été décrits comme atrésies bronchiques
en préopératoire étaient des MAKP avec dans un cas en outre
la présence d'un kyste bronchogénique associé. Un cas présu-
mé étre une MAKP était en réalité un kyste bronchogénique.
La durée moyenne du suivi a été de 39 mois (de 9 a 72 mois).
Tous les patients ont été revus et sont restés asymptoma-
tiques. Aucune des imageries effectuées en moyenne 11 mois
apreés la chirurgie (limites 3.5 a 35 mois) n'a permis de déceler
de lésion résiduelle. Tous les enfants avaient alors des pou-
mons symétriques. Mentionnons toutefois un enfant qui avait
transitoirement a un mois de son intervention une hypoventi-
lation d'une base pulmonaire, disparue par la suite.

Discussion

Les malformations pulmonaires sont un mélange hétérogéne
de malformations et les caractéristiques classiques ne sont
plus si claires car plusieurs formes peuvent coexister dans la
méme malformation. Nous avons donc gardé la terminologie
classique.

Leur traitement a toujours fait l'objet de controverses. En
labsence de preuve de leur innocuité et dans lattente du
résultat des études prospectives en cours sur l'abstention chi-
rurgicale, nous persistons a penser qu'il est préférable de les
opérer. L'argument avancé qu'il sagirait d'une chirurgie ma-
jeure chez des trés petits enfants asymptomatiques, donc a
risque élevé de complications, n'est démontré ni dans les pe-
tites séries (40-42), ni dans notre expérience rapportée ici. Le
fait de pouvoir faire des résections limitées a la malformation
par des techniques minimales invasives permet de leur offrir
une solution définitive a leur probléme et leur évite des con-
troles a long terme ainsi que les irradiations subséquentes a
ceux-ci.

Les malformations pulmonaires sont rares, bien qu'avec le
développement du diagnostic anténatal, le nombre de cas

diagnostiqués soit en augmentation. Les techniques opéra-
toires rapportées comprennent des lobectomies et des seg-
mentectomies, soit par thoracotomie ou par thoracoscopie.
Cest pourquoi il est tres difficile de réunir deux collectifs
homogenes en ages et en pathologies pour mener des études
comparatives, qui font actuellement défaut. Cette série est
donc modeste. Néanmoins il s'agit d'une des plus longues rap-
portée sur des enfants de cet age. Macias et Gossot ont rap-
porté une série de 11 segmentectomies chez des patients
adultes (43). Il n'existe a ce jour que quatre publications sur
des segmentectomies thoracoscopiques chez l'enfant. La série
de Rothenberg rapporte 23 segmentectomies thoracosco-
piques entre 2006 et 2012, mais chez des enfants de un a 18
ans (40). Le méme auteur a publié des résections pulmonaires
par thoracoscopie chez des enfants de moins de un an en
2007, 2008 et 2009, mais il s'agit de lobectomies (22,31,32).
La série de l'équipe de Mario Lima de Bologne est importante :
il rapporte 54 résections d'épargne pulmonaire entre 16 jours
et 14 ans. La majorité était des résections cunéiformes et
seules quatre segmentectomies étaient anatomiques. Moins
de la moitié ont été faites par thoracoscopie (26) avec 18
conversions, de sorte que seules huit ont été completement
fermées, et on ne sait pas combien de segmentectomies ont
été faites chez des enfants de moins de un an (41). Johnson a
publié en 2011 une série de 15 segmentectomies réalisées
chez des enfants de six mois a 17 ans pour des malformations
pulmonaires, sans préciser combien ont été opérés avant un
an. Il s'agit donc de la premiére série rapportée de segmen-
tectomies par thoracoscopie chez des enfants de moins de un
an, age auquel il est recommandé d'opérer (42).

Il vaut la peine de sarréter a quelques détails techniques.
Nous avons décrit notre technique d'exclusion pulmonaire.
Cependant si au début de notre expérience nous pensions
devoir exclure complétement le poumon pour gagner le maxi-
mum de place dans des trés petits thorax, avec l'expérience il
nous semble que lexclusion totale n'est pas indispensable,
comme nous l'avons également constaté pour la cure d'atrésie
de l'esophage néonatale. Pour les séquestrations, l'exclusion
maximale est bénéfique pour obtenir le plus de place possible
dans l'angle costo-diaphragmatique postérieur. La détermina-
tion de l'étendue de la malformation se fait ensuite en obser-
vant la zone dischémie. Par contre pour les MAKP, il nous
semble a présent intéressant de garder un peu de ventilation
dans le lobe a réséquer, ce qui facilite lidentification des
segments concernés par la malformation.

Comme souvent en chirurgie minimale invasive chez des trés
petits enfants nous sommes confrontés a des problémes de
matériel. Les agrafeuses type Endo-GIA@ sont inutilisables.
Outre leur diamétre de 12 ou 15 mm, pour une longueur
d'agrafage minimale de 30 mm, les mors actifs mesurent en
fait 70 mm entre l'axe et U'extrémité, ce qui fait qu'on ne peut
les ouvrir dans un thorax de tres petit enfant. Il existe depuis
peu une agrafeuse de g 5 mm x 30 mm, qui peut-étre nous
permettra d'abaisser l'age auquel on peut les utiliser. Il
n'existe pas de clips de 3 mm et ceux de 5 mm ont des trop
grandes agrafes qui les rendent dangereuses dans un hile pul-
monaire de bébé. Le bistouri a ultrasons (Ultracision®) est a
proscrire car il chauffe trop et les structures sont trop
proches les unes des autres. Le LigaSure® est trés utile, pour
autant que lon dispose de lune des pinces a extrémités
rondes, celui a électrode distale étant dangereux (LigaSure
Advance®). Pour finir, le moyen le plus sir et le moins dange-
reux pour traiter les vaisseaux est de faire des ligatures
simples assurées par des ligatures transfixiantes, ce qui im-
plique de pouvoir aisément en faire dans de trés petits es-
paces. Ceci nous semble une condition sine qua non.
Contrairement a la lobectomie ou l'étanchéité de la bronche
est assurée par une ligature, la segmentectomie implique une
section dans le parenchyme pulmonaire et donc un risque de
fuite dair. Nous avons été doublement surpris de nos résul-
tats : tout d'abord le poumon du petit enfant devient tres vite
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étanche, puisque les drains ont été otés entre J1 et J3
(moyenne 2.1 jours); ensuite nous avons traité de différentes
facons les tranches de sections pulmonaires, sans différence
notable dans l'importance des fuites du parenchyme.

Les séquelles de thoracotomies sont connues de longue date
chez l'adulte (1937). Elles concernent autant l'aspect que les
problémes fonctionnels (défaut d'élévation de l'épaule). Chez
lenfant elles ont été décrites depuis 1969 (44) et il faut ajou-
ter a ces problémes les défauts de croissance de la cage tho-
racique et les scolioses.

Pour cette raison, P. Soucy le premier (1991) (45), suivi de S.
Rothenberg (1992) (46) ont proposé des abords d'épargne mus-
culaire chez l'enfant. Outre la diminution des douleurs et la
réduction des durées de séjour, l'abord thoracoscopique offre
l'avantage d'entrainer nettement moins de déformations ana-
tomiques (scolioses, asymétries thoraciques) ou fonctionnelles
(33,47,48).

La faisabilité de thoracoscopie chez des tous petits enfants a
été étudiée par notre Groupe dEtude en Ceeliochirurgie Infan-
tile (GECI) (49). La méthode pour résoudre le probléeme de
lintubation sélective a été décrite. Il apparait dans notre
collectif de 245 enfants de 0 a 28 jours, que 11 % ont présenté
des problémes périopératoires, menant a 3.5 % de conversion.
Ceux-ci consistaient en des désaturations < 80, des hypoten-
sions > 20 % de la TA initiale, des hypercapnies > 45 mmHg,
des hypothermies < 35° et des acidoses métaboliques. Les
facteurs de risques identifiés (p<0.05) étaient l'age du pa-
tient, une température corporelle basse en début dinterven-
tion, une pression d’insufflation thoracique élevée, la durée
de linsufflation et une durée opératoire > 100 minutes. Il
apparait donc que pour éviter ceux-ci, il vaut mieux différer
lintervention a l'age de quelques mois (6 mois environ) plutot
que de les opérer précocement, a moins que lenfant soit
symptomatique et que lon y soit forcé. Il faut utiliser des
insufflations courtes intermittentes, une pression d'insuffla-
tion basse (< 6 mmHg) et un monitoring ETCo2 et T° est indis-
pensable. En outre sont considérés comme des contre-
indications la prématurité, les cardiopathies cyanogenes, les
shunts cardiaques droite-gauche, les hypothermies préopéra-
toires et linstabilité hémodynamique. Ceci est important car
18 % des MAKP sont associées a d'autres anomalies en particu-
lier cardiaques (5-7). En respectant strictement ces regles les
complications sont rares et les risques tres faibles.

Il est parfois reproché aux partisans des segmentectomies,
tant par thoracotomie que par thoracoscopie, que ces résec-
tions d'épargne pulmonaire présentent le risque de laisser du
tissu malformatif résiduel. Cet argument ne peut étre contre-
dit, le chirurgien n'ayant que sa vision pour juger de l'étendue
de la résection. Cependant il peut étre relativisé. Si lexis-
tence d'un tissu malformatif est porteuse d'un risque oncolo-
gique démontré, ce risque est faible. Ainsi s'il restait quelques
cellules issues de la malformation sur la tranche de section, le
risque de dégénérescence devient extrémement faible. En
outre une lobectomie pour exclure ce risque n'est pas totale-
ment fiable, puisque 5 a 8 % des MAKP et des séquestrations
peuvent exister dans deux lobes pulmonaires adjacents (voir
étre bilatérales dans 2 % des MAKP). Donc pour exclure avec
certitude tout risque faudrait-il aller au-dela d'une lobecto-
mie ? Cette attitude serait déraisonnable. C'est pourquoi nous
préférons nous limiter a la résection des seuls segments at-
teints. Ajoutons qu'il n'y a pas d'imagerie postopératoire per-
mettant d'assurer que tout le tissu malformatif a été réséqué.

Conclusions

Le débat reste ouvert entre les partisans de l'abstention thé-
rapeutique et la surveillance des malformations pulmonaires
de diagnostic anténatal qui sont asymptomatiques et les parti-
sans de la chirurgie. En labsence d'étude prospective rando-
misée a long terme, la majorité des chirurgiens pédiatres

proposent une résection de la malformation apres trois mois
pour limiter les risques anesthésiques et chirurgicaux, mais au
cours de la premiére année de vie pour permettre au poumon
de régénérer. La procédure de référence est la lobectomie
par thoracoscopie. Les segmentectomies par thoracoscopie
sont une alternative a celle-ci. Elles épargnent plus de tissu
pulmonaire sain assurant ainsi une meilleure régénération
pulmonaire, ce qui leur vaut le nom de résections d'épargne
pulmonaire. Elles ne sont pas grevées d'un taux de complica-
tions supérieur aux lobectomies, mais sont réservées a des
chirurgiens pédiatres minimal-invasif bien entrainés.

Discussion en séance

Question de F Dubois

Peut-on toujours se limiter a la résection de un ou deux seg-
ments sans courir le risque d’une exérése excessive ?

Réponse

Merci de votre question Mr Dubois. Je suis trés honoré de ce
que vous ayez été intéressé par ce que jai présenté.

La réponse est plutot le contraire. Nous essayons d'enlever le
tissu malformatif et le moins possible de tissu sain adjacent.
Notre crainte est plutot de ne pas assez enlever de tissu pa-
thologique.

Donc pour répondre a votre question, oui je pense que l’on
n’enléve pas plus de tissu que ce qui a été prévu sur la base
de limagerie. Ceci est confirmé par lexamen anatomo-
pathologique des pieces.

Par contre, je ne suis jamais certain d'avoir absolument tout
enlevé. Certains reprochent aux partisans des segmentecto-
mies, tant par thoracotomie que par thoracoscopie, que ces
résections d'épargne pulmonaire présentent le risque de lais-
ser quelques cellules de la malformation dans le tissu adja-
cent. Cet argument ne peut étre contredit, le chirurgien
n‘ayant que sa vision et l'imagerie pour juger de l'étendue de
la résection. Cependant il faut pondérer ce risque: le risque
de dégénérescence est faible et pour quelques cellules rési-
duelles, il devient infime. En outre les lobectomies ne per-
mettent pas non plus dassurer d'avoir réséqué tout le tissu
pathologique, puisque 5 a 8 % des MAKP et des séquestrations
peuvent exister dans deux lobes pulmonaires adjacents et
méme étre bilatérales dans 2 % des MAKP.
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