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RESUME

L'emphyséme lobaire congénital est une malformation congénitale rare caractérisée par I'hyper-expan-
sion d’un segment, d’un ou plusieurs lobes pulmonaires. Son diagnostic est évoqué devant une détresse
respiratoire, étayé par la radiographie pulmonaire et confirmé par la tomodensitométrie thoracique. Sa
prise en charge est chirurgicale par la lobectomie et le pronostic est le plus souvent réservé. Il est rapporté
ici deux cas chez des enfants agés respectivement de 19 jours et 36 jours admis pour détresse respiratoire
avec un syndrome d’épanchement gazeux a I’examen physique. Devant cette symptomatologie I'emphy-
séme est suspecté, étayé par la radiographie thoracique avec une hyper clarté des lobes. La confirmation
diagnostique a été faite par le scanner thoracique. Le traitement a été symptomatique. L’évolution est
marquée par le déces.
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SUMMARY

Congenital lobar emphysema is a rare congenital malformation characterized by hyper-expansion of a
segment, one or more lobes of the lung. Diagnosis is prompted by respiratory distress, supported by chest
X-ray and confirmed by thoracic CT scan. It is managed surgically by lobectomy, with a generally guarded
prognosis. Two cases are reported here of children aged 19 days and 36 days respectively, admitted for
respiratory distress with a gaseous effusion syndrome on physical examination. Emphysema was sus-
pected, supported by a chest X-ray with hyper clarity of the lobes. The diagnosis was confirmed by thoracic
CT scan. Treatment was symptomatic. The patient died.
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INTRODUCTION OBSERVATION 1
L'emphyséme lobaire congénital (ELC) est une S.D; nouveau-né de sexe féminin a été recue a
malformation broncho-pulmonaire rare dont la J19 de vie pour une détresse respiratoire. Il est
prévalence est d’un cas sur 20 000 a 30 000 nais- né d’'une grossesse a terme sans antécédents
sances-vivantes [1,2]. Dans les pays moins avan- anté, per et post natal particulier. Il y avait une
cés sur le plan de la santé, I'emphyséme lobaire consanguinité de deuxieme degré dans la fa-
congénital pose un probleme de diagnostic et de mille. L’examen clinique avait permis de noter
prise en charge aussi bien en anténatal qu’en une détresse respiratoire sévere avec un score
post natal. de SILVERMAN a 8, une polypnée a 76 cycles par
minute, une désaturation en oxygéne a 54% a
Dans l'optique de contribuer a une meilleure I'air ambiant avec une hyper sonorité pulmo-
connaissance de cette pathologie il est rapporté naire a gauche, une sub matité a droite et un
ici deux cas diagnostiqués et suivis au CHU Souro murmure vésiculaire diminué a gauche en faveur
Sanou (CHU-SS) de Bobo-Dioulasso. d’un épanchement gazeux. La radiographie pul-

monaire avait permis de trouver une distension
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avec hyper clarté du lobe supérieur gauche et
une déviation du médiastin. La tomodensitomé-
trie avait permis de confirmer I'emphyséme en
montrant une volumineuse bulle d’emphyseme
du lobe supérieur gauche pan lobulaire avec une
déviation du médiastin et de la trachée (confere
figure 1). Les échographies cardiaque, transfon-
tanellaire, et abdominale a la recherche de mal-
formations associées étaient revenues normales.
S.D a bénéficié d’'une oxygénothérapie, une ali-
mentation fractionnée a base de lait maternel.
Un soutien psychologique a été fait avec les pa-
rents en vue d’une lobectomie. L'évolution a été
marquée par le décés au 2™ jour d’hospitalisa-
tion.

Bulle d’emphyséme du
lobe supérieur gauche

Avant

» Gauche

Figure 1 : Tomodensitométrie thoracique
coupe transversale montrant ’'emphyséme du
lobe supérieur gauche de S.D

OBSERVATION 2

S.A ; nourrisson de sexe masculin a été recu a J36
de vie pour une détresse respiratoire évoluant
depuis la naissance. Il est né d’une grossesse a
terme avec une consanguinité de deuxieme de-
gré dans la famille sans antécédents anté, pré et
per natal particuliers. En post natal il présentait
a J3 une détresse respiratoire minime s’aggra-
vant progressivement. L'examen clinique pré-
sentait une détresse respiratoire sévere, une po-
lypnée a 86 cycles par minute et une désatura-
tion en oxygéne a 88% a I'air ambiant. On notait
aussi une hyper sonorité a gauche et une subma-
tité a droite avec un murmure vésiculaire dimi-
nué a gauche en faveur d’'un épanchement ga-
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zeux type emphyséme. La radiographie pulmo-
naire de face objectivait une distension avec hy-
per clarté de I’'hémi-thorax gauche et une dévia-
tion médiatisnale. Le scanner thoracique a con-
firmé le diagnostic en objectivant d’une part un
aspect tomodensitométrique en faveur d’un em-
physeéme lobaire supérieur gauche (confere a de
la figure 2) géant, avec un effet de masse sur le
médiastin qui est dévié vers la droite, d’autre
part un collapsus partiel du poumon droit et du
lobe inferieur gauche et I'absence d’un situs in-
versus visualisé (confere b de la figure 2). Les
échographies cardiaque, transfontanellaire, et
abdominale a la recherche de malformations as-
sociées étaient revenues normales. S.A a bénéfi-
cié d’'une oxygénothérapie et d’un soutien psy-
chologique fait avec les parents en vue d’une lo-
bectomie. L'évolution a été marquée par le déces
a son 4™ jour d’hospitalisation.

Figure 2 : Scanner thoracique de S.A coupe
frontale

DISCUSSION

Les patients avaient respectivement un age de
19 jours et 36 jours au moment du diagnostic. Ce
méme constat a été fait par certains auteurs qui
retrouvaient un age compris entre 25 jours et
deux ans et demi [3]. D’autres auteurs par contre
retrouvaient un age précoce des le deuxieme
jour de vie [4]. L’age tardif dans ces observations
s’expliquerait par les retards de consultation
dans le contexte burkinabé.
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Le motif de consultation était la détresse respi-
ratoire. Le méme motif a été rapporté au Brésil
et en Ouganda [5, 6]. D’autres auteurs en Rou-
manie retrouvaient comme motif de consulta-
tion la fievre et la toux [7]. L'emphyséme lobaire
congénital est donc une pathologie a manifesta-
tion respiratoire essentiellement. Les patients
étaient issus de parents consanguins et il n’y
avait pas de cas similaires dans la famille. Par
contre sur neuf dossiers cliniques un auteur ne
notait pas de lien de consanguinité [8]. Un cas fa-
milial entre un pére et son fils a été rapporté aux
Etats unis [9].

Le dépistage anténatal n’a pu étre fait du fait de
la non réalisation d’échographie obstétricale lors
des grossesses. D’autres auteurs ont fait le dia-
gnostic anténatal de I'emphyseéme lobaire con-
génital aux Etats unis dans une méta-analyse sur
douze cas de lésions pulmonaires anténatales
confirmées en histologie comme étant des em-
physeémes lobaires congénitales [10]. L'absence
de dépistage anténatal au Burkina s’expliquerait
par le bas niveau socio-économique et les diffi-
cultés de réalisation de I"’échographie obstétri-
cale dans les hopitaux de premier et second ni-
veau. Il n’y avait pas de malformations associées
dans les deux observations tout comme dans
une série canadienne [11] ; cependant dans une
étude en Inde les auteurs retrouvaient 20% de
malformations cardiaques telles que la persis-
tance du canal artériel ou une anomalie du sep-
tum inter-ventriculaire ou inter-atrial avec hy-
pertension artérielle pulmonaire [12]. Les deux
patients ont bénéficié de la tomodensitométrie
thoracique qui avait confirmé le diagnostic
comme chez d’autres auteurs [5, 7]. Le scanner
thoracique est indispensable pour le diagnostic
de 'emphyseme lobaire congénital et précise la
topographie de la distension pulmonaire.

La recherche étiologique n’avait pas pu étre
faite, du fait du manque de moyens financiers
des parents et du déces précoce des patients. Se-
lon la littérature 40% des emphysemes congéni-
taux sont de causes inconnues [1]. Le traitement
a été essentiellement symptomatique du fait du
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plateau technique limité, alors que la lobectomie
a été réalisée dans la plupart des séries [5, 13].
L’évolution clinique était marquée par le déces
du fait des retards de consultation et surtout de
I"'absence de lobectomie dans notre hopital.

CONCLUSION

L’'emphyséme lobaire congénital est une malfor-
mation pulmonaire congénitale rare, qui peut
étre diagnostiqué en anténatale. C’'est une ur-
gence chirurgicale dont le diagnostic est radio-
cliniqgue et le pronostic est le plus souvent
sombre dans les pays moins avancés sur le plan
de la santé.
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