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les pathologies du contenu thoracique

O Tes epancﬁemen‘rs

B Les chylothorax
B Les hydrothorax compliqués d'anasarque, immunitaires ou non

[0 Les masses
B infra-parenchymateuses: liquidiennes, solides, uniques, multiples
B médiastinales: liquidiennes, mixtes
[0 Les anomalies architecturales
B Les hernies diaphragmatiques
B |es pathologies de I'échogénicité pulmonaire
B |es agénésies et hypoplasies

Point commun = I'hypoplasie pulmonaire

‘rapport L/T :surf. du poumon sain D et G/surf thoracique
L/T=05+/-0004de 18 a36 SA, L/T<0,21: détresse




Les chylothorax




chylothorax, définition

0 Appartient aux hydrothorax, 1/ 10 000 a 15 000 G
O Définition échographique: épanchement pleural, uni ou bilatéral,
zones transsonores dans les scissures pulmonaires

O Le plus fréquent des hydrothorax, par anomalie du drainage
lymphatique ( canal thoracique )

[0 Le diagnostic de sa nature repose sur le taux de lymphocytes
dans I'épanchement > 80% et une concentration importante de
triglycérides

O Le bilan étiologique comporte les recherches de malformations,
les anomalies génétiques, infectieuses, hématologiques,

métaboliques.




chylothorax,

Quand adresser la patiente en échographie référée

OO0 Des la suspicion diagnostique

O Sans attendre d'avoir fait une 2¢me évaluation
O Quelque soit le terme

O Quelque soit le volume de I'épanchement




chylothorax,

modalités de diagnostic et de surveillance
I ———

OO0 Echographie:
B |ocadliser et quantifier I'épanchement,
B retentissement:déviation médiastinale, ER,éversion diaphragme,coeur
B malformations associées

O Rythme: fonction du terme et la surface de I'épanchement
0 Evolution:

B risque de décompensation si I'effusio ratio > 40 %,
B 22% de régression spontanée

[0 IRM: quantification, malformations associées

[0 Prise en charge invasive:
B Bilan: chromosomique, infectieux, métabolique

0 [ 4 . . V4 .

B drainage pleuro-amniotique éventuel




Pronostic des épanchements pleuraux

Anomalie lymphatique

Apparition isolée
CEdeme en pelerine
(sous cutané)
Placenta normal

Lymphocytose élevée
Bon pronostic

Drainage
Régime en post-natal

Celle de
I'anasarque
Anasarque
d'emblée
CEdemes diffus
Gros placenta

Lymphocytose
basse

Pas d'amélioration
Mauvais pronostic




chylo’rhorax , expérience strasbourgeoise

0 Période de 10 ans , 2013-2023

0 56 feetus ont eu une pose de drain(s),
B toutes étiologies d'épanchement confondues,

B 10 ont eu plus d'une intervention (4 poses en 2 temps pour
les drainages bilatéraux, 6 reprises)

O 21 chylothorax unilatéral:

B 3 drainés, 4 IMG, 14 sans pose de drain (régression
spontanée, pas un chylothorax)

O 34 chylothorax bilatéral:

B 19 drainés, 15 sans pose de drains ( dont 9 pour anomalie
chromosomique (T21, délétion), polymalformation, IMG)

0 7 drains kysto amniotiques (5 MAKP I, 2 MAKP IT)




Rodeck / Rocket® KCH™ Catheter

Harrison Fetal Bladder Stent

chylothorax,

drain pleuro amniotique

nature échographie.
Surface thoracique.
l| Surface épanchement.

laboratoire.
2 laboratoire.

3 laboratoire.
4 laboratoire.

remarques [ observations.

Delrvery: Propeietary stoel introducer

A
6.3 Fr catheter (Rocket Medical, PiC)

Delivery: 132 needle
>

Sfr catheter (Cook Incorporated)

Troisiéme trimestre référée

39

19,6

q=g |

RESULTATS
Biologie NHC (PTB Strasbourg)

Sophie DREUX (Laboratoire de biclogie foetale -
Hipital Robert Debré - Paris)

EFS (Laboratoire EFS Strasboung)
VIROLOGIE (PTB Strasbourg)
REMARQUES

vidange de 40 cc de liquide citrinf/champ pleural
ENVOYE 8N EXamen




chylothorax,

drain pleuro amniotique, 3 histoires cliniques

[0 Pose de drain unilatéral, difficile

[0 Césarienne en urgence le méme jour pour
hémopéritoine

[0 Va bien a un an de vie, bilan étiologique négatif




chylothorax,

drain pleuro amniotique

0 Anasarque généralisée, drains bilatéraux en place
O Aggravation , IMG 4




chylothorax,
drains pleuro amniotiques,
examen foetopathologique

Un important épanchement séro-hématique thoracique

Une hypoplasie pulmonaire (LBWR & 0.012, N>0.015 sous 28SA, De Paepe et al.)
Un mésentere commun

Un drain thoracique gauche en place

Un drain thoracique droit bouclant au niveau des vaisseaux du cou & droite et pingant la veine
jugulaire droite entre ses anses

Le coeur est en situs solitus, présente 4 cavités normales, un VD & paroi lisse et trés mince, une aorte de 4
mm, une AP de 5 mm. Le retour veineux pulmonaire est normal.
La veine ombilicale, le foramen ovale et le canal artériel ne sont pas obstrués.

On note une variante anatomique des troncs supra aortiques avec naissance de I'artére vertébrale gauche
entre la carotide gauche et le tronc sous-clavier gauche.

Probable maladie métabolique



chylothorax,

drain pleuro amniotique, histoire heureuse

Mad. X..., G2P1
Adressée dées 17SA pour hydrothorax droit
Ponction évacuatrice, 100% de lymphocytes, 46 XY

reconstitution des 18 SA, suivi hebdomadaire, effusio ratio 0,41
a0,47 a 23 SA

Pose d'un drain droit a 23 SA et 1J
Régression a J5, ER 0,09 a 26 SA
Suivi échographique bimensuel jusqu'en 35 éme SA (12 écho de G)

Harmonisation avec les néonatologues
ANAT en niveau 3 a 39 SA et ljour

L I

O0O000




chylothorax,

drain pleuro amniotique, histoire heureuse

O 17 SA
O 18 SA

O 215A

0 23 SA

O J1
apres la pose du drain
ER 0,31




chylothorax,

drain pleuro amniotique, histoire heureuse

[0 28 SA

0 31SAetd]




chylothorax, témoignage

. « J'étais encore allongee devant I'écran de I'echographe réalisant
qgue le niveau d’attention et d'urgence des medecins qui m’entourent
atteste de la potentielle gravité de la situation. »

« Je n’étais absolument pas preparée a subir une intervention et
ce moment a éte dur pour moi. » ,

« le chylothorax est revenu dans son integralité mais reste stable...
de semaine en semaine toujours le méme constat, on attend le bon
moment pour procéder a la pose du drain »

« ...stress et de peur dont je déebordais. »

« On a rendez-vous avec un médecin de néonat’ il nous explique »



chylothorax, tfémoignage

. « ...qu’on va pouvoir rentrer a la maison. Je suis contente mais tout a
coup l'inquietude me submerge. Je realise a quel point Arthur a éte
surveillé presque de facon constante tout au long de ma grossesse et
depuis la naissance... et la on est « lachés dans la nature ». Tout va
bien mais on doit rester vigilant »

« on lache prise sur ce qu'il s’est passe, ony est ... on esttous les 4 »




chylothorax,

lieu et voie d'accouchement

0 opter pour le niveau 3 impérativement

0 a terme, si possible (hydramnios)

0 par voie basse

OO0 absolument en présence des néonatologues




Chylothorax congénital

Période anténatale:

- Diagnostic posé par le prélevement
- Rencontre avec I'équipe pédiatrique

- Prise en charge anténatale par pose de drains thoraciques le plus to6t possible apres diagnostic ou
lors prélevement initial

- Corticothérapie de maturation pulmonaire: oui

- Lieu d’accouchement: Niveau 3 pour prise en charge périnatale (drain, détresse respiratoire) et
néonatale (bilan et traitements)

- Voie d’accouchement: fonction données cliniques, évolution anténatale etc...

- Age gestationnel: préférer attendre pour éviter de surajouter une immaturité pulmonaire



Chylothorax congénital

Période périnatale:

Prise en charge a la naissance en salle d’accouchement:
- Equipe pédiatrique prévenue et présente au moment de I'accouchement

- Evaluation de I'adaptation a la vie extra-utérine: détresse respiratoire, état neurologique
(a corréler a I'age gestationnel)

- Drain thoracique a clamper si toujours en place, le plus souvent retiré

- Prise en charge en fonction de la clinique: 02, lunettes HD, CPAP, intubation-ventilation
assistée, surfactant, exsufflation pneumothorax, ponction

-Transfert en Réanimation Néonatale pour bilan (Radio thorax, échographie cardiaque,
échographie pleurale), surveillance et prise en charge.






Chylothorax congénital

Période néonatale:

- Le schéma thérapeutique des chylothorax congénitaux est « progressif »

- C'est un traitement a paliers thérapeutiques croissants rapprochés:
o Conservateur
o Médicamenteux
o Chirurgical

- But: diminuer la production de I'épanchement et permettre la « guérison » et/ou la maturation du
systeme lymphatique

- Remarque: chylothorax idiopathiques isolés sans anomalies associées (Trisomie 21, Syndrome de
Noonan, Syndrome de Milroy) ni malformatives (lymphangectasies pulmonaires) ni traumatiques
(postopératoires cardiaques)



Chylothorax congénital

Période néonatale: liguigen:
- Traitement conservateur: ‘

P

o Nutrition entérale: alimentation par triglycérides a chaines moyennes (Monogen®, Liquigen®) pour
court-circuiter le systeme lymphatique thoracique et se déverser directement dans le systéme porte
sans passer par le canal thoracique ou ses collatérales

o Nutrition parentérale: enfant instable ou échec nutrition entérale adaptée

o Lait maternel?: riche en triglycérides a chaines longues, possibilité de le « transformer » par
centrifugation

> Ponctions pleurales pour évacuation

> Drain pleural si ponctions itératives



Chylothorax congénital

Période néonatale:

- Traitement médicamenteux:

o But: réduire le flux lymphatique thoracique

o Octréotide® (analogue de synthése de la Somatostatine):

o Mécanisme: réduction des sécrétions exocrines de I'estomac, de I'intestin, du pancréas et du flux splanchnique
ainsi que de I'absorption des lipides et donc de la production de chyle.

o Administration IV (ou SC) continue a doses croissantes
o Effets secondaires limités (hypo/hyperglycémie, atteinte hépatique, hypothyroidie)
> Durée du traitement fonction de I’évolution de I'épanchement, absence de consensus

o Autres médicaments: Etilefrine, Propanolol, Sidenafil, Sirolimus, injection intrapleurale de Bétadine®




Chylothorax congénital

Période néonatale:

- Traitements associés:

o

Soutien ventilatoire

o

Compensation électrolytique, vitaminique et protidique par pertes dans I'épanchement

o Compensation immunoglobulines, facteurs de la coagulation (AT3, fibrinogéene)

]

Prévention infections

o]

Antalgiques



Chylothorax congénital

Période néonatale:

- Traitement chirurgical:

o]

A envisager si échec traitement conservateur et médicamenteux

o

Timing en fonction de I'évolution de I'épanchement, de la tolérance et de la clinique.

o

Avis du chirurgien et prise en charge par abrasion ou talcage pleural

o

Situation rare



Chylothorax congénital

Période néonatale:

e , . Chylothorax
- Proposition thérapeutique |

TTT conservateur avec TCM

1semaine 1 semaine

Arrét épanchement Persistance épanchement
Poursuite TCM TTT consenvateur avec NPT
|
Réintroduction |ait Arrét épanchement Persistance épanchement
standard l l
TCM Somatostatine
=S|
Réintroduction lait Arrét épanchement Persistance
standard 1 épanchement
TCHM Chirurgie
s | J
Réintrodudion lait TCM
standard il s

Réintroduction lait
standard
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> 1000 white blood cells/ml, > 70-80% lymphocytes

iglycerides > 110 mg/dL (1.1 mmol/L)

=
-
small volume ¢/Tusion,
asympiomatic patient medium, lange volume cffusion
vy with respiratory comy
J
. v
nutritional measures (MCT-formula or R a ol medhaitionl N

modified breast milk),
with or without octreotide perfusion,
effuxion volume monitoring with chest

keoep MCT diet or modified breast milk
for 6 weeks after effusion is dry, nlong
with 3 p/kg/day of lipids (15 ml/kg/day
of a 20% lipid solution), once a week or
Ig/kg/day (Seml Xg/d of a 20% lipid
solution) 3 times a week, with a
maximum perfusion rate of 0.13 to 0,17
whg/h + fs-soluble vitamins

MOnitor senum el lytes (daily), albe proteins (twice week), keep serum
A albumin >2.5 g/dl,
good response

start octreotide perfusion (Imew/kg'h increasing daily wp tol 0 meghgh, tapering
total deainage volume <2mikg/day only after reduction of chyle drainage). can be given subcutancously if intravenous assess
with enternl MC- diet, without any is lost,
medication, the chest drains can be consider 10 associnte ctilefrine if 1o or scarse response to octreotide,
removed conmdcr propranolol or sildenafil if lymphatic malformations,

L if lymoh

the MCT-diet showhd be maintained for six 5
weeks from the removal of the chest i drainage > 10 mikg/day or prolonged lymphatic fluld loss:
drains, along with 3 g/kg/day of lipids (13 assess serum levels of immunoglobulins (1gG, 1gM and IgA) weekly,
mikg/day of a 20% lipid solution), once a administer IVIg to correct deficiency (400-600 mg/kg),
woek or 1 wkg/day (Sml /kg/d of a 20% momlm mﬂumn and mmhmmhm
lipid solution) 3 times o week, with a 10 prevent thrombs pl and opt
maximum porfusion mte of 0,13 10 0,17 heparin therapy in those child: q icoagul
gkgh + fat-soluble vitamins consider fresh frozen plassma sdmini il ab 1 or bleeding,

ideally clotting studies should be below 1.5 times the wpper hmll ofnwmnl

& correct metabolic acidosis with bicarbonate
partial response

draimage < 10ml%kd/day
keep conservative treatment for 3.4 wecks
before considening invasive approach

%

\
4

needle aspiation’ chest desin (confirm drain position with chest radiography ).
m bilateral effission, chest drain first in the nght side,

use continwous suction dramage 10-15 negative emH;O (if not available, use
underwater seal system)

manage pamn with opioids aad paracctamol

total parenteral nutrition and bowel rest until sparse dranage (<2mikg/day),
then, stant MCT-formula or modificd breast milk in small amount and progressive

increase alomg with 3 gkg'day of lipids (15 mi/kg/day of o 20% lipid solution), once

aweek or | g'kg/day (Smil Ag/d of a 209 lipid solution) 3 times a woek, with &
maximum perfusion rate of 0.13 1o 0.17 g'kg/h + fat-soluble vitamins

replace drain losses partially with TV 3% albumin and normal saline, avoid
hypovolemia and hypotession

A

1o response after | week of conservative treatment and drainage > 10 mbkg/day
or

dra of large voll (e ll)l)mlpwdiy). {nrapu:odofﬂve
conmnt days or severe bolic and which are
difficult to control

Chylothorax in the neonate

» A stepwise approach algorithm.
Pediatric Pulmonology. Rocha G, Arnet V, Soares P, et
al. 2021;56:3093-3105

Invasive approach
thorucic duct ligation; plesral abrusion; pleurodesis; thoracic duct embolization; pleuro-peritoneal shunts;
diaphragmatic fenestration
conservative should be gradually red after surgical a MCT-diet along with 3
g'kg/day of lipids (15 mikg/day of a 20% lipid solution), once a week or | g'kg'day (Sml Ag/d of u 20% lipid solution)
3 times & week, with o maximum perfusion nte of 0.13 10 0,17 ghg'h + fat-soluble vitamina, should be maintained for
six woeks after the effusion resolution




Chylothorax congénital

Période néonatale:

State of the Art
Chylothorax in the neonate—A stepwise approach algorithm

Gustavo Rocha MD, Vanessa Arnet MD, Paulo Soares MD, Ana Cristina Gomes MD, Sandra Costa MD, Paula Guerra MD, Jorge
Casanova MD, Inés Azevedo PhD

First published: 29 July 2021 Pediatric Pulmonology
Revue de la littérature de 1970 a 2020 PubMed, Cochrane, UpToDate



https://onlinelibrary.wiley.com/authored-by/Rocha/Gustavo
https://onlinelibrary.wiley.com/authored-by/Arnet/Vanessa
https://onlinelibrary.wiley.com/authored-by/Soares/Paulo
https://onlinelibrary.wiley.com/authored-by/Gomes/Ana+Cristina
https://onlinelibrary.wiley.com/authored-by/Costa/Sandra
https://onlinelibrary.wiley.com/authored-by/Guerra/Paula
https://onlinelibrary.wiley.com/authored-by/Casanova/Jorge
https://onlinelibrary.wiley.com/authored-by/Azevedo/In%C3%AAs

Conclusion commune, chylothorax

O Apres le point de vue de la Pédiatre

0 Et celui plus restreint de la Chirurgienne




Conclusion commune, chylothorax

A partir de quand adresser la patiente en écho

Des le diagnostic et quel que soit le
terme et quel que soit le volume de
I’épanchement

A partir de quand débuter un suivi en SIG

A partir de de 24/26 SA selon sévérité du
chylothorax

Corticothérapie

A partir du moment ou risque de
prématurité (24 SA)

Modalités de surveillance

/15j a partir du diagnostic, a adapter
Drainage si effusio ratio >= 40%

Lieu d’accouchement

Hautepierre

Voie d’accouchement

VB

Age gestationnel d’accouchement

A terme si possible

Enjeux de la PEC néonatale

Selon tolérance respiratoire.
Hospitalisation en réanimation

Si drain, clampage dés la naissance ou
retrait selon tolérance.

Drainage si mauvaise tolérance +/- alim
parentérale,+/- ttt médicamenteux +/-
chirurgie

Temporalité de la chirurgie

Secondaire si échec de prise en charge
médicale

Stratégie chirurgicale et lieu de la chirurgie

Talcage, abrasion pleurale

Pronostic général a court et long terme

Forme simple : bon pronostic
Forme drainées : bon pronostic
Forme complexe (bilat, syndromique...)

Vécu des familles

Stress lié au diagnostic, au geste

anténatal, au drain post natal et aux
modalités d’alimentation, a la durée de
I’hospitalisation (chylothorax ne se
tarissant pas ou récidive du chylothorax)




Les MAKP,

malformations adénomatoides kystiques

les CPAM,

malformations pulmonaires congénitales
des voies aériennes




Malformations bronchopulmonaires

Hyperplasie pulmonaire

- Atrésie bronchique

- CPAM type grands kystes (MAKP 1)

- CPAM type petits kystes (MAKP 2)

Isolé ou avec vascularisation systémique (SIL)

- SEL

Avec ou sans malfo de l'intestin antérieur

- Kyste bronchogénique

- Atrésie laryngée
- CPAM type solide (MAKP 3)

Hyperinflation lobaire congénitale
(emphyséme lobaire congénital)

Autres lésions kystiques

- Kyste lymphatique, lymphangiomatose
- Kyste entérique
- Kyste mésothélial




Continuum of pulmonary developmental anomalies

Congenital lobar | | Bronchogenic
overninflation cyst

Congenital pulmonary
airway malformation

Bronchopulmonary
sequestration

Hypogenetic
lung syndrome

Pulmonary AV
malformation

-—p

Normal vessels
Abnormal parenchyma

Abnormal vessels

Normal parenchyma

A Egloff, UpToDate 2021



O 0O 0O

MAKP, définition

Fréquence: 25% des malformations pulmonaires

Prolifération et dilatation des bronchioles sans
différenciation des alvéoles

Habituellement limitée a un lobe (LIG)

Classification en macrokystique I et IT (90%) et
microkystique IIT (10%)

Diagnostic différentiel : hernie diaphragmatique
Anomalies associées: séquestration, épanchement pleural

Fréquence des anomalies associées dans la forme
macrokystique IT (O a 56%) microkystique (0%)

Aucune anomalie chromosomique rapportée



MAKP, aspect échographique,
f. macrokystique a gros kyste(s)

O Déviation médiastinale, éversion diaphragmatique,
drainage du plus gros kyste de 26 mm




MAKP, aspect échographique,
f. macrokystique a petits kystes
O Evolution; LID, 22 SA, 26 SA, 34 SA

1 D1  47.3mm

2 D2 33.5mm

3 D3 24.9mm 303 18.26mm
wu Vol 20.659cm? Vol 3.934cm

"*'“*‘.‘

e T N

stable
et le foetus a grandi

1D1 3221m
2D2 34.45m




MAKP, aspect échographique
O Forme microkystique

OO0 26 SA déviation de la VCI, 36 SA régression,
O disparition post natale.

O Controle scanner et IRM a distance pour risques infectieux



MAKP, diagnostic différentiel
OO0 Forme microkystique

OO Le poumon hyperéchogene de:
B Sténose bronchique ou trachéale
® Emphyseme congénital
B Séquestration (vascularisation systémique)

O Intérét de I'TRM:

B Identifier le parenchyme pulmonaire sain (emphyséeme)
versus pathologique (MAKP, tissus hyperplasiés pseudo
glandulaires des structures terminales)

emphyseme




MAKP, expérience strasbourgeoise

0 Période de 10 ans, 2013 - 2023:

[0 62 cas

MAKP macrokystique, type I (17) et type IT (25)

MAKP type ITI (20)

.. dont 2 Faux +

7 dérivations, dont 2 MAKP IT ( une MIU MAKP II drainée)

OO0 23 séquestrations:
B associations avec des MAKP
B avec des épanchements




MAKP,

Quand adresser la patiente en échographie référée

Dés la suspicion diagnostique

Diagnostic du 2 éme trimestre

Volume parfois impressionnant rapporté au thorax
Le thorax croit, pas la MAKP

Savoir he pas étre trop pessimiste

T o A o i o e o




MAKP,

modalités de surveillance

[1 Imagerie « anatomique »
O échographie descriptive:
localisation, volume, répercussions
O Rythme de surveillance fonction de la 1é7¢ écho
0 Evolution:
de la masse, des complications, de la régression
O IRM:
topographie, type, retentissement, diagnostic différentiel
OO Bilan génétique inutile
[0 Prise en charge invasive rare (dérivation)
0 Tres bon pronostic (1 MIU, O IMG a Strasbourg)

[0 Adressage en SIG non spécifique



MAKP,

lieu et voie d'accouchement

[0 opter pour le niveau 3 pour les formes volumineuses
d risque de décompensation cardiorespiratoire

a terme
par voie basse

en présence des néonatologues pour les situations
ou la naissance en niveau IIT est recommandée

O 0O O




MAKP = CPAM

Malformations Adénomatoides Kystiques du Poumon = Malformations Pulmonaires Congénitales des Voies
aériennes

Période anténatale:

- Diagnostic posé par I'imagerie (échographie, IRM), définitif par 'AP

- Rencontre avec I'équipe pédiatrique et chirurgicale en fonction du type

- Prise en charge anténatale par pose de drains thoracique en fonction du type et du retentissement
- Corticothérapie de maturation pulmonaire: oui

- Corticothérapie maternelle si type 3

- Lieu d’accouchement: Niveau 3 pour prise en charge périnatale (drain, détresse respiratoire) et
néonatale (bilan et traitements)

- Voie d’accouchement: fonction données cliniques, évolution anténatale etc...

- Age gestationnel: préférer attendre pour éviter de surajouter une immaturité pulmonaire



MAKP

Période périnatale:

Prise en charge a la naissance en salle d’accouchement:
- Equipe pédiatrique prévenue et présente au moment de I'accouchement

- Evaluation de I'adaptation a la vie extra-utérine: détresse respiratoire, état neurologique
(a corréler a I'age gestationnel)

- Prise en charge en fonction de la clinique: 02, lunettes HD, CPAP, intubation-ventilation
assistée, surfactant, exsufflation pneumothorax, drain

- Transfert en Réanimation Néonatale pour bilan (Radio thorax, échographie cardiaque),
surveillance et prise en charge.



MAKP

Période néonatale:

- Prise en charge:
o Soutien ventilatoire adapté a la détresse respiratoire
o Expectative et suivi

- Bilan:
° Radiographie du thorax
° TDM

- Avis chirurgical



Patho thoraciques—> Quel est le
oon moment ?

———— —_—

* Gravité suspectée en anténatal :
* Anasarque
* Hydramnios
* Déviation médiastinale
* Voir geste de dérivation Kysto-amniotique

» —>Détresse respiratoire néonatale
* —>Accouchement maternité NIV IlI

» > LAISSER MAIS APPAREILLER LES DRAINS
ANTENATAUX

* Dans la grande majorité des cas :
asymptomatique




Patho thoraciques—=2> Quelle
stratégie?

Radiographie en médecine néonatale

Suivi pédiatrique standard

Rx thorax a 1 mois + cs chirurgien pédiatre

TDM entre 2 et 4 mois pour une chirurgie
entre 4 et 9 mois

* Selon habitudes du chirurgien

e Saison !l

* Fibroscopie bronchique en 1" temps :
absence de surinfection et bloqueur

Motif d’anticipation : apparition de symptémes
respiratoires / infection / modification de la
|ésion en imagerie




Pourguoi opérer?

Géne a la croissance du poumon sain
Capacité régénérative avant 24 mois
Infections (et entrée en collectivité)

* Dégénérescence
e ...voir présence pleuropneumoblastomatose
Sursoire a une surveillance / TDM




EnfantyY

—e———

e Echo 25sa

* « En conclusion, l'aspect échographique est
typique d'une maladie adénomatoide type Il a
gauche avec déviation médiastinale et du coeur.
Absence de signes hémodynamiques. La
biométrie foetale est dans la norme »

e Echo 26 sa

* « Le poumon droit est normal, Le poumon
gauche est le siege d'une lésion mixte de moins
de 50 %. L'analyse des structures cardio-
vasculaires montre un coeur dévié a droite, le
rythme cardiaque est normal. Les quatre cavités
sont normales. Les gros vaisseaux sont normaux
et se croisent. »
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Radio THORAX J1

2

* Thorax J1

* TDM 3-6 mois
- entre octobre et décembre

e Chir 6-9 mois

- entre décembre et février...




e D)

* > lobectomie inférieure gauche
programmeée




e Récusé Janvier pour bronchiolite
* Reprogrammeé en février : consulte pour
asthénie, perte de poids....

* Eupnéique, mais léger tirage sous
costal, pale

e Sibilants dans les deux bases
 Otite gauche... récusé




DROIT
DEBOUT

* Proposition d’attendre encore...

* Enfant toujours un peu pale et
asthénigue, moins bonne prise
pondérale

Hospitalisé pour antibiothérapie intra-veineuse 10 jours + kiné
Relais antibiocycle
4 Chirurgie en mai, une fois « nettoyé »



Enfant W

* Mémes images prénatale,

* Méme schéma de prise en charge
postnatale,

* Mémes données scannographiques




 Chirurgie a 9 mois
* Thoracoscopie pour
lobectomie inferieure gauche
* Sortie J2

* Suites simples

* Revu a 1 mois : RAS
* Anapath :




e Revu a 1 mois : RAS

* Anapath : Blastome pleuropulmonaire de 2 cm, type 1, DICER 1
negatif



tumeur d'origine dysontogénétique, maligne et agressive de la partie
intrathoracique du mésenchyme pulmonaire, pleural ou des deux

trois types : tumeur exclusivement kystique (type 1), tumeur kystique et solide (type
2) et tumeur exclusivement solide (type 3). Les lésions de type 1 peuvent progresser
vers les types 2 et 3, plus malins et associés a des métastases osseuses et au niveau
du systeme nerveux central

15% de récidives

25% des PPB sont des formes familiales : mutation du géne DICER1
- codant pour une enzyme de la famille des Ribonucleases I,

- responsables de la maturation des cellules dans le thorax, le rein, l'ovaire, la
thyroide et le systeme nerveux, favorisant ainsi la survenue de néoplasmes dits
Tumeurs du Syndrome de prédisposition familiale DICER1



Temporalité de la chirurgie 3 a 6 mois de vie en général sauf

urgence

Stratégie chirurgicale et lieu de la chirurgie mini-invasive et conservatrice si
bilatérale

Pronostic général a court et long terme excellent

Vécu des familles demande a étre suivi au long court




Conclusion commune, MAKP

0 Apres le point de vue de la Pédiatre

O Et surtout de la Chirurgienne




Conclusion commune, MAKP

A partir de quand adresser la patiente en écho | Dés le diagnostic (svt 22™¢ trim)

A partir de quand débuter un suivi en SIG Quand nécessité de drainage et risque de
MAP, a partir de 24/26 SA

Corticothérapie Quand SIG débutée, jusqu’ a 36 SA pour
maturation pulmonaire

Corticothérapie dans les formes
microkystiques, a visée thérapeutique

Modalités de surveillance /1 mois a /15 j a partir du diagnostic
(selon I’évolution et le type)

IRM a partir de 26 SA (diagnostic
différentiel et volume)

Lieu d’accouchement Niveau 3 (formes graves)
Niveau 2 dans les formes non
compliquées

Voie d’accouchement VB

Age gestationnel d’accouchement Idéalement a terme

Enjeux de la PEC néonatale Evaluation de la fonction respiratoire
Temporalité de la chirurgie Différée le plus souvent

Stratégie chirurgicale et lieu de la chirurgie Exérese conservatrice

Pronostic général a court et long terme Risque infectieux avant chirurgie

Pronostic excellent

Vécu des familles Stress lié au diagnostic anténatal
Réassurés par I'état clinique néonatal




