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Unbjessité Je Sraziney

SERMENT D’HIPPOCRATE

(version proposée en 2012 par le Conseil National de I’Ordre

des Médecins)

« Au moment d'étre admise a exercer la médecine, je promets et je jure d'étre
fidele aux lois de 'honneur et de la probité. Mon premier souci sera de rétablir,
de préserver ou de promouvoir la santé dans tous ses ¢léments, physiques et
mentaux, individuels et sociaux. Je respecterai toutes les personnes, leur
autonomie et leur volonté, sans aucune discrimination selon leur état ou leurs
convictions.

Jinterviendrai pour les protéger si elles sont affaiblies, vulnérables ou
menacées dans leur intégrité ou leur dignité. Méme sous la contrainte, je ne
ferai pas usage de mes connaissances contre les lois de I'humanité.

J'informerai les patients des décisions envisagées, de leurs raisons et de leurs
conséquences. Je ne tromperai jamais leur confiance et n'exploiterai pas le
pouvoir hérité des circonstances pour forcer les consciences. Je donnerai mes
soins a l'indigent et a quiconque me les demandera. Je ne me laisserai pas
influencer par la soif du gain ou la recherche de la gloire.

Admise dans l'intimité des personnes, je tairai les secrets qui me sont confiés.
Recue a l'intérieur des maisons, je respecterai les secrets des foyers et ma
conduite ne servira pas a corrompre les meceurs. Je ferai tout pour soulager les
souffrances. Je ne prolongerai pas abusivement les agonies. Je ne provoquerai
jamais la mort délibérément.

Je préserverai l'indépendance nécessaire a I'accomplissement de ma mission.
Je n'entreprendrai rien qui dépasse mes compétences. Je les entretiendrai et
les perfectionnerai pour assurer au mieux les services qui me seront
demandés.

J'apporterai mon aide a mes confréres ainsi qu'a leurs familles dans 1'adversité.

Que les hommes et mes confréres m'accordent leur estime si je suis fidéle a
mes promesses ; que je sois déshonorée et méprisée si j'y manque ».
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Remerciements

A mes Maitres .

A Monsieur le Professeur Nicolas Sananes, je vous remercie d’avoir accepté d’étre mon
président de these. Votre expertise et votre dévouement pour les avancées en gynéco-
obstétrique sont inestimables. Veuillez recevoir tout le respect et ma considération.

A Madame la Professeur Isabelle Talon, je vous remercie d’avoir accepté de diriger ce travail
de thése. Votre rigueur dans le travail, votre honnéteté et votre dévouement envers les patients
sont inspirants. C’est un honneur et un plaisir de pouvoir apprendre a vos cotés. Je tenais a vous
témoigner toute mon estime.

A Monsieur le Docteur Lionel Donato, je vous remercie d’avoir accepté de faire partie de ce
jury de thése. J’admire votre passion pour ce sujet qui vous tient particulierement a ceeur,
comme vous avez pu me le dire . En vous remerciant encore de ce que vous faites au quotidien
pour les enfants. Veuillez recevoir toute ma considération.

A Monsieur le Professeur Francois Becmeur, je vous remercie de m’avoir fait I’honneur de
faire partie de ce jury de thése. Votre passion et votre enthousiasme pour la spécialité et tout
particulierement la chirurgie thoracique pédiatrique sont admirables. Ce fut un immense
privilége de pouvoir apprendre a vos cotés au cours de ces 4 dernicres années.

Au Dr Isabelle Chevalier, je te remercie pour ces 4 derniers années d’apprentissage et de
conseils. Ta rigueur, ta bonne humeur et ta minutie sont inspirantes. Et promis-juré, je
continuerai a essayer de ne plus te vouvoyer a mes risques et périls... @)

Au Dr Raphael Moog, merci pour votre disponibilité et votre humour sur ces 4 derniéres
années.

A Monsieur le Pr Philippe Gicquel, je vous remercie de m’avoir appris certains fondamentaux
de I’orthopédie pédiatrique. Je tenais a vous remercier pour votre rigueur et votre disponibilité.

Au Dr Ludovic Schneider, je vous remercie pour ces sessions de bloc musical jusqu’a pousser
la chansonnette. Merci encore pour ces legons de vie quotidienne.

Merci a I’équipe d’IBODE, d’IDE, puéricultrices et AP du 6615 et 6259, ainsi qu’aux
secrétaires pour ces 4 derniéres années passées aupres de vous. Merci de votre implication au
quotidien aupres des patients. Je tenais de plus a remercier Christiane, pour ton temps et ton
aide dans cette these.

Merci au Pr Rémi Besson, Dr Duyti Sharma, Dr Estelle Aubry, Dr Michel Bonnevalle, Dr
Rony Sfeir, Dr René Priso, de m’avoir former pendant 6 mois. J’ai pu m’ouvrir a une autre
maniére de procéder et je suis consciente de la chance de vous avoir eu comme formateurs. Ce
semestre a dépassé toutes mes attentes. Merci pour cette superbe expérience.

Un merci a toute I’équipe de Pu-pu de L’USC de du conventionnel ainsi qu’aux IBODE .
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Mereci a tous les séniors de chirurgie digestive de Colmar, de Chirurgie vasculaire, d’Urologie
et de Chirurgie Thoracique qui m’ont accompagné lors de ma formation. Merci aussi a toutes
les équipes paramédicales des différents services dans lesquels je suis passée.

A mes chefs

A Anne, merci d’avoir ét¢ ma chef de clinique depuis 4 ans . Merci pour ton apprentissage, de
m’avoir aidé dans mes premiéres interventions. Merci d’avoir eu confiance en moi, pour
pouvoir t’aider sur certains de tes blocs en solo sous les feux des projecteurs. Merci pour tes
conseils et ta réassurance.

A Kiti et Alexis, c’est toujours un plaisir de partager aprés une bonne matinée de travail un
repas (2 12h s’il vous plait!) et un café. Merci pour ces 4 derni¢res années a essayer de
m’apprendre quelques trucs en ortho et trauma. Promis-juré, un jour je passerai dans le service
pour voir ce qu’on y fait ! @)

A mes chefs de chir vasc et surtout a8 Anne Flo. Entre les nuits blanches et les week-ends sans
dormir, j’avais bien compris qu’a cause de ma poisse puissance mille, vous tirez a pile ou face
qui ferez I’astreinte avec moi @ Merci pour votre formation de rigueur et aux playlists
endiablés au bloc.

A Alice, Pierre et Maxime, merci pour ce semestre d’uro riche en émotion et en rire. Spécial
dédicace a Pierre, pour t’avoir tirer du sommeil en te hurlant dessus a 4h du matin @)

A Charlotte, ma grande sceur ! Merci d’avoir participé a me former durant ce semestre ce chir
tho . Grice a ton apprentissage, tu as renforcé mon appétence pour la chirurgie thoracique
pédiatrique. Je ne te remercierai jamais assez pour ta bienveillance et ton dévouement envers
les patients. Merci pour ton amiti¢ et ta confiance sans faille, méme a 2h du matin pour un
drainage express...

A Céline et Arthur, merci pour ce dernier semestre a Lille. Merci pour vos conseils avisés et
votre confiance . Merci de m’avoir intégré dans le service comme si ¢a faisait des années que

j’en faisais parti . Merci pour vos messages d’encouragement et tout plein d’affections @)

A mes co-internes,

A Chloé, merci a toi de m’avoir pris sous ton aile et m’avoir aidé dans mes débuts. Ta
bienveillance et ton soucis pour le détail sont tes plus grandes qualités, ainsi que ton franc
parlé¢ @

A Consu et Francesca, la rencontre Argentino-italienne du siecle . Vos bonnes humeurs et vos
accents chantants ont raisonné dans le bureau pendant un semestre . Vous avez toujours été la
pour moi, et m’accompagner ( ou plutoét vous accompagnez ) pour un café et une patisserie .

A Lucas, mon piou-piou grenoblois . Je ne sais pas ce que j’ai préféré entre tes t-shirts colorés
et nos conversations absurdes. Mais ce que je sais, c’est que j’ai été enchanté d’étre ta co-interne
et je vais pouvoir te passer le relais de la référence sans m’inquiéter. A toi de jouer
maintenant ! (mais t’as déja bien démarr¢)

A Nizar , mon ptit chat !! La merguez de Tunis, le Sultan d’Hammamet, ... Je suis tellement
fiere que tu m’ais guidé dans mes débuts. Ta gentillesse, ta bienveillance et ton empathie font
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de toi une personne extraordinaire. Je tiens a te remercier pour les quelques mots d’arabe que
tu m’as appris, je vais pas aller trés loin avec, mais j’ai capté 1’essentiel.

A Amane, mon grand frére ! Je te remercie d’avoir toujours été 1a , d’étre a I’écoute et toujours
de bons conseils . Tu m’as toujours fait rire avec ton humour a 2 balles d’urologue. Merci
d’avoir pris un peu le temps (d’accord plutét 1h30-2h) de discuter dans les moments un peu
stressant. Merci pour tout !

A la team vasculaire : Arielle, Jon, Rawan, Anais, Mehdi, ce semestre a été riche en émotions
et on a envoyé balader un bon nombre de gens (surtout les C.). Comme dirait Arielle, on a
démarré sur les chapeaux de roue mais on en a semé quelques-uns en chemin. Et non je ne
remercierai pas M.... (Petite dédicace a Arielle : merci pour ton aide et ton soutien ces
derniéres semaines)

A Pascaline, merci pour ton univers de licornes et de paillettes @), qui m’émerveille au
quotidien. Tes phrases cultes : « faut pas pousser mémé dans les orties » ou « Non c’est une
chocolatine, et puis c’est tout » sont des références @) . Surtout le fameux : DOSE- TOI et
aussi le C. ou P. ? (merci Jon)

A Thibaut, j’ai toujours été¢ admirative de ta maniére d’imposer les choses. « C’est tout et ¢’est
comme ¢a, ils se débrouilleront comme il veulent ! » . Entre nos allers-retours en train a
Colmar, gérer le service de Dig et le bloc a 2 puis finalement finir par aller boire un verre au
Tigre en refaisant le monde, ce sont des souvenirs incroyables.

A Antoine, merci pour ta beaufitude quotidienne et ta facilité a balancer des vannes méme dans
les situations génante. A Laure, la seule et 'unique pharma a continuer a supporter nos
conversations médicales a rallonge. T es méme parfois encore plus génante que nous !

A la team uro : Zelmouille, Mary-madeleine, Hubichou et 2 ma jumelle Gremlins. Ce
semestre a €t¢ riche en surnoms et en travail. C’est grace a aux situations saugrenues et blagues
bidons qu’on a réussi a travailler dans la joie et la bonne humeur, malgré les quelques gueulantes
de la communauté de Gremlins A Baptiste, mon urologue junior préféré. Merci pour ces
coups de téléphone a s’insulter ¢’est toujours sympa

A Odilon, Buuvei, Danielle et Antonio, merci de votre soutien a tous les quatre, surtout sur ce
semestre difficile émotionnellement pour moi . Et rappelez-vous, I wish I have a mangoo tree
...;ataussi : la lumiére est 1a B...

A Marion, t’as vraiment un chouette terrasse avec bcp de plantes qui doivent étre probablement
mortes !! Ton amitié est chére a mes yeux et je suis fiere d’avoir pu organiser un session Néo-
interne a tes cotés en mode « total free style », mais on y est arrivé avec Brio

A Audrey, Aline et Nico, merci pour ce dernier semestre a Lille . Vous avez rendu ce semestre
loin de I’ Alsace agréable.

A mes amis

A Mélodie, merci a toi pour ces années d’externat. Grace a toi, j’ai pii me sortir de mon train-
train quotidien et profiter des années étudiantes. Je voulais aussi te remercier pour le soutien
sans faille et I’aide pour la préparation des ECN , sans toi je n’y serai jamais arrivée. Notre duo
est infaillible et ils fonctionnent toujours, y compris lorsqu’on arrive a avoir une garde en
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commun ( a 433kms de différence) et qu'on s’appelle a 4h du matin pour se raconter des
histoires complétement folles. Merci aussi a ton Love, Yann, pour son soutien pendant toutes
ces années.

Aux blondes : Agathe, Anais et Lucie . Merci pour votre amiti¢ toujours présente malgré la
distance et les années.

A Pauline, mon chaton. Merci a toi depuis toutes ces années. Je te remercie pour ton amitié
infaillible. Ta gentillesse et ta bonté sont des qualités exceptionnelles. Ton entétement aussi !!
Loin des yeux et prés du ceeur.

A PA, Gaby et Elo, merci pour ces années colleége et lycée a vos cotés. A nos sessions jacuzzis
et films dans le sous-sol . Merci pour votre amiti¢ indéfectible méme a 1’autre bout du monde .

A ma famille

A Joelle et Christian merci de m’avoir accepté dans votre famille. Je vous remercie de nous
soutenir, méme apres tant d’années, dans tous nos projets méme les plus fous. A Xavier, ton
imagination débordante et ton talent de conteur d’histoires farfelus ne cesseront jamais de
m’émerveiller et de me faire rire.

A Mamichou, merci pour tous ces mercredis et vacances passés a vos cotés. Je tenais a vous
remercier pour toutes ces marques d’affections depuis toutes ces années, vous m’avez toujours
fait sentir comme une de vos petites filles. A Marina, mon JC préféré, je te remercie pour tes
conseils et ton honnéteté. Je te remercie pour I’attention et les soins aux quotidiens des patients
et de faire ton boulot d’infirmicre avec autant d’empathie .

A Tatie Isa, je te remercie de ta bonté et ta gentillesse au quotidien . Je te remercie d’avoir pris
du temps pour venir voir cette soutenance . Je tenais aussi a te remercier pour me laisser
(beaucoup trop de fois) dormir chez toi quand j’ai besoin d’un toit sur Paris

A Isa, merci d’avoir toujours était 1a pour moi, méme dans les moments les plus sombres . Ta
bienveillance et ton affection ont toujours été inestimables a mes yeux . Grace a tes efforts
quotidiens (et de nombreuse disputes), j’ai pu en arriver ou j’en suis et je t’en serai éternellement
reconnaissante.

A toi Papa, merci d’avoir toujours cru en moi et de m’avoir toujours dit qu’aucun obstacle
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Enfin, a toi Joseph, merci d’avoir ét¢ a mes cotés depuis 10ans, et d’avoir traversé avec moi
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Liste d’abréviations

MBP : malformations broncho-pulmonaires
MAK : malformation adénomatoides kystiques
SP : séquestrations pulmonaires

SIL : séquestration intra-lobaire

SEL : séquestration extra-lobaire
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IRM : imagerie par résonnance magnétique

TDM : tomodensitométrie

CHU : Centre hospitalier universitaire

HUS : hopitaux universitaires de Strasbourg
PNDS : protocole national de diagnostic et de soin
DAN : diagnostic anténatal

SA : semaine d’aménorrhée

EFR : explorations fonctionnelles respiratoires
VEMS : volume expiré maximum par seconde
CVF : capacité vitale forcée

DLCO : capacité de diffusion du monoxyde de carbone
LCI : index de clairance pulmonaire

I - INTRODUCTION :

Les malformations broncho-pulmonaires (MBP) sont un groupe hétérogene de malformations

congénitales des poumons, incluant les malformations adénomatoides kystiques du poumon
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(MAK), les séquestrations intra-pulmonaires (SIL) et extra-pulmonaires (SEL), les kystes
bronchogéniques, les emphysémes lobaires géants, les atrésies bronchiques et des formes
hybrides!>*. L’incidence des MBP est évaluée a 30-42 cas pour 100 000 patients>*?. Grace au
développement de I’échographie-diagnostic anténatale, les MBP sont mieux détectées. Des
données récentes ont permis de montrer que les MBP peuvent étre identifiées en prénatal dans
environ 1/2300-2500 naissances vivantes*?.

L’origine embryologique de ces anomalies reste discutée, mais une entit¢ malformative
commune est suspectée® 114344,

Les MAK et les séquestrations pulmonaires (SP) sont des Iésions d’un intérét particulier, car
leurs managements anténatals et postnatals sont similaires, mais la prise en charge postnatale
est controversée.

En effet, comme dit précédemment, la plupart des MBP sont détectées en période anténatale.
De maniére occasionnelle, ces anomalies sont symptomatiques chez le feetus et peuvent
nécessiter une prise en charge intra-utérine!>!3, La majorité des lésions diminuent de volume
au cours de la grossesse'*!3 et la plupart des enfants sont asymptomatiques a la naissance.

En postnatal, chez les enfants symptomatiques I’indication chirurgicale est unanime'®!842,
Cependant, chez les enfants asymptomatiques, les modalités de prise en charge restent
débattues!”19-21:42_ En effet, ces enfants peuvent étre surveillés de maniére rapprochée au long
cours, mais les modalités de surveillance ne sont pas consensuelles?>*?. Si une prise en charge
chirurgicale a visée prophylactique est décidée, la voie d’abord et le type de résection a effectuer
font I’objet d’un débat actif dans la littérature®*-2’.

L’objectif du traitement chirurgical est de réséquer le tissu anormal, afin de soulager les

symptomes, de permettre un développement pulmonaire adéquat du tissu restant, d’éviter le

développement de complications infectieuses, hémorragiques ou mécaniques, et de prévenir la
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transformation maligne de la 1ésion?®3!. Ce bénéfice doit étre mis en balance avec les
complications possiblement liées a la chirurgie.

Quelques études’>2*

ont montrés que la chirurgie ne présentait pas de mortalité, et une faible
morbidité a court terme chez les enfants asymptomatiques.

Cependant, il s’agit de patients en croissance, pouvant développer des complications
secondaires liées a leur pathologie initiale et/ou liées a la chirurgie.

Actuellement, il existe peu d’études a moyen et long terme sur la morbidité tardive des enfants
opérés de MAK et de SP33#4!, De plus, il n’existe pas de recommandation en France*? sur le
suivi prolongé post opératoire de ces enfants.

L’objectif de ce travail a été, d’évaluer les morbidités respiratoires, musculosquelettiques et
esthétiques a moyen et long terme des enfants atteints et opérés de MAK et de SP dans le service
de chirurgie pédiatrique du CHU de Strasbourg. De plus, nous avons effectué un état des lieux

sur les pratiques professionnelles de nos confréres médecins et/ou pédiatres traitants s’occupant

de ces enfants, afin d’avoir une idée globale de la prise en charge de ces enfants.

Ce mémoire s’organisera en 3 parties :

- la premicre partie présentera notre population d’enfants atteints et opérés de MAK et SP au
sein du CHU de Strasbourg entre 2005 et 2022

- la deuxiéme partie évaluera les morbidités a moyen et long terme des enfants opérés et agés
de plus de 4 ans

- la troisiéme partie permettra d’avoir un apercu des pratiques professionnelles de nos confreres

médecins et/ou pédiatres de ville suivant ces enfants.

II - MATERIELS ET METHODES
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Nous avons conduit une étude rétrospective pour tous les enfants, agés de moins de 18 ans,

porteurs de MBP comprenant les MAK, les SIL, les SEL, ou les malformations hybrides

comprenant au moins une des 3 malformations citées précédemment. Nous avons inclus tous

les enfants opérés entre le 1" janvier 2005 et le 31 décembre 2022. Tous les patients avec un

diagnostic radio-clinique et anatomopathologique en faveur d’une MBP ont été inclus. Toutes

les autres pathologies ont été exclues, car la stratégie de diagnostic et la prise en charge globale

sont différentes. Les patients avec un diagnostic radio-clinique en faveur d’une MBP mais ayant

une anatomopathologie non-concluante, ont été¢ aussi inclus dans notre étude. (Flow Chart 1)
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Les caractéristiques anténatales dont I’existence d’un diagnostic anténatal, les examens

radiologiques effectués, les signes de gravités feetaux, 1’existence d’un geste foetale ont été

recueillis.
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Nous avons colligé les caractéristiques périnatales jusqu’au jour de I’intervention comprenant
les principales données néonatales, dont le terme, 1’existence de malformations associées,
I’existence d’une symptomatologie en lien avec la Iésion pulmonaire a la naissance.

Durant cette fenétre de temps et avant la prise en charge chirurgicale, 1’état clinique des patients,
les examens radiologiques effectués et la décision thérapeutique initiale prise ont été

répertoriés.

Stratégies opératoires

Nous avons récupéré 1’ensemble des caractéristiques opératoires (chirurgie en urgence, voie
d’abord, type d’exérese, ...) et les données post opératoires dans les 30 jours suivant
I’intervention (complications, délai d’hospitalisation, ...). Nous avons classifi¢ les suites
opératoires selon le score de Clavien Dindo. (Annexe 1).

Nous avons recueilli les données d’anatomopathologie de la piece d’exérése tel que le

diagnostic de la Iésion, les signes d’infections locales et la présence de tissus malin.

Suivi chirurgical a court terme

Nous avons recueilli pour tous nos patients, les caractéristiques de leur suivi post opératoire a
plus de 30 jours de la chirurgie. Nous avons répertori¢ les données clinico-radiologiques
relevées lors des consultations chirurgicales post opératoire, ainsi que la durée du suivi

chirurgical effectué.

Suivi général a movyen et long terme

Nous avons pu observer qu’une faible proportion de patients a bénéficié¢ d’un suivi médico-
chirurgical au long cours au sein de notre CHU. Nous nous sommes donc intéressés au devenir

a moyen et long terme de ces enfants.
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Nous avons donc sélectionné parmi les patients opérés dans notre établissement, les enfants
agés de plus de 4 ans au ler juillet 2023, habitant en France afin d’évaluer leur état de santé
post opératoire a moyen et long terme. Pour ce fait, nous avons envoyé¢ aux familles une lettre
explicative de notre démarche et un questionnaire comprenant 68 questions. Ce questionnaire
a été crée sur la base des connaissances dans la littérature actuelle. Aucun questionnaire n'est
référencé ni validé pour le suivi 2 moyen et long terme des MBP dans Ia littérature. Nous avons
donc élaboré un questionnaire, afin d’étudier les morbidités a moyen et long terme des enfants
atteints de MBP et opérés au CHU de Strasbourg.

Les réponses des patients et des familles ont été faites sur la base du volontariat. Chaque patient
possédait un code d’identification anonyme, pour lequel une seule personne avait la liste
d’anonymisations afin de recueillir les données clinico-radiologiques individuelles de chaque
enfant.

Les réponses €taient obtenues soit par retour postal, soit par retour via un lien Microsoft Form
¢laboré en collaboration avec le service informatique des HUS.

Ce questionnaire comportait différents items comprenant, une premicre partie a remplir par
I’enfant avec des questions sur son état général, la présence de nouvelle chirurgie thoracique,
son ressenti par rapport a la cicatrice, la présence d’une symptomatologie respiratoire et
musculosquelettique, la pratique d’activités physiques et de loisirs, son activité scolaire et son
¢tat émotionnel. Nous avons souhaité rédiger une deuxiéme partie, a remplir par les parents
comprenant leur ressenti sur I’état général de 1’enfant, 1’existence d’un suivi depuis la chirurgie,
la présence de symptomatologie respiratoire et musculosquelettique ainsi que 1’existence
d’examens complémentaires. Une derni¢re partie a ¢té rédigée proposant aux enfants et aux
parents, s’il le désirait, de prendre un rendez-vous auprés de notre service. Une section de

commentaire libre a été proposée permettant aux familles de pouvoir s’exprimer. (Annexe 2)
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Suivi en ville

La plupart des enfants de notre cohorte ne sont pas suivis a moyen et long terme au CHU. Nous
nous sommes donc intéressés a leur suivi aupres de leur médecin ou pédiatres traitants.
Compte tenu de la faible fréquence de cette pathologie, et d’'un PNDS publi¢ en 2021, nous
nous sommes intéressés aux pratiques de nos confreres. Une lettre d’explication de notre
démarche et un questionnaire de 20 questions ont été adress€s aux pédiatres et/ou médecins
traitant des enfants opérés. Ces questionnaires ont €t€¢ entierement anonymisés. Aucun
questionnaire de ce type n’est retrouvé dans la littérature actuelle. Notre démarche n’est donc
pas validée pour le suivi des MBP et pour I’analyse des pratiques professionnelles. Nous avons
souhaité effectuer ce questionnaire afin de renforcer le lien médecine de ville et hopital ainsi
que de pouvoir proposer des informations aupres de nos confreres.

Les modalités de réponses des questionnaires aux professionnels de santé sont les mémes que
ceux pour les enfants/parents.

Ce questionnaire comportait différentes thématiques comprenant, un état des lieux des
connaissances de nos confréres concernant les MBP, des questions de généralités sur le suivi
clinique, des questions sur les examens complémentaires effectués, et enfin leur ressenti sur le
suivi de ces enfants. Une section de commentaire libre a été proposée permettant au médecin

ou pédiatre traitant de pouvoir s’exprimer (Annexe 3).

III - ANALYSE DE RESULTATS

Les variables qualitatives ont été exprimées en valeurs absolues et en pourcentages. Les

variables quantitatives continues de distribution normale ont été exprimées en moyenne + écart-
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types. Les variables de distribution non-normale ont été exprimées en médiane et intervalle
interquartile. La normalité de la distribution a été vérifiée par le test de Shapiro-Wilk.

Les comparaisons entre variables qualitatives ont été réalisées en utilisant le test du Chi®ou le
test de Fisher. Les comparaisons entre variables quantitatives de distribution normale ont été
réalisées en utilisant le test de Student ou une ANOVA. Les comparaisons entre variables
quantitatives de distribution non-normale ont été réalisées en utilisant le test de Mann-Whitney
ou le test de Kruskal-Wallis. Une différence était considérée comme statistiquement
significative lorsque la p-value était inférieure a 0,05.

Les analyses statistiques ont ¢té réalisées avec le logiciel GraphPad Prism 9 (GraphPad

Software, San Diego, CA, USA).

IV — RESULTATS

Population

Nous avons inclus dans notre étude 66 enfants présentant 68 Iésions pulmonaires.
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Dans notre population, 83,3 % d’enfants ont eu un diagnostic anténatal de leur MBP, dont 1

enfant (1,8 %) avec une lésion bilatérale. Le terme de la grossesse au diagnostic est d’environ

23 SA.

Une imagerie feetale anténatale (échographie et/ou IRM fcetale) a été retrouvée chez 47 enfants

permettant de répertorier 48 1ésions. (Tableau 1)

Répartition sur le nombre d’enfant

Nombres d'imageries (n) avec un DAN (%)
Imagerie Anténatale 47 85,5%
Echographie Seule 39 70,9%
Echographie + IRM 8 14,5%

Lésions visualisées a 1’échographie

Répartition sur le nombre de lésion

(n=48) (%)
<50% du volume pulmonaire 19 39,6%
>ou=50%du volume pulmonaire | 20 41,7%
Volume non connu 9 18,8%

Tableau 1: Imageries anténatales

Nous avons répertorié 32 1ésions suspectes d’étre une MAK, 11 Iésions suspectes d’étre une

SP, 4 Iésions en faveur d’étre une malformation hybride et 5 malformations de diagnostic

indéterminé. (Figure 1)
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Répartition des |ésions au diagnostic anténatal (%)

7,1%

8,9%

7,1%

57,1%
19,6%

= MAK = SP = Lésion Hybride Lésion indéterminée = Non connu

Figure 1: Répartition des lésions au diagnostic anténatal( n=48 lésions)

Le volume Iésionnel sur I’échographie-diagnostic retrouvait une atteinte égale ou supérieur a
50% du volume pulmonaire dans 41,7 %(Tableaul). Nous avons observé une disparition de la
1ésion sur I’échographie en fin de grossesse dans 10,4 % et une régression dans 31,3 %. (Figure

2)

Evolution des lésions visualisés en imagerie en fin de grossesse
(%)

8.3%

6.3%

10.4% 43.8%

31.3%

m Stabilité = Régression = Disparition Augmentation = Non connu

Figure 2: Evolution des lésions visualisées en imagerie en fin de grossesse (n=48 lésions)

Nous avons pu observer que, 36,4 % des foetus présentaient des signes de gravité liés a leur

MBP, majoritairement une déviation médiastinale. (Figure 3)
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Figure 3: Type de signes de gravité (n=20 foetus)
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Parmi eux, 35 % ne présentaient pas de régression spontanée des signes de gravité a

I’échographie de contrdle, effectuée environ sept jours plus tard. Tous ces foetus, ont nécessité

un geste feetal consistant en la pose d’un drain thoraco-amniotique a un terme d’environ 25 SA.

Tous ces feetus avaient une 1ésion suspecte d’étre une MAK.

Prise en charge néonatale et pré opératoire

Nous comptons 66 patients atteints de MBP dont 2 présentaient des malformations bilatérales.

Nous retrouvons, 9 enfants (13,6 %) ayant eu un diagnostic de MBP tardif (a plus de 1 mois de

vie), 1 enfant (1,5 %) ayant eu un diagnostic post natale lors de la réalisation d’examen dans le

cadre d’un syndrome poly-malformatif et 1 enfant (1,5 %) pour lequel la date de son diagnostic

est inconnue.
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Dans notre série, 51,5 % des enfants sont de sexe féminin. On retrouve une prématurité <37 SA
chez 7,5 % des enfants. Le poids de naissance médian est de 3,32 kilogrammes (2,97-
3,58kilogrammes).

Environ 24 % des enfants, présentaient des malformations associées, principalement
cardiovasculaires (75%). Une appartenance a un syndrome poly-malformatif a été retrouvé dans

18,8%. (Tableau 2)

Population (n=66) Répartition de la population (%)
Sexe Féminin 34 51,5%
Sexe Masculin 32 48,5%
Terme <37SA 5 7,6%
Présence de Malformations associées 16 24.,2%
Appartenance a un syndrome 3 4,5%

Tableau 2: Caractéristiques de la population

Type de malformations associées (%)

30.00% 75.00%
60.00% 56.25%
40.00%
18.75% 18.75% 18.75%
20.00% 12.50%
6.25% - - - 6.25%
0.00% [ - [
B Neurologique B Uro-génitale M Pulmonaire(hors MBP)
Cardio-vasculaire W Malformations non complexes ®m Malformations complexes
B Musculo-squelletique M Digestive

Figure 4:Type de malformations associé¢es (n=16 enfants)

Le protocole de suivi radiologique des I€sions en postnatal inclus la réalisation d’une
radiographie thoracique dans le mois suivant la naissance ainsi qu’un TDM thoracique injecté

entre 3-6 mois de vie.
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Ainsi, 95,6 % des enfants ont eu une radiographie thoracique associée a un TDM thoracique
injecté pré opératoire.

La localisation des 1ésions est répartie de maniere quasiment équitable entre le poumon droit
(51,5 %) et gauche (48,5 %). Les lésions sont principalement situées dans le lobe inférieur (72,1

%). (Tableau 3)

Localisation des 1ésions Lésions (n) Répartition (%)
Lobe supérieur 14 20,6%

Lobe inferieur 49 72,1%

Lobe moyen 2 2.9%
Multilocalisé (dans le méme poumon) |3 4,4%

Tableau 3: Localisation des MBP (n=68 lésions)

Dans 41,2 % des cas, un diagnostic radiologique de MAK était posé. (Figure 5)

Un vaisseau systémique était visualisé dans 41,8 % de ’ensemble des lésions. Un diagnostic de
SIL est suspecté dans 50% des lésions avec un vaisseau systémique visualisé. Les autres 1ésions
suspectées avec un vaisseau systémique étaient une MAK dans 3,5 %, une SEL dans 17,9 % et

une malformation hybride dans 28,6 %.

Répartition des |ésions a I'imagerie pré opératoire (%)
8.8%

4.4% '

14.7% 41.2%

8.8%

22.1%

= MAK =S|L = SEL Lésion Hybride = Lésion indéterminée = Autres lésions suspectées

Figure 5: Répartition des lésions a l'imagerie pré-opératoire (n=68 lésions)



36

Dans la cohorte, environ % des enfants étaient symptomatiques la naissance. Parmi eux, 31,3
% ont nécessité une intervention chirurgicale en urgence a J3 de vie en moyenne (soit 7,6% sur
I’ensemble de la population). Tous les enfants symptomatiques et opérés en urgence, ont eu un
diagnostic anténatal de MAK avec une atteinte pulmonaire de plus de 50 %, et des signes de

gravité n’ayant pas régressé¢ spontanément. Ils ont tous nécessité un geste in utero.

En pré opératoire, 32,8% des enfants non opérés en période néonatale, sont symptomatiques.

La figure 6 montre les différents symptomes pré opératoire dont souffrent notre population

symptomatique.
Symptomes pré opératoires (%)
60.0%
50.0%
50.0% 45.0%
40.0%
30.0% 25.0%
20.0%
20.0%
10.0% 10.0%
10.0% 5.0% 5.0% 5.0%
0.0%
0.0% [ [ | - - - |
B Episode de détresse réspiratoire aigue B Infections
B Pneumothorax Dyspnée/polypnée
B Asthme/bronchiolites W Douleur
W Toux chronique B Hemoptysie
B HTAP W Autres

Figure 6: Symptomes pré opératoire (n=20 enfants symptomatiques)

Prise en charge chirurgicale et complications

Soixante-sept 1ésions ont nécessité une prise en charge chirurgicale. Deux enfants ont eu une
embolisation de leur 1ésion (SIL et malformation hybride), dont 1 1ésion a nécessité une prise

en charge chirurgicale par la suite (malformation hybride). L’age médian pour la chirurgie est

de 8 mois (5-14,5 mois).
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Nous avons remarqué que dans plus de 50 % des interventions chirurgicales, une exclusion
pulmonaire n’a pas été nécessaire.

La voie d’abord mini-invasive (thoracoscopie) était majoritairement utilisée (86,6 %). Le taux
de conversion chirurgicale était de 17,2 %. (Flow chart 2)

On remarque qu’avant 2013, le taux de conversion était de 30%. Apres cette date, le taux

diminue de maniére importante (10,5 %).
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Flow Chart 2: Stratégie chirurgicale

Une segmentectomie atypique a pu étre pratiquée dans 49,3 % des Ié€sions, principalement pour
des séquestrations pulmonaires (72,7 %). (Flow chart 2)

Des vaisseaux systémiques ont pu étre constatés en per opératoire dans 52,2 % des 1ésions.
Parmi eux, 20 % n’¢étaient pas mis en évidence sur le scanner pré-opératoire.

L’extubation a eu lieu en fin d’intervention chez 96% des enfants

Un drainage thoracique a été effectué dans 94,1 % des 1ésions. Tous les enfants ayant bénéficié
d’une lobectomie ont été drainés, alors que 93,0 % d’enfants ayant bénéfici¢ d’une

segmentectomie ont été drainés. La durée de drainage médiane est de 2 jours (1-2 jours).
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Aucun déces n’a été constaté dans notre cohorte.
Nous avons retrouvé 23,9 % de complications post opératoires dans le mois suivant la chirurgie,
dont 18,8 % ont nécessité une reprise chirurgicale pour bullage ou pneumothorax persistant

malgré un drainage thoracique adapté. (Figure 7)

Type de complications post opératoires (%)

60.0%
50.0%
40.0%
30.0%
20.0%
10.0%

0.0%

50.0%
37.5%

25.0%

12.5%

B Epanchement pleural H Infection pulmonaire

6.3%

M Bullage prolongé ou Pneumothroax persitant = Désunion de cictarice
B Transfuions de PSL B Hémorragie

H infection de cicatrice

Figure 7: Type de complications post-opératoires (n=16 enfants)

Nous avons pu constater que, les enfants ayant bénéficié d’une chirurgie mini-invasive
présentaient, de maniere significative, moins de complications post opératoires que les enfants
opérés par thoracotomie (p=0,03). Nous ne remarquons pas de différence significative la
survenue de complications post-opératoire et le type de résection, la présence d’un drainage
thoracique, le type de drainage mis en place (drain de jolly ou drain de blake), la présence de
vaisseau systémique et a 1’age opératoire.

De plus, nous avons remarqué que les enfants atteints et opérés de SP (SIL et SEL) présentaient
de maniére significative moins de complications post opératoires que les autres enfants
(p=0,04).

La durée médiane d’hospitalisation totale est de 4 jours (3-5 jours).

Nous avons établi un score de Clavien Dindo pour chaque intervention, un score de 0 est

retrouvé dans plus de 2/3 des interventions. (Figure 8)



Figure 8: Score Clavien Dindo

Anatomopathologie

Soixante-sept 1ésions ont été¢ analysées en anatomopathologie. Il s’agit majoritairement de

MAK (40,3 %).

La classification de Stoker modifiée (Adnnexe 4) a pu étre appliquée dans environ 63% des

39

Score Clavien-Dindo (%)

3.0% _\4.5%, 0.0% 0.0%

14.9%

9.0%

68.7%

=0 =1 =2 3a = 3b =4 n5

Iésions, retrouvant une majorité de CPAM de type 2 (40 %).

Nous avons retrouvé chez 1 patient, la présence d’une Iésion de pleuropneumoblastome associé

aune MAK.

Dans 12% des I¢ésions, I’analyse anatomopathologique n’a pas permis de les rattacher a un

groupe précis de la classification des MBP. (Figure 9)

Nous pouvons noter qu’environ 25% des 1ésions sont associées a des signes de surinfection

locale.
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Répartition des |ésions en Anatomopathologie (%)

4.5% 1.5%

38.8%

28.4%

= MAK = SP-SIL = SP-SEL = SP - Non définie = Malformation Hybride = Sans Diagnostic = Autre (PPB+MAK)

Figure 9: Répartition des lésions en Anatomopathologie

Discordance de diagnostic radio-clinico-anatomopathologique

Nous nous sommes intéressés aux discordances radio-clinico-anatomopathologique.

Nous avons retrouvé une discordance entre le diagnostic radio-clinique et I’anatomopathologie
dans 18 % des cas. La moitié de ces discordances est li¢ a la non-possibilité¢ d’établir un
diagnostic en anatomopathologie.

Nous retrouvons 16,4 % de discordance entre le diagnostic radiologique et clinico-
anatomopathologique. Dans 66,7% des cas, cette discordance était liée a un diagnostic de
malformation hybride.

Nous avons constaté que dans 2 1ésions, il existe une discordance totale, dont 1 cas lié a la non-
possibilité d’établir un diagnostic radiologique et anatomopathologique.

Le Tableau 4 détaille cette discordance en fonction des différentes MBP.
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Suspicion Suspicion
Suspicion Diagnostique
diagnostique a | diagnostique a Diagnostic
Clinique-per opératoire
l'imagerie anténatale | 'imagerie postnatale I'Anatomopathologie (n=67)
(n=67)
(n=56) (n=68)
MAK 32 28 31 26
SP - SIL 3 15 17 19
SP - SEL 3 6 8 8
SP - Non définie 5 0 1 1
Malformation Hybride 4 10 7 4
Sans Diagnostic 5 3 0 3
4  (Lésions  non
Autres 6 3 1
connues)

Tableau 4: Discordance Radio-Clinico-Anatomopathologique

Suivi chirurgical

En post opératoire, 98,5 % des enfants ont bénéficié de leur premiére consultation post
opératoire a une médiane de 85,5 jours (35,5 - 176,8 jours).

Lors de cette premicre consultation, 7,5% des patients ont présenté des symptdmes respiratoires
depuis la sortie d’hospitalisation, et 3% avaient une cicatrice inflammatoire sans signe
d’infection.

Environ 93 % des patients ont bénéficié d’un examen radiologique lors de leur premiere
consultation, principalement une radiographie thoracique (91,9 %). Nous retrouvons 11,3 %
d’anomalies a la radiographie, principalement des atélectasies homolatérales a la résection ou
un épanchement pleural résiduel.

Un TDM thoracique a été effectué chez 9,1% des enfants, parmi eux, 80% avaient eu une
segmentectomie. La totalité des scanner retrouvaient une anomalie (2 atélectasies, 2 résidus de

la malformation dont, 1 associée a une infection, 1 zone hypodensité sans lésion kystique et 1
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emphyséme situ¢ dans le lobe moyen). Le délai médian de réalisation du TDM en post
opératoire est de 57 jours (30 — 82 jours).

Nous avons pu remarquer que, 56,1 % d’enfants n’avaient plus de suivi chirurgical apres leur
1¢ consultation post-opératoire.

Environ 43 % des enfants ont eu 2 consultations de suivi par leur chirurgien ; 15,6% ont eu au
moins 3 consultations de suivi chirurgical. (Figure 10)

Le temps médian de suivi chirurgical est de 192 jours (91,5 - 421,5 jours).

Suivi Chirurgical

70 -—
60
50 —
40
30
20
10

0 ® B

Post Operation lere consulation 2éme consulation 3éme consulation 4eme consulation
Immediat

== Nombre d'enfants suivis =@= Arrét du suivi cumulé
Figure 10: Suivi Chirurgical (n=66 enfants)
Dans notre cohorte, 9,1 % des enfants présentaient un résidu de leur malformation initiale. La
plupart de ces résidus ont été découverts sur le TDM thoracique lors du suivi systématique. Le
délai médian de diagnostic est de 239 jours (189-914 jours). Une reprise chirurgicale pour
exérese de la 1ésion résiduelle a été effectuée chez 33,7 % des enfants atteints. Nous avons noté
que, 83,3 % de ces enfants avaient bénéficié d’une segmentectomie avec un diagnostic a

I’imagerie préopératoire de MAK.
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Evaluation 2 moven et long terme

Nous avons sélectionné 54 enfants, tous agés de plus de 4 ans a la date du recueil de données
pour I’évaluation des morbidités.
Nous avons réceptionné 15 réponses au questionnaire, soit 27,8% de répondants, et nous avons

inclus 16 enfants (soit 29,6%) pour 1’étude des morbidités secondaires. (Flow chart 3)
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Flow Chart 3: Population du suivi a moyen et long terme

L’age médian au temps du recueil est de 12,0 ans (6,0 - 16,8 ans). Le recul médian depuis la
chirurgie est de 12,0 ans (5,0 - 16,0 ans). Parmi ces enfants, aucun ne présentait un retard de
croissance staturo-pondéral pour leur age. Parmi les répondants, 81,3 % pensaient présenter un
bon ou excellent ¢tat de santé général. Ce ressenti est partagé par les parents dans les mémes
proportions.

Environ 80 % des patients répondeurs, présentaient une morbidité a moyen ou a long terme.

(Figure 11)
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Répartition des morbidités (%)

68.8%

31.3%

Morbidités pulmonaires Morbidités musculo-squelettiques

B Enfants atteints B Enfants non atteints

Figure 11: Répartition des morbidités (n=16 enfants répondeurs)

56.3%

- I

Morbidités esthétiques

Nous n’avons pas retrouvé de différence significative sur la survenue de morbidités en lien avec

la voie d’abord et du type d’intervention effectué.

Nous comptons 50 % d’enfants répondeurs, présentant une morbidité pulmonaire ;

principalement des réactivités bronchiques. La symptomatologie principalement décrite par ces

enfants est I’hyperréactivité a 1’effort (85,7 %) (Tableau 5).

Nous avons retrouvé 25 % d’enfants, ayant présenté au moins une infection broncho-

pulmonaire parmi les enfants présentant une morbidité respiratoire.

Population atteinte de morbidités

pulmonaires (n==8)

Répartition sur la population atteinte

de morbidité respiratoire (%)

Infection broncho-pulmonaire 4 50,0%
Pneumothorax 1 12,5%
Réactivité bronchique 7 87,5%

Réactivité Bronchique (n=7)

Réactivité Bronchique (%)

Toux chronique au repos 4 57,1%
Sifflement au repos 2 28.,6%
Symptome a I’effort 6 85,7%

Tableau 5: Caractérisation de la morbidité pulmonaire
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Parmi la population répondante, 25 % ont pu effectuer des explorations fonctionnelles
respiratoires. Nous avons retrouvé 1 enfant présentant un syndrome obstructif et 1 enfant
présentant un syndrome mixte. (75 % des enfants ont un VEMS<ou=80 % ; aucun n’avait un
VEMS/CVF<ou=80 %)

Nous n’avons pas noté¢ de différence significative entre la survenue d’infection broncho-
pulmonaire a distance de la chirurgie et la présence de symptomes pré opératoire d’infection
broncho-pulmonaire. Nous n’avons pas retrouvé non plus, de différence significative entre la
survenue d’infection broncho-pulmonaire a distance et la présence de signes de surinfection
locale sur la piece d’exérese. Cependant, nous avons retrouvé une tendance, sans atteindre le
seuil de significativité, a avoir des infections broncho-pulmonaires a distance de 1’intervention
s’il persiste une malformation résiduelle. (p=0,06).

Une imagerie thoracique a été réalisée il y a moins de 1 an, chez 37,5% des enfants répondeurs,
il s’agissait principalement d’une radiographie thoracique.

Ensuite, nous nous sommes intéressés a la morbidité musculo-squelettique. Parmi les enfants
répondeurs, 18,8 % sont atteints de déformations de la paroi thoracique ; tous présentaient des
douleurs thoraciques associées. Un quart des enfants ayant répondu au questionnaire sont
atteints d’une scoliose modérée sans nécessité d’un traitement chirurgical. Aucun enfant ne
présentait de douleur du rachis associée a la scoliose.

Nous n’avons pas noté de différence significative entre la voie d’abord chirurgicale utilisée et
la présence d’une déformation thoracique et rachidienne.

Moins de 20% des enfants répondeurs ont bénéficié¢ d’une radiographie du rachis au cours de
leur suivi.

Environ 44 % des enfants répondants sont moyennement satisfaits de leur cicatrice,

principalement liée a la longueur de celle-ci et son aspect. Parmi eux, environ 29 % aimeraient
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effectuer une reprise chirurgicale de leur cicatrice. Nous n’avons pas retrouvé de différence
significative entre la satisfaction de la cicatrice et la voie d’abord utilisée.

Plus de la moiti¢ de notre population ayant répondu au questionnaire, pratique une activité
physique ou de loisir réguliérement (plus de 2 fois par semaine). Nous ne retrouvons aucune
géne ou une géne occasionnelle aux activités intenses chez la plupart de ces enfants. La plupart
des enfants répondants (75%) se considérent non génés ou moyennement génés dans leur vie
quotidienne par leurs problémes respiratoires et aucun n’éprouve de géne en lien avec une
morbidité musculo-squelettique.

Enfin, nous avons colligé des informations concernant le retentissement scolaire et émotionnel
de leurs MBP et de leurs morbidités. Aucun enfant ne présentait de retentissement scolaire.
L’absentéisme scolaire est rare, et leur choix de cursus scolaire n’est pas affecté par leur état de
santé. Aucun enfant ne présentait de tristesse ou de coleére par rapport a leur pathologie.
Cependant, nous retrouvons 33,4 % des enfants répondeurs, ayant exprimé une inquiétude par
rapport a leur état de santé futur.

Plus de la moitié de ces enfants, ont moyennement ou non compris leur pathologie pulmonaire ;
et la moitié aurait aim¢ avoir eu une information sur leur MBP et leur intervention chirurgicale.
Environ 75% des enfant et des parents répondeurs, souhaiteraient étre revus en consultation de

suivi par le chirurgien au CHU.

Evaluation des pratiques des professionnels de santé de ville

Nous avons envoy¢ le questionnaire a 70 praticiens de ville. Les praticiens sélectionnés, étaient
ceux mentionnés comme médecin ou pédiatre traitant dans le dossier médical des patients. Le
taux de réponse au questionnaire était de 10 %.

Tout d’abord, nous avons fait I’état des lieux des connaissances sur les MBP des professionnels

de ville. Plus de 50 % des praticiens répondeurs ne connaissaient pas cette pathologie avant la
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prise en charge de I’enfant dans leur cabinet. Environ 70 % ont jugé avoir moyennement eu, ou
ne pas avoir eu les informations nécessaires a la bonne prise en charge des enfants atteints de
MBP.

Concernant le suivi, ’ensemble des praticiens interrogés, ont signalé que ces enfants étaient en
bonne ou excellente santé. Environ 60 % des professionnels effectuent un suivi régulier tous
les 6 mois a 1 an et essayent d’organiser un suivi multidisciplinaire avec des confréres exergant
en ville.

Au cours de la surveillance @ moyen et long terme, aucun praticien ne propose un examen
radiologique thoracique de manicre réguliere. L’attitude sur la réalisation d’EFR et de
radiographie du rachis est hétérogene.

Enfin, tous les professionnels de ville répondeurs sont en faveur de la création d’une notice
d’informations sur les MBP et le suivi adapté pour ces enfants. Environ 70 % des praticiens
n’étaient pas au courant de I’existence d’un PNDS sur les Malformations pulmonaires, rendu
public en 2021.

Pour finir, la quasi-totalité¢ des médecins est convaincu de I’utilité d’effectuer un suivi a moyen

et long terme pour ces enfants au sein du CHU.
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V - DISCUSSION :

L’objectif principal de cette ¢tude, était d’évaluer les morbidités a moyen et long terme des
enfants opérés de MBP. Parmi les enfants ayant répondu aux questionnaires, 50 % présentaient
une morbidité pulmonaire, 31,2 % avaient des morbidités musculo-squelettiques et environ 44
% avaient une morbidité esthétique.

Dans notre population, les enfants symptomatiques a la naissance ont été opéreés. Il s’agit d’une
indication chirurgicale reconnue et consensuelle*>,

En ce qui concerne les enfants asymptomatiques, le débat sur la stratégie de prise en charge est
toujours d’actualité*2!:7%-75, Dans notre centre, nous avons choisi une stratégie de chirurgie
prophylactique afin d’éviter, la transformation maligne des I¢sions, le développement des
infections broncho-pulmonaires et 1I’apparition d’un pneumothorax spontané. Ainsi, le risque a
court, moyen et long terme de la malformation I’emporte sur le risque chirurgical et
postopératoire de ces 1ésions.

Finalement, la réalisation d’études a moyen et long terme avec des effectifs importants de
patients serait une maniere de résoudre ce débat.

Compte tenu d’une littérature peu exhaustive, et de I’absence de recommandation en France*?,

cette thématique d’étude nous semblait pertinente.

L’¢étude des morbidités chez I’ensemble de notre population est complexe, car notre suivi n’est
pas standardisé et nous n’avons pas de recul sur I’évolution de nos enfants opérés.

Calzolari et al*® ont effectué une étude récente sur une population d’enfants opérés de MBP, et
ont retrouvé des morbidités pulmonaires et musculo-squelettiques chez 75 % d’entre eux.
Contrairement a nous, le suivi était plannifié¢ jusqu’a 1’age de 12 ans et a permis un relevé

clinique précis des morbidités.
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Dans notre étude, nous avons recueilli les morbidités a distance, par un questionnaire envoyeé
aux familles. Nous avons choisi d’élaborer ce questionnaire, car il n’existe pas dans la littérature
un tel outil validé pour les MBP. Il s’agit d’un systeme utile et simple afin de « reprendre
contact » avec les patients, mais il ne remplace pas I’expertise du clinicien. Le taux de réponse
des enfants au questionnaire est faible, li¢ d’une part a la volonté de réponse des participants et
aussi a la non-possibilité de joindre certaines familles (33,3 % de retour de courrier pour adresse
inconnue). Nous pouvons aussi penser que les enfants ont répondu, car ils présentaient une
morbidité. Ceci entrainerait un biais dans notre étude. Nos résultats ne s’averent pas étre
significatifs, mais peuvent donner des indications sur les possibles morbidités présentaient par
ces enfants.

Nous détaillerons dans un premier temps, 1’aspect clinique des morbidités pulmonaires puis la
fonctionnalité respiratoire par la suite.

Tout d’abord, nous avons retrouvé environ 44 % de réactivité bronchique chez nos enfants
répondeurs. Nous n’avons pas recherché les antécédents familiaux et personnels respiratoires
ou atopiques de ces enfants. Nous retrouvons, en France, une prévalence de sifflements dans
les douze derniers mois de 10 % dans la population pédiatrique, et, entre 10 a 16 % d’enfants
atteints d’asthme’. Le taux de réactivité bronchique, chez nos enfants, semblerait ne pas étre
li¢ a une pathologie asthmatique « classique ». En effet, nous avons retrouvé quelques
auteurs3&414647 gyant étudié la réactivité bronchique chez les enfants opérés de MBP par rapport
a une population témoin. Ils ont remarqué que les enfants opérés présentaient plus de
sifflements de repos que la population témoin. (En fonction des articles : 32-40 % chez les
enfants atteint de MBP3¢*!et, entre 27-31 % chez les enfants atteint de MAK*%47). Ils n’ont
cependant pas retrouvé de différence significative chez les enfants opérés en rapport avec le

type de résection effectuée.
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La fréquence actuelle des symptomes respiratoires chez les enfants atteints de MBP reste
inconnue. Delestrain et al®* se sont intéressés a cette question. Le taux de symptomes
respiratoires pré-opératoires (42%), principalement dominé par le sifflement (30%) est
approximativement identique au taux de symptomes respiratoires dans les 2 ans suivant la
chirurgie (40%). Ils ont aussi analysé, les enfants non opérés et retrouvaient, la présence de 42
% de symptomes respiratoires dans les 2 ans de suivi. Ils ont montré que le traitement
chirurgical n’a pas modifié la prévalence de ces symptomes>*. Nous pensons, qu’il est difficile
de conclure sur ’effet de la chirurgie (aucune influence, apparition, augmentation ou
diminution) dans le cadre de I’hyperactivité¢ bronchique.

On pourrait donc penser que cette symptomatologie respiratoire n’est pas liée aux différentes
stratégies de traitements, mais serait liée a la malformation. Ces constatations sont a 1’origine
d’hypothéses sur une « dysfonction » pulmonaire plus étendue et atteignant 1’ensemble du
systéme respiratoire des enfants atteints de MBP#3-60-62,

Au vu de nos résultats, ceux des différentes études et des hypothéses physiopathologiques, il
est encore difficile de dire, si cette réactivité bronchique est liée a la présence de MBP de
manicre formelle. Cependant, nous nous sommes demandé¢ si certains types de MBP avaient
plus de risque d’entrainer des réactivités bronchiques. Chez nos patients répondeurs, nous
n’avons pas retrouvé de différence significative, mais il semblerait que les enfants avec une
MAK soit plus affectés (66,7%). On pourrait penser que les MAK sont plus a risque car leur
lien étroit avec I’arbre bronchique, ainsi que I’inflammation locale liée a la présence de la
malformation pourrait favoriser I’hyperréactivité bronchique, mais des études complémentaires
semblent nécessaires pour pouvoir répondre a cette question.

Compte tenu des différents articles et de nos résultats, il s’agit d’un symptome méritant d’étre
pris en compte dans notre stratégie pré et post-opératoire de toutes les MBP. En préopératoire,

un asthme ou des sifflements, non répondeurs aux traitements antiasthmatiques, doivent faire
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rechercher une MBP®%  En postopératoire, il parait pertinent de détecter cette
symptomatologie précocement, afin de rechercher une possible Iésion résiduelle, ou un asthme

débutant chez ces enfants.

Ensuite, chez nos patients répondants, on retrouve 25 % d’infections broncho-pulmonaires en
postopératoire. Le coté de I'infection et la date du diagnostic n’ont pas été recueillies. Nous
avons retrouvé, une tendance chez ces enfants a présenter plus d’infections broncho-
pulmonaires en post-opératoire, s’il présentait un résidu de leur lésion, par rapport aux enfants
indemnes de résidu. En effet, dans le cadre d’une chirurgie prophylactique la résection compléte
est primordiale. Elle n’est cependant pas toujours possible s’il existe une atteinte bilatérale ou
si I’atteinte est pan lobaire. La prise en charge devient complexe, puisqu’une étude de la réserve
pulmonaire post-opératoire théorique chez le nourrisson est difficile. En oncologie thoracique,
les chirurgiens adultes utilisent le VEMS post opératoire prédit et la DLCO post opératoire
prédite, établis en fonction d’EFR effectuées en préopératoire et du type de résection
programmée. Ceci permet, de maniére théorique, d’établir la faisabilité de 1’intervention®.
Chez le nourrisson, cette formule n’est pas utilisée. Dans notre centre, nous n’effectuons pas de
résection pulmonaire au-dela de 25% du volume pulmonaire total (équivalent a 5 segments
pulmonaires). Une attitude conservatrice du parenchyme pulmonaire est privilégiée si I’examen
clinique et radiologique de I’enfant le permet.

De plus, dans les premicres années de vie, les enfants atteint de MBP, quel que soit la stratégie
de prise en charge, sont plus a risque de présenter des complications infectieuses que la
population, du méme age, indemne de pathologie pulmonaire®. Nous sommes donc, d’autant
plus, convaincues par notre attitude a réaliser une chirurgie prophylactique avant I’apparition
de ces complications, afin de rendre le geste chirurgical moins invasif (thoracoscopie)’*plus

conservateur (segmentectomie) et moins complexe®’.
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Afin d'étudier le retentissement de la résection de la MBP, I’étude de la fonction respiratoire
est primordiale. Parmi nos enfants répondeurs, seulement 4 d’entre eux avaient pu effectuer des
EFR au cours de leur suivi. Nous avons retrouvé 50 % d'anomalies sur ces EFR, principalement
des syndromes obstructifs. Nous ne pouvons absolument pas conclure sur ces résultats,
d’une part, car le nombre d’enfants ayant effectué¢ des EFR est faible et d’autre part, car ces
résultats ne sont probablement pas représentatifs de la réalité. De plus, nous n’avions pas acces
a la totalité des résultats des EFR de ces enfants, entrainant une difficulté supplémentaire pour
I’analyse.

Nous savons que la croissance alvéolaire et le développement pulmonaire continuent apres la
naissance jusqu’a un age d’environ 2 ans. De plus, on retrouve apres une chirurgie pulmonaire,
un phénomeéne de croissance compensatrice et de remodelage pulmonaire entrainant une

37-3947-50.52 ont montré

amélioration de la fonctionnalité respiratoire>’.De nombreuses équipes
une fonction respiratoire normale au repos chez les enfants opérés de MBP. Cependant, ces
équipes ont retrouvé que certains parametres respiratoires, tels que le VEMS et la CVF, se
situaient dans les normes inférieures, par rapport a un groupe d’enfant témoins ou par rapport
aux normes spirométriques pour 1’age.

D’autres auteurs*’*¥, ont essayé d’étudier la fonctionnalité respiratoire a I’effort de ces enfants.
Hijkoop et al*® ont retrouvé une diminution de la tolérance a ’effort chez les enfants atteint de
MBP a un 4ge médian de 8 ans, qu’ils aient bénéfici¢ d’une surveillance ou d’une chirurgie.
Enfin, I’index de clairance pulmonaire (LCI) apparait de plus en plus dans les articles récents,
afin de mieux étudier la fonction respiratoire®”->. 1l s’agit d’un indicateur de I’inhomogénéité
de la distribution des gaz au sein de I’arbre respiratoire. Il permettrait d’étudier de manicre
précoce la dysfonction des voies aériennes inférieures. Cet index permettrait donc de dépister,

avant une anomalie objectivée sur les EFR, une pathologie obstructive des voies aériennes

distales?73,
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Le point commun a ces études sur la fonctionnalité respiratoire, est I’effectif faible et la
réalisation chez des enfants agés entre 7-12 ans. Les différents résultats sont donc a prendre
avec précaution, puisqu’il est difficile de les appliquer dans la pratique clinique courante, et sur
le long terme. Cependant, certains résultats meneraient a aller dans le sens d’une chirurgie
prophylactique puisqu’aucune altération significative de la fonction respiratoire n’est prouvée.
Il faudra cependant mettre en balance les complications liées a la thoracotomie, qui entraine
plus de risque d'étre atteint de syndrome restrictif.

Au vu de nos résultats et de la littérature, il nous parait donc impossible d’avoir une vision
réaliste sur la fonction respiratoire de ces enfants.

Devant ces faits, il semble pertinent de pouvoir effectuer dés 1’age de 6 ans des explorations
fonctionnelles respiratoires afin de dépister une pathologie respiratoire obstructive et/ou
restrictive (thoracotomie). Ces explorations méritent d’étre renouvelées dans le temps, surtout
si ces enfants présentent une symptomatologie respiratoire comme d’hyperactivité bronchique

ou une anomalie aux précédents EFR .

L’évaluation des morbidités musculo-squelettiques a été peu étudiée dans la littérature.

Lam et al*® ont retrouvé une prévalence augmentée de scapula alata et de scoliose chez les
patients opérés de MAK par thoracotomie(respectivement 58 % et 16,7 %) par rapport a la
thoracoscopie (respectivement 13 % et 4,7 %) . Dans notre cohorte, nos conclusions sont
opposées. Nous n’avons pas d’enfant atteint de scapula alata chez nos enfants répondeurs. Nos
résultats peuvent différer, car nous utilisons de maniere plus importante la chirurgie mini-
invasives (86,6 %). De plus, nous essayons d’effectuer une thoracotomie d’épargne musculaire
afin d’éviter de Iéser le nerf long thoracique. D’autre part, notre taux de scoliose est plus élevé

(25 %) sans différence significative liée a la voie d’abord. Ceci est probablement relié a la faible
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proportion d’enfant opéré par thoracotomie, mais aussi au faible taux de réponse a
notre questionnaire.

Enfin, comme nous, plusieurs auteurs'3¢4633 ont retrouvé une proportion non-négligeable
d’enfants atteints de pectus excavatum (entre 7 a 18 %). La cause de ce pectus n’est pas encore
clairement élucidée’®.

Actuellement, il n’est pas proposé¢ de suivi spécifique pour ces morbidités musculo-
squelettiques. Chez nos patients répondeurs, 1 enfant a eu une prise en charge spécialisée et
aucun n’a bénéficié d’une prise en charge chirurgicale. Ceci nous laisse penser, que ces
déformations ont un faible retentissement chez les enfants ayant répondu. Cependant, il parait
pertinent que ces déformations soient surveillées cliniquement et associées a un examen

radiologique si nécessaire, jusqu’a apres la puberté.

Concernant la morbidité esthétique, nous n’avons pas retrouvé d’étude s’intéressant au
retentissement cosmétique chez les enfants opérés de MBP. Il existe cependant quelques
articles, dont celui de Lawal et al®’, ayant étudié le retentissement cosmétique de la
thoracotomie et de la thoracoscopie dans la population pédiatrique. Contrairement a eux, nous
n’avons pas retrouvé de différence significative entre la satisfaction de la cicatrice et les voies
d’abord chez nos enfants répondeurs.

Ce résultat peut étre expliqué par 1’analyse unique de la vision de I’enfant et/ou celle des

parents. En effet, I’évaluation clinique et objective de la cicatrice manque dans notre évaluation.

Grace aux réponses des enfants a notre questionnaire, nous avons pu étudier de maniere globale
I’¢état général des enfants, leurs activités scolaires et extrascolaires ainsi que leur ressenti vis-a-
vis de leur pathologie. Nos résultats suivent les mémes conclusions que ceux de Nuutinen3?,

suggérant ainsi le probable non-retentissement de leurs morbidités sur leur qualité de vie.
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Enfin, nous avons recueilli un taux de réponse de 10 % des professionnels de ville. Il s’agissait
d’un questionnaire « de premier contact », afin de faire un état des lieux de leurs pratiques dans
le cadre du suivi général d’enfants opérés de MBP. Au vu du taux de réponse, il est difficile de
tirer des conclusions sur la réalité de la prise en charge de ces enfants en médecine de ville.
Nous pouvons dire, au vu des réponses regues, que la surveillance par les praticiens est
hétérogeéne et que le suivi en médecine de ville n’est pas standardisé. Nous avons retenu que la
quasi-totalité des professionnels répondeurs souhaite que les enfants aient un suivi prolongé en
CHU. De plus, la totalité¢ de nos confréres de ville sont en faveur de la création d’une notice
d’informations sur la pathologie et le suivi de ces enfants. Ces informations montrent la
nécessité d’une collaboration entre 1’hdpital et la médecine de ville afin d’effectuer une prise
en charge globale et adapté pour les enfants atteints de MBP.

A notre connaissance, nous n’avons pas retrouvé d’étude concernant cette thématique.

Cette ¢tude comporte des limites. Il s’agit d’'une ¢tude monocentrique, rétrospective, et de faible
effectif. Notre faible effectif est probablement li¢ d’une part, & notre recrutement par
questionnaire entrainant ainsi un biais de s€lection ; et d’autre par la prévalence faible des MBP
dans la population pédiatrique. De plus, nous traitons dans cette étude uniquement les enfants
opérés, car nous réalisons de maniere systématique, sauf contre-indication, une chirurgie
prophylactique pour traiter les MBP. De ce fait, nous ne pouvons pas effectuer de comparaison

avec des enfants atteints de MBP non opérés.

Cette ¢tude comporte des forces. Il s’agit d’une étude originale, d’une part, par le recueil des
morbidités sur du long terme (17 ans) et d’autre part, par son état des lieux des pratiques de

ville.
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Son autre force est I’utilisation de chirurgies mini-invasives afin de traiter les MBP. En effet,
nous avons pu remarquer une diminution au cours du temps des taux de conversion et
I’augmentation de la réalisation de segmentectomie, lorsque la localisation de la Iésion le

permettait. Ceci peut témoigner d'une maitrise experte de la chirurgie mini-invasive thoracique.

Les perspectives sont multiples concernant la thématique des MBP, mais grace a cette étude,
nous espérons mettre en place un protocole de suivi standardisé et adapté aux enfants opérés de
MBP afin d’assurer une surveillance sur le long terme en collaboration avec les praticiens
traitant.

Dans la figure 12, nous proposons le protocole de suivi au sein du CHU.
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VI - CONCLUSIONS :

Les MAK et les SP font partie du spectre vari¢ des MBP. Méme si le management de ces
Iésions n’est pas consensuel, elles relévent d’une prise en charge globale multidisciplinaire et
spécialisée.

Dans notre étude, la quasi-totalité des I€sions a été traitée par chirurgie prophylactique avec de
faibles complications et une mortalité nulle a court terme.

Plus de la moitié de notre population a bénéfici¢ d’une seule consultation chirurgicale de suivi
post-opératoire, et la plupart des enfants n’ont plus de suivi au CHU au-dela de 1’année suivant
la chirurgie.

Une proportion non-négligeable d’enfants agés de plus de 4 ans, ayant répondu au
questionnaire, présente une morbidité respiratoire, musculo-squelettique et/ou
esthétique. Cependant, au vu des réponses, la plupart des enfants se sentent en bon état de santé
et, ont peu de répercussion de leurs morbidités dans leur vie quotidienne. Ce ressenti est partagé
par les parents et par les praticiens de ville.

La surveillance clinique et les examens complémentaires effectués au cours du suivi par les
praticiens de ville sont hétérogénes. Néanmoins, ils sont tous en faveur d’un suivi chirurgical
prolongé, et sur la nécessité de la création d’une notice d’informations sur la pathologie et sur
le suivi adapté a mettre en place.

En conclusion, ces patients, atteints de MAK et de SP, peuvent présenter des morbidités variées
a distance de la chirurgie, avec une répercussion faible dans leur vie quotidienne. Au vu de ces
¢léments, il serait intéressant de mettre en place une consultation multidisciplinaire dans le
cadre d’une surveillance prolongée de ces enfants, jusqu’a 1’age adulte. Enfin, afin de prendre
en charge ces enfants de manicre adaptée et globale, il parait nécessaire de renforcer nos

liens hopital-ville.
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VII - ANNEXES

Annexe 1 : Score de Clavien Dindo

Any deviation from the normal postoperative course without the
need for pharmacological treatment or surgical, endoscopic and
radiological interventions.

Acceptable therapeutic regimens are; drugs as antiemetics,
antipyretics, analgetics, diuretics and electrolytes and
physiotherapy.

This grade also includes wound infections opened at the bedside.
Requiring pharmacological treatment with drugs other than such
allowed for grade | complications. Blood transfusions, antibiotics
and total parenteral nutrition are also included.

Haquh'lngﬂtmiml, endoscoplc or radlnlng[cai intervention
Intervention under regional/local anesthesia

Intervention under general anesthesia

Lifu-ihmataning complication requiring intensive ura!ﬁuenslua
care unit management

Single organ :[ﬁ_!uﬁ_l:tlﬁn'
Multi-organ dysfunction
Patient demise
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Annexe 2 : Questionnaire Enfant/Parents

QUESTIONNAIRE MALFORMATIONS BRONCHO-

PULMONAIRES

PARTIE 1 : aremplir par I’enfant, a I’aide des parents si nécessaire

Code d’identification : .........

ETAT GENERAL

1) Ageactuel:......
2) Poids actuel : .......
3) Taille actuelle : ........
4) Nom du médecin traitant ou du pédiatre suivant I’enfant et [’adresse du médecin :
5) Durant le dernier mois, t’es-tu senti en pleine forme
a. Oui /moyennement / non
6) De manicre générale, penses-tu que ta santé est ... ?
a. Excellente / Bonne / Moyenne / mauvaise
7) As-tu compris pourquoi tu as été opéré au niveau du thorax ?
a. J’ai tout compris / J’ai moyennement compris / Je n’ai pas du tout compris
8) Aurais-tu aimé que le chirurgien qui t’as opéré t’explique pourquoi on t’a opéré ?
a. Oui/non
CHIRURGIE
1) Ressens-tu le besoin d’avoir un suivi prolongé avec le chirurgien qui t’a opéré ?
a. Oui/non
2) Depuis la derniére consultation avec le chirurgien as-tu été réopéré au niveau de thorax ?
a. Oui/non
b. Si oui, quelle était I’intervention et quand as-tu été opéré ? (au minimum 1’année) ? (Merci de
joindre le Compte Rendu opératoire si possible)
CICATRICE
1) De maniere générale es-tu satisfait de ta ou tes cicatrices ?
a. Je suis trés satisfait / moyennement / pas du tout
2) Situ es moyennement ou pas du tout satisfait, qu’est ce qui te dérange le plus par rapport a ta cicatrice ?
(plusieurs choix possibles)
a. SaLargeur/ Sa Longueur / Sa Couleur / Son Aspect (par exemple aplati, en relief)
3) Sion te proposait de reprendre ta cicatrice par la chirurgie, le voudrais tu ?
a. Oui/non
RESPIRATOIRE
1) Depuis la derniére consultation avec le chirurgien as-tu eu ... ? (plusieurs choix possibles)
a. Des Infections pulmonaires a répétition
b. De la toux sur une longue durée, surtout lorsque tu dors
c. Des sifflements le matin au réveil ou lorsque tu dors
d. De la toux ou des sifflements pendant ou apres un effort physique ou sportif
e. Un pneumothorax (c’est de I’air autour d’un des tes poumons)
f.  Des Bronchiolites a répétition
g. Une insuffisance respiratoire chronique
h. Aucun de ces symptomes
ORTHOPEDIE
1) Depuis la derniére consultation avec le chirurgien as-tu eu ... ? (plusieurs choix possibles)

a. Des douleurs au thorax (dans la poitrine)
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b. Des douleurs dans le dos
c. Aucun de ces symptomes
2) As-tu consulté un médecin pour tes douleurs au thorax
a. Oui/non
b. SI oui, Quel médecin as-tu consulté ?
i.  Médecin traitant/pédiatre
ii. Chirurgie orthopédique pédiatrique ou adulte
iii. Meédecin du centre de la douleur
iv. Autres :

3) As-tu consulté un médecin pour tes douleurs au dos ?
a.  Oui/non
b. Sioui, Quel médecin as-tu consulté ?
i. Médecin traitant/pédiatre
ii. Chirurgie orthopédique pédiatrique ou adulte
iii. Médecin du centre de la douleur
iv. Autres :

ACTIVITES PHYSIQUES OU LOISIRS
1) Pratiques tu des activités sportives (course a pied, natation, football, ...) ou un instrument de musique a
vent (fliite, trompette, ...) ou du chant, y compris a I’école ?
a. Tous les jours / 2-3 fois par semaine / 1 fois par semaine / occasionnellement / pas du tout
b. Quelle(s) activité(s), pratiques tu ?

2) Te sens tu géné dans les activités suivantes :
a. Activités comme courir, faire du vélo, nager, chanter, faire d’un instrument de musique, ...
i. Pas du tout / occasionnellement / souvent / je ne fais plus ces activités
b. Monter 1 étage par les escaliers, ou marcher sur une courte distance
i. Pas du tout / occasionnellement / souvent / je ne fais plus ces activités
c. T’habiller, te laver, jouer a I’intérieur de la maison
i. Pas du tout / occasionnellement / souvent / je ne fais plus ces activités
d. Lorsque tu es couché dans ton lit ou en train de regarder la télévision
i. Pas du tout / occasionnellement / souvent / tout le temps
3) Penses-tu que ta pathologie thoracique (= la maladie a ton poumon) pour laquelle tu as été opéré
t’empéche de pratiquer des activités physiques et sportives comme tu le voudrais
a. Oui — moyennement - non
4) Est-ce que tes problemes pour respirer (asthme, insuffisance respiratoire, infections pulmonaires, ...)
t’empéchent de pratiquer des activités physiques et sportives comme il tu le voudrais
a. Oui — Moyennement — non — non concerné
5) Est-ce que tes douleurs dans la poitrine ou dans le dos t’empéchent de pratiquer des activités physiques
et sportives comme tu le voudrais
a.  Oui — moyennement — non — non concerné

ECOLE
1) En quelle classe ou quel niveau d’études es-tu ?
2) T’es-tu senti géné dans ton travail a I’école ou dans tes études par rapport a ta pathologie thoracique pour
laquelle tu as été opéré / crise de sifflement — asthme / douleur thoracique ou du dos
a. Pas du tout / occasionnellement / plusieurs fois dans la semaine / tous les jours
3) Manques-tu I’école ou les cours a cause de a ta pathologie pulmonaire pour lequel tu as été opéré ou a
cause de tes crises de sifflement — ton asthme ou tes douleurs thoraciques ou du dos
a. Pas du tout / occasionnellement / souvent / je ne vais plus a I’école
4) Penses-tu que tes problémes de santé ont affecté tes choix d’études ou de scolarité ?
a. oui/non
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EMOTION
1) Est-ce qu’il y a des choses que les autres enfants de ton dge peuvent faire et toi non ?

a. Oui/ moyennement / Non

2) Te sens tu triste ou déprimés par rapport a cela ?

a. Oui/ moyennement/ Non

3) Te sens tu en colére ou énervé par rapport a cela ?

a. Oui/ moyennement / Non

4) T’inquiétes-tu de ce qui va t’arriver dans le futur par rapport a ta santé ?

a. Oui/ moyennement / Non

PARTIE 2 : a remplir par les parents ou avec |’enfant s’il a plus de 14 ans

ETAT GENERAL
1- De maniere générale, pensez-vous que la santé de votre enfant est... ?
a. Excellente / Bonne / Moyenne / mauvaise
CHIRURGIE
1) Est-ce que votre enfant est suivi depuis sa chirurgie pour sa pathologie pulmonaire opérée ?

a. Oui/Non

2) Si oui, Par quel praticien est-il suivi ?
= M¢édecin de famille / traitant / pédiatre
= Un pneumologue
= Un chirurgien pédiatre ou chirurgien thoracique hors CHU
3) Sioui, a quelle fréquence est-il suivi ?
a. Tous les 6 mois
b. Tous les ans
c. Moins d’une fois par an
d. Pas de suivi régulier, consultation si votre enfant en a besoin
4) Auriez-vous aimé que votre enfant ait un suivi au long cours avec le chirurgien 1’ayant opéré ?
a. Oui/non
RESPIRATOIRE
1) Depuis la derniére consultation avec le chirurgien votre enfant a t’il été hospitalisé ou consulté aux
urgences pour une crise de sifflement ou «crise d’asthme » ou une infection pulmonaire ou un
pneumothorax ou une bronchiolite ? (plusieurs choix possibles)
a.  Oui/non
b. Motif : crise d’asthme — infection pulmonaire — pneumothorax — bronchiolite
c. Date (au minimum I’année)
2) Votre enfant a-t-il eu un diagnostic d’asthme ou d’hyperréactivité bronchique ?
a. Oui/non
b. Date du diagnostic (au minimum
PANNEE). ..ttt e
3) Prend-t ’il des médicaments tous les jours pour son asthme ?
a. Oui/non
b. Lesquels (nom du ou des médicaments)
4) A-t’il eut une radiographie pulmonaire récente (Moins de 1 an) ? (Merci de joindre le Compte Rendu si
possible)
a. Oui/non
b. Date de la derniére radiographie pulmonaire ? (Au minimum ’année)..........................
5) A-t’il eut un scanner thoracique récent (Moins de 1 an) ? (Merci de joindre le Compte Rendu si possible)
a. Oui/non
b. Date du dernier scanner thoracique ? (Au minimum 1’année)..............................
6) A-t’il fait des explorations fonctionnelles respiratoires (mesure du souffle) ? (Merci de joindre le ou les

Comptes Rendus si possible)
a. Oui/non
b. Date de réalisation des explorations (toutes) ? (Au minimum ’année)..........................
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7) S’il a eu un pneumothorax, comment a t’il été soigné ? (Merci de joindre le ou les Comptes Rendus
d’hospitalisation et opératoire si possible)
a. N’apas présenté de pneumothorax
b. Surveillance simple
c. Mise en place d’un drain thoracique (= tuyau au niveau du thorax pour évacuer 1’air ?)
d. Un traitement par la chirurgie a été nécessaire
e. Date du pneumothorax ? (Au minimum [’année) .................ccoeeviivinneninn.n.

ORTHOPEDIE :
1) Prend-t’ il des médicaments pour les douleurs de la poitrine ou du dos ?
a. Oui/non/ ne présente pas de douleur
b. Lesquels (nom du ou des médicament(s))

c. A quelle fréquence prend-t’il ce ou ces médicament(s) ?
i. Tous les jours / 2-3 fois par semaine / 1 fois par semaine / occasionnellement (= moins
d’une fois par semaine)
d. Fait-il de la kinésithérapie pour ces douleurs de poitrine ?
i. Oui/non
e. Fait-il de la kinésithérapie pour les douleurs de dos ?
i.  Oui /non
2) Est-il suivi pour ces douleurs ?
a. Tous les 6 mois
b. Tous les ans
c.  Moins d’une fois par ans (& PreCiSEr) .......ooueuiiuineeeii e
d. Quand il a besoin
e. Pasde suivi
3) A-t’on diagnostiqué chez votre enfant ? (Merci de joindre la lettre du praticien si possible)
a. Une scoliose
b. Une asymétrie du thorax
c. Un pectus excavatum
d.  Un pectus carinatum
e. Aucune de ces pathologies
4) A-t-il eu une radiographie de la colonne vertébrale ? (Merci de joindre le ou les Comptes Rendus si
possible)
a. Oui/non
b. Date ? (au minimum Pannée) ..........oooiuiiniitiitiit i,

DERNIERES QUESTIONS

Pour I’enfant :

Aimerais-tu étre vu en consultation dans les prochaines semaines afin de refaire le point sur ton état de santé ?
Oui / non

Pour les parents :
Aimeriez-vous étre revu en consultation pour refaire le point sur 1’état de santé de votre enfant ?

Oui / non

En fonction des résultats du questionnaire et de son antécédent chirurgical, des examens complémentaires, une
consultation ainsi que des avis auprés de spécialistes pourront étre demandés (par exemple : explorations
fonctionnelles respiratoire, Radiographie thoracique, Radiographie de colonne, Scanner thoracique, avis auprés
d’un chirurgien pédiatres viscérale ou orthopédique, avis auprés d’un pneumologue pédiatre, ...)

N° Téléphone auquel nous pouvons vous joindre : ....................c..c..cccoviiiiiiiiiiii.
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Annexe 3 : Questionnaire Professionnels de Ville

QUESTIONNAIRE MALFORMATIONS BRONCHO PULMONAIRES

CONCERNANT LA PATHOLOGIE PULMONAIRE OPEREE

1) Connaissiez-vous ces pathologies malformatives pulmonaires avant d’avoir a prendre en
charge I’un des patients de notre cohorte ?
a. Oui/Non
2) Pensez-vous avoir eu en votre possession les connaissances nécessaires pour comprendre
cette pathologie et ces enjeux ?
a. Oui etj’ai compris la pathologie / Oui mais j’ai moyennement compris la pathologie
/ Non
3) Pensez-vous avoir eu les informations nécessaires sur la pathologie pulmonaire pour suivre
cet enfant ?
a. Tout a fait d’accord / moyennement / pas du tout
4) Par quels moyens vous étes-vous informé ?
a. démarche personnelle / formation initiale / discussions entre collégues / formation
continue / congres / autres (& PréCiSer) & ...vvvverreernreeneenneennnn

GENERALITES
1) En général, proposez-vous un suivi clinique régulier spécifique a sa pathologie
pulmonaire ?
a. Oui/Non
b. Sioui a quelle fréquence ?
1. Tous les 3 mois
ii. Tous les 6 mois
iii. Tous les ans
iv. Moins d’une fois par an
v. Sinécessaire
vi. Pas de suivi organisé
2) Effectuez-vous un suivi multidisciplinaire ?
a. Oui/non
b. Si oui, (plusieurs choix possibles)
i. Avec un pneumologue
il. Avec un chirurgien viscéral, thoracique pédiatrique ou adulte hors CHU
iil.  Avec un chirurgien orthopédique pédiatrique ou adulte hors CHU
iv. Avec un médecin de la douleur
v. Avec le kinésithérapeute
vi. Autre (a préciser)
3) De maniére général, trouvez-vous que cet/ces enfant(s) a / ont une santé ... ?
a. Excellente / Bonne / Moyenne / mauvaise

EXAMENS COMPLEMENTAIRES

5) Enregle générale, proposez-vous lors du suivi une radiographie pulmonaire ?
a. Oui/Non
b. Sioui, a quelle fréquence ?
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1. Tous les 6 mois
ii. Tous les ans
iii. Moins d’une fois par an
iv. Sinécessaire
6) En régle générale, proposez-vous lors du suivi un TDM thoracique ?
a. Oui/Non
b. Sioui, a quelle fréquence ?
1. Tous les 6 mois
ii. Tous les ans
iii. Moins d’une fois par an (précisez la fréquence)
1v. Sinécessaire
7) De maniere générale, proposez- vous lors du suivi une exploration fonctionnelle
respiratoire ?
a. Oui systématiquement
1. Sisystématiquement, a quel age faites-vous la premiere EFR ? ...... ans
b. Oui, mais uniquement si symptomatologie respiratoire
¢. Non
8) De manicre générale proposez-vous lors du suivi une radiographie du rachis
a. Oui systématique

i. A quel age proposez-vous la premicre radiographie du rachis ? ...... ans
b. Oui, mais uniquement si symptomatologie rachidienne
c. Non
DERNIERES QUESTIONS

1) Pensez-vous qu’il est nécessaire que les enfants pris en charge dans I’enfance pour une
malformation pulmonaires congénitales soient revus a moyen et long terme par un
chirurgien pédiatre

a. Oui/non

2) Pensez-vous, a posteriori, qu’il est nécessaire de proposer une notice d’information de

la pathologie pulmonaire pour lequel I’enfant a été opéré, ainsi que le suivi adapté ?
a. Oui/non

3) Etes-vous au courant de I’existence d’un PNDS pour les malformations pulmonaires

congénitales chez I’enfant (cf. : réf) ?
a. Oui/Non

4) Souhaitez-vous un retour vis-a-vis de I’ensemble des résultats de ce questionnaires,

ainsi qu’un résume de these ?
a. Oui/non

COMMENTAIRE LIBRE
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Annexe 4 : Classification de Stocker modifiée

Revised classitheation of Stocker (zo02)
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RESUME :

Introduction : Les malformations broncho-pulmonaires (MBP) sont un groupe hétérogéne de malformations congénitales
des poumons incluant les Malformations adénomatoides kystiques (MAK) et les séquestrations pulmonaires (SP). Les
morbidités au moyen et long cours des enfants atteints et opérés sont peu étudiées dans la littérature actuelle. De plus,
les recommandations pour la surveillance de ces enfants ne sont pas consensuelles.

Objectif : Etudier les morbidités respiratoires, musculo-squelettiques et esthétiques a moyen et long terme des enfants
atteints et opérés de MAK et de SP et analyser le suivi de ces enfants en extra-hospitalier.

Méthodes : Cette étude rétrospective monocentrique a inclus tous les patients atteints et opérés de MAK et de SP au
CHRU de Strasbourg entre 2005 a 2022. Les données anténatales, néonatales, cliniques, radiologiques, opératoires et
post-opératoires ont été colligés. Les données sur les morbidités et leurs répercussions sur la vie quotidienne ont été
recueillies par questionnaire dédié chez les enfants agés de plus de 4 ans. Les données concernant la surveillance en ville
ont ét¢ recueillies par questionnaire auprés des médecins et/ou pédiatres traitant inscrit dans le dossier patient.
Résultats : 66 enfants ont été pris en charge pour MAK et/ou de SP dans le service de chirurgie pédiatrique du CHU de
Strasbourg, dont 2 enfants présentaient une forme bilatérale. Environ 83 % des enfants ont eu un diagnostic anténatal de
leur Iésion. 36 % des feetus présentaient de signes de gravité dont 1,3 ont bénéficié d’un geste anténatal. Tous les enfants
ont ét¢ opérés a un age médian de 8 mois permettant de réséquer 67 [ésions. Environ 86 % des enfants ont pu étre opérés
par voie mini-invasive, une lobectomie a été effectuée dans 35% des résections. Nous avons répertorié¢ environ 24 % de
complications post-opératoire dans le mois suivant la chirurgie principalement des bullages prolongés. Une seule
consultation de suivi a été effectuée chez la moitié de notre cohorte. Lors de ce suivi, un résidu de la malformation
initiale a été retrouvé chez 6 enfants, dont 2 ont nécessité une chirurgie complémentaire.

Au cours du suivi a moyen et long terme, nous avons analysé 16 dossiers soit seulement 24% de notre population totale.
Parmi les enfants répondeurs, 81 % présentaient une morbidité : 50 % des enfants avaient une morbidité respiratoire
(infections broncho-pulmonaire, pneumothorax, réactivité bronchique). Environ 31 % d’enfants présentaient une
morbidité musculo-squelettique (déformation de la paroi thoracique et/ou scoliose). Enfin, 44 % des enfants étaient
moyennement satisfaisait de leur cicatrice thoracique dont 29 % ont ¢émis le souhait d’une reprise chirurgicale de leur
cicatrice. Nous avons pu voir que 88 % de ces enfants se considérent en excellent ou bon état de santé générale.

Enfin, nous avons récolté 7 réponses de professionnels de santé de ville (10 % de réponse). Les données concernant la
surveillance clinique, la réalisation d’examens complémentaires radiologique et la réalisation d’explorations
fonctionnelles respiratoires étaient hétérogenes. Cependant, la quasi-totalité des professionnelles de ville ayant répondu
a trouvé un réel intérét vis-a-vis d’un suivi prolongé au CHRU en collaboration avec la médecine de ville. De plus, la
totalité des praticiens sont en faveur de la création d’une notice d’informations sur la pathologie et sur le suivi adapté
pour ces enfants.

Conclusion : Dans notre étude, les enfants atteints de MAK ou SP, ayant répondu au questionnaire, semblent présenter
une proportion non-négligeable de morbidités & moyen et long terme. Cependant, il semblerait que le retentissement soit
faible et n’entrave pas la vie quotidienne de ces enfants. Dans le but d’améliorer la collaboration hopital-ville, il
semblerait intéressant d’organiser des consultations de suivi multidisciplinaire au CHU réguliére jusqu’a Iage adulte et
de délivrer une notice d’information sur la pathologie et le suivi adapté chez ces enfants.

Rubrique de classement : Chirurgie pédiatrique

Mots-clés : malformations broncho-pulmonaires, malformations adénomatoides kystiques du poumon,
séquestrations pulmonaires, morbidités respiratoires, morbidités musculo-squelettiques, morbidités esthétiques,
suivi & moyen et long terme, pratiques professionnelles de ville
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