Résumeé Résultats

Le poumon kystique est défini par la présence de multiples cavités
circonscrites a paroi fine et réguliere inférieure a 2 mm d’épaisseur, d’une
forme variable selon la maladie, et d’un contenu le plus souvent purement
aérique. Ainsi le diagnostic positif de la maladie est simple mais le diagnostic
étiologique est plus complexe.

Nous avons mené une étude rétrospective réalisée au sein du service des
maladies respiratoires de I'Hopital 20 Aolt 1953 sur une période allant de
janvier 2005 a juillet 2023 incluant tous les cas de maladie pulmonaire
kystique retenue sur des criteres scannographiques. Lobjectif de I'étude est
de dresser un tableau descriptif du profil épidémiologique, clinique,
radiologique, diagnostic, thérapeutique et évolutif de la maladie.

Nous avons colligé 14 cas avec une prédominance féminine (71 % des cas) et
un age moyen de 46 ans (ET=15,7 ans).

La symptomatologie était dominée par la dyspnée avec une moyenne
d’évolution de 7 ans, survenue dans un contexte de pneumothorax dans 36%
des cas, une aggravation de la dyspnée dans 36% des cas, des lésions
cutanées dans 14 % des cas et une toux seche isolée dans 14% des cas. La
radiographie thoracique a révélé des clartés finement cerclées a paroi tres
fine dans 71% cas avec un pneumothorax dans 36% des cas. Le scanner
thoracique a montré des |ésions kystiques pulmonaires bilatérales avec un
aspect de poumon en dentelle dans tous les cas. Lexploration fonctionnelle
respiratoire a montré un trouble ventilatoire obstructif dans 14 % des cas,
restrictif dans 14% des cas et mixte dans 7% des cas, elle est revenue normale
dans 36% des cas. L'étiologie la plus fréquente est la LAM dont 36 % des cas
associée a la Sclérose Tubéreuse de Bourneville et 14% cas de LAM
sporadique, 7% des cas de syndrome de Gougerot-Sjogren, d’Histiocytose
Langérhansienne pulmonaire, et de lupus ; cependant 28% des cas étaient
non étiquetés. Tous nos patients avaient bénéficié de traitement
symptomatique. L'évolution était marquée par la stabilisation des lésions dans
36 % des cas et I'aggravation dans 28 % des cas menant au déces dans 14%
des cas. Par ailleurs, 36 % de nos patients ont été perdus de vue. Le poumon
kystique est une maladie rare, de diagnostic purement scannographique, qui
peut étre associée a des lésions touchant plusieurs organes et nécessitant
ainsi une prise en charge et un suivi multidisciplinaire.

Introduction

Le poumon kystique est une pathologie rare d’incidence mal connue, défini
par la présence de multiples cavités circonscrites a paroi fine et réguliere
inférieur a 2 mm d'épaisseur, une forme variable selon la maladie, et un
contenu le plus souvent purement aérique.

But du travail

Dresser un tableau descriptif du profil épidémiologique, clinique,
radiologique, diagnostic, thérapeutique et évolutif de la maladie.

Matériels et méthodes

= Etude retrospective : janvier 2005 a juillet 2023

= 14 patients hospitalisés au service de pneumologie de I'Hopital 20 Aot 1953
de Casablanca

Maladie pulmonaire kystique retenue sur des criteres scannographiques

Fiche d’exploitation pré-établie
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= Epidémiologie
» Moyenne d’age : 46 ans ( ET= 15,7 ans)
» Prédominance féminine : 10 cas

= Signes fonctionnels
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Figure 1: Répartition selon les signes fonctionnels
" Imagerie

» Radiographie thoracique: clartés finement cerclées a paroi trés fine chez 7 cas

et pneumothorax chez 5 cas

» TDM thoracique: lésions kystiques pulmonaires bilatérales dans tous les cas

Figure 2:Poumon kystique dans le cadre de Gougerot Sjogren

Etiologie

Lymphangioléiomyomatose
Sclérose tubéreuse de bourneville
Sporadique

Syndrome de gougerot-sjogren

Hystiocytose langérhansienne pulmonaire

" EFR:

* Trouble ventilatoire restrictif : 2 cas
* Trouble ventilatoire obstructif : 2 cas
* Trouble ventilatoire mixte : 1 cas

* EFRnormale:1cas

" Traitement:

* Oxygénothérapie : 4 cas

* Drainage de pneumothorax : 5 cas
" Evolution:

® Aggravation : 4 cas

® Déces:2cas

* Stabilisation : 5 cas

* Perdus de vue: 2 cas
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Discussion

La présence de plusieurs kystes pulmonaires en TDM est le
dénominateur commun qui définit les maladies kystiques
multiples pulmonaires (MKMP). Ces maladies sont rares,
dont I'expression clinigue est dominée par la survenue de
pneumothorax spontané(s) souvent récidivant(s), ou par le
développement d'une dyspnée chronique pouvant évoluer
vers l'insuffisance respiratoire.

Les trois maladies principales de ce groupe sont:

 la lymphangioléiomyomatose (LAM): elle ne touche
que les femmes lorsqu'elle est sporadique, et les
femmes (surtout) et les hommes lorsqu'elle est
associée a la sclérose tubéreuse de Bourneuville.

e J|le syndrome de Birt-Hogg-Dubé est une maladie
d'origine génétique liée a ce gene, qui s'associe a des
|ésions cutanées faciales (fibrofolliculomes) et des
tumeurs rénales.

e L'histiocytose a cellules de Langerhans de I'adulte est
une maladie associée au tabagisme.

Certaines MKMP sont d'origine infectieuse (en particulier
la pneumocystose) ou d'origine environnementale
(tabagisme, pneumopathies d'hypersensibilité). Les causes
endogenes sont les maladies lymphoides (en particulier le
syndrome de Gougerot-Sjogren)et les métastases de
tumeurs (sarcomes en particulier). D'autres maladies, plus
rares, congénitales ou acquises, peuvent se présenter avec
un tableau de MKMP.

Conclusion

La maladie du poumon kystique est de diagnostic purement
scannographigue qui touche plusieurs organes a la fois
nécessitant ainsi une prise en charge et un suivi
multidisciplinaire.
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