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Introduction

Les a ltéra tions pulm onaires jo u en t un  rôle im p o rta n t dans la  m o rta lité  
néo-natale . P arm i ces a lté ra tio n s l’un de nous s’e s t déjà occupé en d é ta il de 
l’asp ira tion  pulm onaire, des pneum onies dues à l ’asp ira tio n  e t des hém orragies 
pulm onaires. D ans le p résen t trav a il nous avons é tu d ié  les a lté ra tio n s, qui, еэ 
d im in u an t la surface resp ira to ire , on t elles aussi u n  rôle dans la m ort des nouveau- 
nés. M acM ahon  a le p rem ier décrit, en 1947, ce tte  a lté ra tio n , qui est caractérisée 
essentiellem ent p ar u n  m ésenchym e pulm onaire congestionné dans lequel on ne 
rencon tre  des alvéoles que de façon dispersée. D ans les cas moins accentués on 
co n sta te  un  épaississem ent des septum s in tera lveo la ires ce qui a pour effet de 
réduire  la surface resp ira to ire . M acM ahon  a dénom m é cette  a lté ra tio n  dysplasie 
alvéolaire congénitale. E n  1951 K aufm a n  e t Sp iro  o n t exam iné au  m icroscope 
les poum ons de 37 nouveau-nés, parm i lesquels ils tro u v èren t dans 23 cas, soit 
dans 62%  une dysplasie alvéolaire congénitale plus ou moins im p o rtan te .

Observations personnelles

De 1948 à 1953, dans le m atérie l d ’au topsie  de no tre  in s titu t, nous avons 
exam iné h isto log iquem ent les poum ons de 125 nouveau-nés de m oins d ’une 
sem aine. P arm i les 125 nouveau-nés, d ’un poids m oyen  de 3200 g, 53 é ta ie n t à 
te rm e. Le nom bre des p rém atu rés , d ’un  poids m oyen  de 1760 g, é ta i t  de 72. 
C onform ém ent aux données de la litté ra tu re  nous avons é tab li le barèm e de 
m a tu rité  à 2500 g. P a rm i les foetus à term e, 34 so n t m orts in u té ro  p en d an t 
l ’accouchem ent ou im m éd ia tem en t après. P a rm i les p rém atu rés 31 so n t m orts  
dans ces conditions. La durée de vie m oyenne des nés v iv an ts  é ta it de 36 heures.

D ans la p lu p a rt des cas l ’a lté ra tio n  ne p e u t ê tre  mise en évidence que p ar 
l’exam en m icroscopique. M acroscopiquem ent le poum on est sem blable à celui 
des nouveau-nés norm aux . D ans les cas graves cep en d an t il est p eu t ê tre  plus 
p e tit  que le poum on norm al, hypoplasique. D ans la  p lu p a rt des cas nous avons 
effectué des exam ens h istopatho log iques de p lusieurs lobes de poum ons. N ous 
avons u tilisé la m éthode de coloration habituelle  à l ’hém atoxyline-éosine e t ce
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Fig. 1. Dysplasie alvéolaire congénitale grave dans un cas de hernie diaphragm atique congénitale. 
On ne vo it des alvéoles em physém ateuses dilatées que ça e t là dans le tissu conjonctif mésen

chym ateux (nouveau-né de 3250 g)
Fig. 2. Dysplasie alvéolaire congénitale de gravité moyenne. On peut voir entre les alvéoles

des septums interalvéolaires épaissis
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n ’est que lo rsque c’é ta it  nécessaire que nous avons p rép aré  nos coupes selon les 
m éthodes de v a n  Gieson, de M allory—F ark as, de W eigert (coloration d u  tis su  
élastique) ou à l ’aide de l'im p rég n a tio n  argentine de G öm öri. A côté de la m éth o d e  
à lh ém ato x y lin e -éo sin e , celle de M allory—F a rk a s  s ’est révélée ê tre  la  p lus 
utilisable. D ans les conditions n o rm aux , chez les nouveau -nés qui on t resp iré , les 
alvéoles pu lm onaires so n t m oyennem ent d ila tées, co n tien n en t de l ’a ir  e t les 
septum s in tera lvéo la ires son t m inces. D ans l ’a té lec tas ie  congénitale la lum ière  
des alvéoles es t é tro ite  e t p résen te  un  rev ê tem en t ép ithé lia l assez h a u t . Les

Fig. 3. Cas de dysplasie alvéolaire congénitale légère. A côté, poumon normal 
au même grossissement

septum s in tera lvéo la ires ne son t q u 'u n  peu plus épais que ceux des poum ons 
a y an t resp iré . P a r  con tre  dans la dysplasie alvéolaire on voit n e ttem en t que  le 
ra p p o rt e n tre  le d iam ètre  des alvéoles e t l ’épaisseur du  tissu  con jonctif in te r 
stitie l est m odifié  au  profit de ce dernier. L ’in te rs titiu m  est form é d ’u n  tis su  
con jonctif m ésenchym ateux  de s tru c tu re  lâche qu i enchevêtre  le p arenchym e de 
façon diffuse. Le tissu  co n jonc tif form e ainsi en tre  les alvéoles de larges b o rd u res , 
beaucoup p lus épaisses que norm alem ent. Les sep tu m s interlobaires e t in te r 
lobulaires so n t eux aussi n e ttem en t épaissis e t co nstitués égalem ent d ’u n  tissu  
lâche oedém ateux  de ty p e  m ésenchym ateux  em b ry o n a ire  richem ent vascu larisé . 
Ce tissu  co n jo n c tif  lâche ne p eu t ê tre  confondu avec le tissu  con jonctif fib reux  
com pact qu i se développe éven tuellem ent à la su ite  d ’u n  processus in flam m ato ire . 1

1 1 Acta Morph ologiea V 1—2.
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L e n o m b re  des alvéoles e s t réd u it, leur lum ière  es t néanm oins plus la rge  q u ’h ab i
tu e lle m e n t.

P a rm i nos 125 cas nous avons tro u v é  11 cas (8,8% ) de dysplasie alvéolaire 
co n g én ita le  que nous avons classés dans tro is  groupes. Nous avons observé 3 cas 
g ra v e s  où dans le tissu  co n jo n c tif  m ésen ch y m ateu x  congestionné nous n ’avons 
t ro u v é  que des alvéoles dispersées, p o u r  la  p lu p a rt d ila tées (fig . 1). D ans 
5 cas  de g rav ité  m o y en n e  un  tissu  c o n jo n c tif  lâche et épais s é p a ra it les 
a lv éo les  les uns des a u tre s  (fig. 2). Nous av o n s classé parm i les cas légers les épais
s is se m e n ts  m inim es, m ais encore n e tte m e n t v isib les des sep tum s in te ra lv éo la ires  
( f ig . 3). N ous en avons observé 3cas. A vec la  m éthode  de van G ieson les sep tum s 
in te r lo b a ire s  et in terlobu la ires se colorent n e tte m e n t en rouge; dans les sep tum s 
in te ra lv éo la ires  épaisses on ne vo it cep en d an t que quelques fibres d ’u n  rouge 
p â le . A vec la coloration de M allory on p e u t m e ttre  en évidence, dans les sep tum s 
in te rlo b a ire s , des fibres fines se co loran t en  b leu  pâle. De telles fibres so n t égale
m e n t  visibles dans les sep tum s in tera lvéo la ires norm aux. P a r la m éthode  de 
c o lo ra tio n  à la résorcine-fuchsine de W eigert, la  m ultip lication  des fibres é lasti
q u e s  n ’a pu  être mise en évidence. Avec la  m éth o d e  d ’im prégnation  a rg en tin e  de 
G ö m ö ri nous pûm es observer en tre  les alvéoles u n  fin réseau de fibres ré ticu la ires . 
N o u s  n ’avons pas observé d ’anom alies des b ronches e t des vaisseaux  pu lm onaires. 
A u  cou rs de nos exam ens nous n ’avons p as  tro u v é  de corrélation  e n tre  d ’au tres 
a lté ra tio n s  du poum on e t  la  dysplasie a lvéo laire  congénitale.

Discussion

Com m e nous pouvons le vo ir de nos cas, ce qui caractérise la  dysp lasie  
a lv éo la ire  congénitale c’est une  réduction  d u  nom bre  des alvéoles dan s u n  tissu  pu l
m o n a ire  form é dans sa plus g ran d e  p artie  p a r  u n  tissu  conjonctif m ésenchym ateux  
congestio n n é . C ette im age ne p eu t ê tre  confondue avec celle de l ’a té lec tas ie  en 
ré so rp tio n  où les parois des alvéoles son t collabées e t qui ressem ble so u v en t au 
t is su  co n jonc tif com pact sans alvéoles. C’es t pourquoi nous ne som m es pas de 
l ’av is  de РоШт qui tie n t la  dysplasie a lvéolaire  congénitale pour une  até lec tasie  
en  réso rp tio n  faussem ent d iagnostiquée. L a  dysplasie alvéolaire congén ita le  est 
d o n c  u n  trouble  du développem en t du poum on  ; soit, selon to u te  v raisem blence, 
d ’u n  re ta rd  de développem ent. D ans ce t é ta t  en effet, la  d ifférenciation  en tre  
b ro n c h e s  et alvéoles ne se p ro d u it pas ou ne se p rodu it que dans u n e  m esure 
r e s tre in te . L ’im age h is topatho log ique  du  poum on dans la dysplasie alvéolaire 
co n g én ita le  diffère à peine de celle d ’un fo e tu s  de six à sep t mois. L a seule diffé
re n c e  que  l ’on puisse tro u v e r  est que d an s  la  dysplasie alvéolaire congén ita le , 
d a n s  u n  tissu  conjonctif m ésenchym ateux  lâche, riche en vaisseaux , so n t ép a r
p illées des alvéoles d illa tées, revêtues d ’une  doub lu re  épithéliale p la te  d ite  alvéo
la ire . Chez le foetus de six  à sep t mois p a r  con tre , le poum on a u n e  s tru c tu re
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g landulaire  e t les alvéoles à lum ière re la tiv em en t é tro ite  sont tap issées d ’un  
épithélium  cubique.

À la su ite  de nos observations nous avons co n sta té  que la fréquence  de la 
dysplasie alvéolaire congénitale n ’est pas en re la tio n  avec d ’au tres m alfo rm atio n s. 
C ependant, la  hern ie  d iap h ragm atique  a une im p o rtan ce  p articu lière  d a n s  sa 
production . Sur 125 cas exam inés, 4 p ré sen ta ien t une  hernie d iap h rag m a tiq u e . 
D ans les 4 cas, une dysplasie alvéolaire congén ita le  é ta it n e ttem en t v isib le  du  
côté de la hernie d iap h rag m atiq u e . D ans l ’u n  des cas l ’a ltéra tion  é ta i t  tré s  
prononcée e t n e tte  dans les tro is au tres. D u cô té  in ta c t les a lté ra tio n s é ta ie n t 
beaucoup m oins im p o rtan tes . À no tre  avis c e tte  constations nous p erm et d ’a f f ir 
m er que des circonstances m écaniques et des trou b les  circulatoires jo u e n t  un  
rôle dans l’étiologie de la dysplasie alvéolaire congénita le  grave. C’est vers ce tte  
conception que te n d  aussi W addell, qui sur des greffes de poum on dans la  ch am b re  
an térieu re  de l ’oeil, a pu  observer des troub les de la différenciation e t m êm e la 
déd ifférenciation  du  m ésenchym e, lorsque la  vascu larisa tion  du greffon é ta i t  
insuffisan te . Nous n ’avons pas trouvé de ra p p o r t en tre  la dysplasie a lvéo la ire  
congénitale e t la syphilis. E n  effet, dans nos cas de dysplasie alvéolaire congén i
ta le , la réac tion  de W asserm ann  n ’é ta it positive n i chez la mère ni chez l ’en fa n t. 
Il est v ra i, que  la réaction  de W asserm ann n ’a pas été p ratiquée chez l ’e n fa n t 
dans tous les cas. P a r  ailleurs nous n ’avons non  plus trouvé d ’au tres signes de 
syphilis dans les cas observés.

La dysplasie alvéolaire congénitale a une  im portance  considérable q u a n t  
à la v iab ilité  du  nouveau-né. Nous y  avons d é jà  fa it allusion en in s is tan t su r  le 
fa it que ce tte  a lté ra tio n  dim inue la surface re sp ira to ire  du poum on e t co n d u it 
facilem ent vers l ’anoxém ie. À ce propos nous pouvons tire r d ’in té re ssa n te s  
conclusions si nous rem arquons que parm i les h u it  foetus nés v iv an ts  7 5 % , e t 
de tous nos cas de dysplasie alvéolaire congénita le  81%  (sur 11 cas exam inés) 
son t m orts au  cours de la prem ière journée. P a r  conséquen t la dysplasie a lv éo la ire  
congénitale m enace les nouveau-nés to u t p a rticu liè rem en t p en d an t les p rem iè res  
heures c’est à dire les prem ières jours de la vie.

Résumé

1. Nous avons examiné histologiquement les poum ons de 125 nouveau-nés. Nous avons 
trouvé trois cas graves, cinq cas de gravité moyenne e t trois cas légers, soit en to u t onze cas 
(8,8%) de dysplasie alvéolaire congénitale. Dans les cas graves le tissu pulmonaire est form é 
d’un mésenchyme congestionné dans lequel il n’y a que des alvéoles disséminées. D ans les cas 
légers on constate un épaississement des septums interalvéolaires.

2. La dysplasie alvéolaire congénitale, par suite de la réduction de la surface respirato ire 
pulmonaire, joue un rôle im portan t dans la mortalité des nouveau-nés. Les 81% de nos cas sont 
m orts dans les premières 24 heures. Nous en déduisons que la dysplasie alvéolaire congénitale 
menace les nouveau-nés su rtou t pendant les premières heures, c’est à dire les prem iers jo u rs  
de la vie.

3. La fréquence de la dysplasie alvéolaire congénitale n ’est pas en relation avec d ’au tres 
anomalies, exception faite toutefois de la hernie diaphragm atique. En effet, dans 4 cas de hernie 
diaphragm atique nous avons toujours trouvé dans le poum on correspondant une dysplasie

11*
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alvéolaire congénitale grave. Nous estimons donc possible que des circonstances mécaniques 
puissent jouer un rôle dans l’étiologie de la dysplasie alvéolaire congénitale grave.

B IBLIOG RAPH IE

1. MacMahon, H. E. : (1948) Congenital alveolar dysplasia of the lungs. Am. J. P ath . 
24, 919. —  2. Kaufman, N. e t Spiro, R. K. : (1951) Congenital alveolar dysplasia of th e  lungs. 
A rch . P a th . 51, 437. — 3. Potter, E. L. : (1952) Pathology of the fetus and the new born, p. 249. 
T he  year-book publ. Chicago. —  4. Schuler, D. e t Jakab, Zs. : (1951) Újszülöttek lipoid pneumo- 
n iá ja . (L a pneumonie lipoide des nouveau-nés.) Gyermekgyógy. 2, 338. — 5. Schuler, D. et 
Jakab, Zs. : (1953) Tüdővérzések újszülöttekben (Les hémorragies pulmonaires des nouveau- 
nés.) Gyermekgyógy. 4, 44. — 6. Waddell, W. R. (1949) Organoid differentiation of the fetal 
lung  : a  histologic study of the differentiation of m am m alian  fetal lungs in utero and in tran s
p la n ts . A rch. P ath . 47, 227.

РОЛЬ ВРОЖДЕННОЙ АЛЬВЕОЛЯРНОЙ ДИСПЛАЗИИ В СМЕРТНОСТИ
НОВОРОЖДЕННЫХ

Д. ШУЛЕР и К. БАЛО Г

Авторы провели микроскопические исследования легких 125 новорожденных. 
Они нашли в трех случаях тяжелую, в пяти случаях среднюю, а в трех случаях незначи
тельную альвеолярную дисплазию, т. е. всего в 11 случаях (8,8%) была обнаружена врож
денная дисплазия. При тяжелых случаях ткань легких образует полнокровная мезен
хима, в которой только разбросанно встречаются ячейки. В легких случаях видны тол
стые, межячеечные прослойки.

Врожденная альвеолярная дисплазия имеет значение с точки зрения смертности 
новорожденных, вследствие уменьшения дыхательной поверхности легких. Из иссле
дованных случаев 81% новорожденных умер в течение первых 24 часов, из чего авторы 
делают то заключение, что врожденная альвеолярная дисплазия подвергает опасности 
новорожденного главным образом в течение первых часов, или же первых дней жизни.

Врожденная альвеолярная дисплазия не встречается чаще в связи с другими 
аномалиями развития, чем это обычно бывает. Исключением является только врожден
ная грыжа диафрагмы ; в 4 исследованных случаях с грыжой диафрагмы авторы нашли 
в легких той же стороны всегда выраженную врожденную альвеолярную дисплазию. Сле
довательно авторы считают возможным, что при возникновении тяжелой дисплазии могут 
играть роль также и механические моменты.

Dezső Schuler, B u d a p e s t, IX ., T ű zo ltó  u tca  7/9. H ongrie 
K áro lv  Balogh j r . ,  B u dapest, V II I . ,  Ü llő i ú t 26. H ongrie


	1-2. szám����������������
	Schuler D.–Balogh K.: Rôle de la dysplasie alvéolaire congénitale dans la mortalité néo-natal

	Oldalszámok������������������
	159����������
	160����������
	161����������
	162����������
	163����������
	164����������


