
Cas cliniques PID 
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Femme de 50 ans 
tabagisme (20 PA) 

•  Dyspnée d’effort modérée 

•  Examen non contributif 

•  EFR :  

 CVF : 1.54 (51%)  

 VEMS : 1.34 (52%)  

 C.Tiffeneau et CPT normaux 

 GDS : normaux 

•  Mise sous Symbicort, effet très positif:  

 CVF : 2.46 (84%)  

 VEMS : 2.160 (86%)  

 C. Tiffeneau et CPT normaux 
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Femme de 50 ans 
tabagisme (20 PA) 
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•  2 sœurs et 1 nièce: pathologie 
respiratoire identique  
(pneumothorax) 
 

•  Dosage alpha1 Antitrypsine 
normal 
 

•  Aspect cutané très évocateur: 
Quel est votre diagnostic ? 



Femme de 50 ans 
tabagisme (20 PA) 
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•  1ère description en 1977 

•  Transmission autosomique dominante; mutations variées  
    dans un gène en 17p11.2 (bras court chromosome 17) 

•  Association  

- de lésions cutanées (fibro-folliculomes 90%) 

- de kystes pulmonaires avec pneumothorax dans 40%  

- et de tumeurs rénales (entre 15/34%)  
  qui justifient une surveillance rigoureuse 

Femme de 50 ans 
tabagisme (20 PA) 
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Syndrome de Birt-Hogg-Dubé 



Femme de 50 ans 
tabagisme (20 PA) 

•  Kystes multiples de taille variable dans un parenchyme normal 

    par ailleurs. 

•  Topographie plutôt moyenne et inférieure à prédominance 

    sous pleurale. 

•  Pneumothorax complet, localisé, interlobaire. 

•  Parfois séquelles du traitement d’un pneumothorax. 
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Signes TDM de la maladie de Birt-Hogg-Dubé 



Kystes pulmonaires Cas 
N°1 

Définition 

•  Hyperlarté parenchymateuse sphérique à paroi fine (<2 mm)  
 entourée de poumon sain 



•  Histiocytose langerhansienne et non langerhansienne 

•  Lymphangioleiomyomatose sporadique ou associée à une sclérose 
    tubéreuse de Bourneville 

•  Associé aux syndromes lymphoprolifératifs: pneumonie interstitielle 
    lymphocytaire secondaire ou idiopathique, maladie des dépôts  
    des chaînes légères des immunoglobulines, amylose. 

•  D’origine génétique /congénitale : syndrome de Birt-Hogg-Dubé, 
    syndrome de Protée, neurofibromatose, syndrome d’Elhers-Danlos, 
    maladie adénomatoïde kystique, dysplasie bronchopulmonaire. 

Kystes pulmonaires Cas 
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Nombreuses étiologies (1/2)  



Kystes pulmonaires Cas 
N°1 

•  Induits par le tabac (hors histiocytose) : pneumonie desquamative, 
    bronchiolite respiratoire avec atteinte interstitielle. 

•  Pneumonie d’hypersensibilité subaiguë. 

•  Causes infectieuses: pneumocystis jirovecii, staphylococcie, 
    papillomatose, coccidioïdomycose. 

•  Origine néoplasique: métastases kystisées (sarcome, ADK digestif, 
    cancer épidermoïde ORL, col utérin, vessie, rein). 

•  Divers: post-traumatique, post-SDRA, poumon des cracheurs de feu, 
    post-ischémie (Embolie pulmonaire chronique, cardiopathies congénitales). 

Nombreuses étiologies (2/2)  



En pratique clinique… 

devant toute maladie kystique pulmonaire 
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Contrôler le rein  

Maladie kystique pulmonaire et lésion rénale 
•  Lymphangioleiomyomatose 

•  Sclérose tubéreuse de Bourneville 

•  Métastases kystisées d’une néoplasie rénale 

•  Syndrome de Birt-Hogg-Dubé 

•  Syndrome de Protée 
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