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Sclerosing pneumocytoma: a rare

Résumé :

Introduction L'endoscopie bronchique est le plus souvent normale. Des anomalies endobronchiques sont retrouvées dans seulement 5% des cas, sous la forme d'un polype lisse et hémorragique. La biopsie endobronchique n'a permis le diagnostic que dans 0,02 % des cas (2 patients). Des adénopathies médiastino-hilaires ont été retrouvées dans 14 % des cas avec, à l'analyse, les caractéristiques histologiques d'un pneumocytome sclérosant. Elles sont principalement associées à des tumeurs de grande taille. Seulement deux cas de métastases à distance ont été rapportés sans affecter le pronostic [START_REF] Bae | Pulmonary sclerosing haemangioma with metastatic spread to stomach[END_REF].

La biopsie à l'aiguille est peu contributive, orientant parfois à tort vers une origine maligne, notamment un adénocarcinome ou une tumeur carcinoïde [START_REF] Zeng | Sclerosing hemangioma: a diagnostic dilemma in fine needle aspiration cytology[END_REF]. Dans la plupart des cas, un traitement radical, par exérèse chirurgicale atypique, est nécessaire jusqu'à la lobectomie ou rarement la pneumectomie. Microscopiquement, une combinaison d'au moins deux des quatre principaux contingents est retrouvée : papillaire, hémangiomateux, sclérosant et solide. Une composante kystique prédominante est rarement rapportée. Le pneumocytome sclérosant est composé de cellules cubiques ou de surface, issues du pneumocyte de type II, bordant les zones papillaires et vasculaires et de cellules rondes ou polygonales, issues de l'épithélium respiratoire, s'organisant en nappe dans les zones solides et dans l'axe conjonctif des structures papillaires. L'analyse immunohistochimique oriente vers une origine épithéliale et pulmonaire. En effet, TTF-1 et EMA sont exprimés par les cellules cubiques et les cellules rondes. Cependant, ce sont principalement les cellules cubiques qui sont immuno-marquées par les anticorps anti-CK AE 1/3 et anti-CK 7 [START_REF] Devouassoux-Shisheboran | A clinicopathologic study of 100 cases of pulmonary sclerosing hemangioma with immunohistochemical studies: TTF-1 is expressed in both round and surface cells, suggesting an origin from primitive respiratory epithelium[END_REF].

L'expression de récepteurs aux oestrogènes et à la progestérone par les cellules rondes pourrait expliquer la prédilection féminine de cette tumeur [START_REF] Devouassoux-Shisheboran | A clinicopathologic study of 100 cases of pulmonary sclerosing hemangioma with immunohistochemical studies: TTF-1 is expressed in both round and surface cells, suggesting an origin from primitive respiratory epithelium[END_REF]. Les marqueurs neuro-endocrines (synaptophysine, chromogranine A), musculaire (desmine) et vasculaire (CD34) sont négatifs.

Récemment, un cas de mutation BRAF a été rapporté. [START_REF] Jiang | Identification of the BRAF V600E mutation in a patient with sclerosing pneumocytoma: A case report[END_REF].

Des cas de croissance-décroissance des nodules ont été décrits. Les variations de taille seraient expliquées par l'hémorragie intra-tumorale due à la composante angiomateuse puis sa résorption [START_REF] Kim | Sclerosing pneumocytoma with a wax-andwane pattern of growth: a case report on computed tomography and magnetic resonance imaging findings and a literature review[END_REF]. Lee et coll. ont rapporté récemment un véritable hématome intra-tumoral [START_REF] Lee | Pulmonary sclerosing pneumocytoma demonstrating intratumoral hematoma[END_REF].

Très rarement, le pneumocytome sclérosant peut être combiné à une autre tumeur bénigne ou maligne. D'abord, cela pourrait être une coïncidence. Ensuite, l'existence d'une lignée commune de cellules souches multipotentes pourrait expliquer ce phénomène. Enfin, une modification de l'homéostasie locale par le pneumocytome pourrait entrainer une hypoxie locale et faciliter la tumorogénèse [START_REF] Wang | Sclerosing pneumocytoma mixed with a typical carcinoid tumor[END_REF].

L'évolution est lente. La récidive après chirurgie est rare. Néanmoins, l'évolution à très long terme est mal connue, la moyenne de suivi dans la littérature n'excédant pas 2,2 ans. Aucun traitement complémentaire n'est préconisé. Il n'y a pas de recommandation concernant le rythme du suivi. 

CONCLUSION
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 12 figure mitotique. En périphérie de la sclérose, un contingent solide et un contingent papillaire,

  Le pneumocytome sclérosant est une tumeur primitive du poumon, bénigne et rare en particulier chez les caucasiens. De découverte fortuite, il se présente sous la forme de nodule ou de masse pulmonaire, bien circonscrit, le plus souvent unique et périphérique. Nos deux cas ont la particularité de se présenter avec des lésions multiples. La biopsie chirurgicale est indispensable au diagnostic. L'évolution est lente et le pronostic à moyen terme apparait bon dans la littérature. Il serait important de recenser les cas connus et d'analyser leur évolution à long terme.Remerciements : nous remercions le O. Jarry et le P. Ravier de nous avoir confiés ces deux cas.
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 1 Figure 1. Scanners thoraciques coupes axiales, non injectés.
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 2 Figure 2. Macroscopie. Masse blanchâtre de consistance ferme mesurant 4 x 3,5 x 2,5 cm.
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