Dysplasie acineuse
congenitale

Appel a collaboration

Arnaud MOLIN
SOFFOET



Dysplasies Pulmonaires Congenitales

Dysplasie alvéolo-capillaire

Dysplasie alvéolaire |

1A'

I Dysplasie acineuse I

»««nlim-

. 4

2 4 6 8 10 12 14 16 18 20 22 24 26 28 30 32 34 36 38

==

genera-0|2 4 6 8 10 12 14
tions

. ] Terminal *  Respirato ) “Alveo-
Bronchi _Bronchioles pronchioles 4 bronchioles | R Jucts (lar sac

conducting zone transitional and respiratory zones

http://www.embryology.ch/francais/rrespiratory/phasen01.html



Dysplasie Acineuse Congeénitale

I Dysplasie acineuse I
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Classification de Stocker

MAKP (Malformations Adénomatoides Kystiques Pulmonaires)
CPAM (Congenital Pulmonary Airway malformation)

= Prolifération des structures bronchiques aux dépens des
structures alvéolaires

Type 0= Dysplasie acineuse
Type 1= Forme macro-kystique
Type 2= Forme microkystique
Type 3= Forme solide

Type 4= Macrokystes avec épithélium alvéolaire
(pleuroblastome de bas grade)



Observations

e 8 patients:
4 de Nantes
2 issus de collaborations francaises (non publiés)
2 issus de collaborations internationales (publiés)

e / cas sporadiques, 1 fratrie

e 3 foetus, 5 nouveau-nés décédés 1eres
heures de vie

e Pas de consanguinite connue
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Dysplasie Acineuse Congénitale
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==> Pathologie autosomique récessive?
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e Patients avec dysplasie acineuse/ MAKP
type O

e (Genes candidats

e Contact:
ou




