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u moment d étre admis a devenir membre de la profession médicale, je

m’engage solennellement a consacrer ma vie au service de ["humanité.

Je traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui leur

sont dus.

Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé de

mes malades sera mon premier but.
Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.

Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir [’honneur et les

nobles traditions de la profession médicale.
Les médecins seront mes freres.

Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune
considération politique et sociale, ne s’interposera entre mon devoir et

mon patient.

Je maintiendrai strictement le respect de la vie humaine dés sa 7

conception.

Méme sous la menace, je n’userai pas mes connaissances médicales

d’une fagon contraire aux lois de [ humanité. Q(
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Toutes les lettres ne sauraient trouver les mots qu'’il faut.....
Tous les mots ne sauraient exprimer la gratitude,
L’amour, le respect, la reconnaissance.

Aussi, c’est tout simplement que :

Je dédie cette these a ...



TOUT DABORD a ALLAH
Le tout puissant et miséricordieux, qui m'a donné la force et la patience
d’accomplir ce Modeste travail.
Qui m’a inspiré et guidé dans le bon chemin, Je [ui dois ce que je suis
devenu.
Louage et remerciement pour sa clémence et sa miséricorde.

A ma mére Malika RADOUANE
Je ne trouverai jamais de mots pour t 'exprimer mon profond attachement et ma
reconnaissance pour ['amour, la tendresse et surtout pour ta présence dans mes

moments les plus difficiles, et sij en suis arrivé la ce n'est que grice a toi ma maman
adorée. Tu m’as toujours conseillé et orienté dans la voie du travail et de [honneur,
ta droiture, conscience et amour pour ta famille me serviront d’exemple dans la vie.

Ce modeste travail parait bien dérisoire pour traduire une reconnaissance infinie

envers une mére aussi merveilleuse dont j’ai la fierté d’étre sa fille.
Puisse ce jour étre la récompense de tous les efforts et [exaucement de tes priéres
tant formulées.

A mon cher pére Afmed ERRAOUI

Aucun mot ne saurait exprimer tout mon amour et toute ma gratitude.
Merci pour tes sacrifices le long de ces années. Merci pour ta présence rassurante.
Merci pour tout [amour que tu procures a notre petite famille. ..

Tu as toujours été pour moi le pére idéal, la lumiére qui me guide dans les moments
les plus obscurs.

En témoignage des profonds liens qui nous unissent, veuillez cher pére trouver d
travers ce travail [expression de mon grand amour, mon attachement et ma profonde
reconnaissance. Puisse ton existence pleine de sagesse, d amour me servir d exemple
dans ma vie et dans [exercice de ma profession. Puisse dieu te préter longue vie et
bonne santé afin que je puisse te combler a mon tour.

A mon cher frére Abderrahim ;
Je vous dédie ce travail, en guise de reconnaissance de votre amour, votre affection,
votre tendresse, votre compréhension et votre générosité avec tous mes veeux de
bonheur.



A ma trés chére seeur Fatima, son mari Abdelljalil et leur fils Bolboli

En témoignage de [attachement, de [amour et de [affection que je porte pour vous.
Malgré la distance, vous étes toujours dans mon ceeur. Je vous remercie pour votre
hospitalité sans égal et votre affection si sincére.

Je vous dédie ce travail avec tous mes veeux de bonheur, de santé et de réussite.

A ma trés chére seur Mariama, son mari Elhabib et leur fils Nano

Vos aide, votre générosité, votre soutien ont été pour moi une source de courage et de
confiance.
Qu'tl me soit permis aujourd hui de vous assurez mon profond amour et ma grande
reconnaissance.
J'implore dieu qu'il vous apporte bonheur, et vous aide a réaliser tous vos veeux

A ma belle sceur Itham Ezzouine

Je vous rends hommage par cet humble.
Je te remercie pour ton amitié, ton amout, ton soutien et ton encouragement
Que dieu vous assure une vie pleine de bonheur et de réussite.

A mes niéces Marwa, Basma et la petite Rayhana
Je vous dédie ce travail pour que lorsque vous serez adulte vous serez fiére de vous
AMITO...
Puisse dieu tout puissant vous protéger
Je prie Dieu le tout puissant pour nous garder, d jamais, unis en pleine
Amour, joie et prospérité. ] espére que vous soyez aujourd hui fiers de moi, Je suis
fiére de vous.

A la mémoire de mon grand pére AbdelRader ERRAOUI

Que dieu, le tout puissant, vous accorde sa clémence et sa miséricorde

A la mémoire de mon grand pére Hmmou Radouane

Le destin ne nous a pas laissé le temps pour jouir ce bonheur ensemble et de
t 'exprimer tout mon respect.
Puisse Dieu tout puissant vous accorde sa clémence, sa miséricorde et vous accueillir
dans son saint paradis



A la mémoire de ma grande meére Hlima

Qui a été toujours dans mon esprit et dans mon ceeur, je vous dédie aujourd hui ma
réussite. Que Dieu, le miséricordieux, vous accueille dans son éternel paradis.

A ma grande mére Zahra
Aucune dédicace ne saurait exprimer tout ce que je ressens pour vous .

Je vous remercie pour tout le soutien exemplaire et ['amour exceptionnel que vous me
portez depuis mon enfance et j'espére que votre bénédiction m 'accompagnera
toujours
Awec tous mes souhaits, de rétablissement, de longue vie et bonne santé.

A mes chers oncles et leurs femmes : Mohammed, Mustapha, Abdelhadi,
Lhoceine, Abdelkabir, Mouloudi, Abdallah

Veuillez accepter [expression de ma profonde gratitude pour votre soutien,
encouragement et affection.
Jespére que vous retrouvez dans la dédicace de ce travail, le témoignage de mes
sentiments sincére et de mes voeux de santé et de bonheur.
Jespeére que vous serez fiers de moi.

A mes tantes : Khadija, Aicha, LRbira
Veuillez percevoir a travers ce travail, [expression de ma profonde affection et
enorme respect.
Avec tout lamour que je vous potte, je vous souhaite beaucoup de bonheur dans
votre vie

A mes cousins : MbareR , Driss, Mehdi ,Kfalid, Ahmed, Mounir, Mehdi, Youssef
,Mohammed, Yossef, Abdrahmmane, Ismail, Oussama, LoRmane, Othmane,

Awec toute mon estime, affection et respect, je vous souhaite santé, bonheur et
prospérité

A mes cousines : Khadija, Aziza, Hanane , Malikg, Hayat, Khadija, Imane, Ilham,
Ibtissam, , Mariam, Mariama, Ghizlane, Hajjar, Kaoutar, Fatima zahra et la petite
Khadija
En témoignage de mon respect de mon profond attachement.

Je vous souhaite longue et heureuse vie



A ma trés chére amie Imane et ses sceurs : Safaa, Maria et Chaimae

Merci pour ton amour, ton amitié. Tu étais toujours la pour me soutenir, aider et
m’écouter
Que Dieu te protége et te procure joie et bonheur et que notre amitié reste d jamais
Je souhaite a toi et a ton famille une heureuse et langue vie

A ma chére amie Sara Hormatallah et sa famille

Que ce travail te fait rappeler toujours notre amitié et les bons moments ensemble.
Merci de ton aide, ton soutien, ta serviabilité et ton encouragement

A ma chére amie Soumia Nachat et sa famille et sa fille Razane

Merci pour les bons moments qu'on a passé ensemble, de ton soutien et de ton
amour.

A Affaf ELFARII

Tu es une sceur pour moi, merci de ton aide

A la famille Yassini ; Hind, Abdallah et leurs enfants Imane et Amine

A Hanane, Nohaila et Mariam ELHASSANI

Que Dieu vous procure tout le bonheur que vous méritez

A tous mes ami(e)s et collégues de promotion
A Docteur Riyad AABASS : Merci pour vos aides
A toute [équipe du service de chirurgie général du CHU MED VI de Marrakech
Mon passage au service m'a marqué beaucoup, je ne vais jamais oublier vos aides et
vos encouragements. Veuillez trouver dans ce modeste travail ['expression de ma
reconnaissance et mes respects






A notre maitre et président de thése
Monsteur le professeur Bennacer FENICH
Professeur de Chirurgie générale
CHU Mohammed VI de Marrakech
Nous sommes trés sensibles a ['honneur que vous nous avez fait en

acceptant la présidence de notre jury de thése. Votre compétence, votre
rigueur et vos qualités humaines exemplaires ont toujours suscité notre
admiration. Nous vous exprimons notre reconnaissance pour le meilleur
accueil que vous nous avez réservé. Veuillez croire a ['expression de notre
grande admiration et notre profond respect.

A NOTRE MAITRE ET RAPPORTEUR DE THESE :
Professeur Khalid RABBANI
Professeur agrégé de Chirurgie générale
C'est avec un grand plaisir que je me suis adressé a vous dans le but de
bénéficier de votre encadrement et j étais trés touché par ["honneur que
vous m’'avez fait en acceptant de me confier ce travail.

Merci pour m’avoir guidé tout au long de ce travail. Merci pour [accueil
aimable et bienveillant que vous m’'avez réservé a chaque fois. Veuillez
acceptet, cher maitre, dans ce travail [assurance de mon estime et de mon
profond respect. Vos qualités humaines et professionnelles jointes a votre
compétence et votre dévouement pour votre profession seront pour moi un
exemple a suivre dans [exercice de cette honorable mission.

A NOTRE MAITRE ET JUGE DE THESE :
Professeur Sofia OUBAHA

Professeur agrégé de Physiologie
Vous nous faites [honneur d accepter avec une trés grande amabilité de
siéger parmi notre jury de thése. Votre savoir et votre sagesse suscitent

toute notre admiration. Veuillez
Accepter ce travail, en gage de notre grand respect et de notre profonde

reconnaissance



A NOIRE MAITRE ET JUGE DE THESE :
Professeur Rachid EL BARNT
Professeur agrégé de Chirurgie générale
Vous avez accepté tres spontanément de faire partie de notre jury. Nous
vous remercions de votre enseignement et de [intérét que vous avez porté a
ce travail.
Veuillez trouver ici, Professeur, [expression de nos sincéres remerciements
et notre profond respect






AJBP

BD
BT

CPRE
CRP

DKC

DKVBP :

GGT
GOT
GPT

HCD
HTP

IRM

PAL
PNN

TH
TDM

VB
VBEH
VBIH
VBP

Liste des abréviations

Anomalie de la jonction bilio-pancréatique.

Bilirubine directe.

Bilirubine totale.

Cholangio-pancréatographie rétrograde endoscopique.

Protéine C Réactive.

Dilatation kystique du cholédoque.
Dilatation kystique de la voie biliaire principale.

Gamma glutamyl transferase.
Transaminase glutamino-oxalacétique.

Transaminase glutamique pyruvique.

Hypochondre droit.

Hypertension portale.

Imagerie par résonance magnétique.

Phosphatases alcalines.
Polynucléaires neutrophiles.

Transplantation hépatique.

Tomodensitométrie.

Vésicule biliaire.

Voies biliaires extra hépatiques.
Voies biliaires intra-hépatiques.
Voie biliaire principale.






Figure 1 :

Figure 2 :

Figure 3 :
Figure 4 :

Figure 5 :

Figure 6 :
Figure 7 :
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Dilatation kystique congénitale du cholédoque
(A propos de 09 cas)

La dilation kystique du cholédoque est une affection congénitale qui se définit par une

dilatation communicante de la VBEH associée ou non a une dilatation de la VBIH.
C'est une affection rare dans notre contexte, et se voit surtout dans les pays asiatiques .

La moitié de ces dilatations seront diagnostiquées avant I’dge de dix ans, elle se voit

surtout chez le sujet jeune avec une nette prédominance chez le sexe féminin.

Un patient sur quatre restera asymptomatique tres longtemps avec risque de
dégénérescence apres plusieurs années d’évolution, d’ou la nécessité d’un traitement chirurgical

une fois le diagnostic est confirmé. [1,2]

Pour expliquer I'origine de ces malformations, plusieurs hypothéses ont été proposées et
la plus communément admise est celle qui a été avancée par Babbit en 1969 et qui incriminait

une anomalie de la jonction bilio-pancréatique.[3]

La dilatation peut étre totale ou segmentaire et selon Todani elles sont regroupées en
cing types en fonction du siége, de I’étendue et du type de la dilatation des voies biliaires qui

peut étre anévrysmal ou fusiforme, rarement diverticulaire. [4, 5,6]

Cette dilatation peut étre limitée a la VBP mais une extension sur les voies biliaires intra

et extra Hépatiques peut étre observée.

Le but de notre travail était d'établir le profil épidémiologique, diagnostique,

pathogénique, thérapeutique et évolutif du DKC acquise dans notre service.
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Dilatation kystique congénitale du cholédoque
(A propos de 09 cas)

I. Caractéristiques de I’étude

Il s’agit d’une étude rétrospective sur une période de 2 ans allant de Mars 2016 jusqu’a

Mai 2018.

Neufs dossiers ont été répertoriés, concernant les patients pris en charge a Marrakech

pour la dilatation kystique de cholédoque.

Il. Critére d’inclusion :

Il a été retenu dans cette étude les dossiers des patients porteurs d’une dilatation de la

voie biliaire principale avec confirmation en per opératoire.

lll. Criteres d’exclusion :

Les patients sortis contre avis médical et ceux perdus de vue.

IV. Recueil des données :

Le recueil des données a été réalisé a partir du dossier médical des patients qui ont été
hospitalisés au service, du registre des urgences , du registre du bloc opératoire et du systéme

Hosix.

Tous les dossiers des patients qui se sont présentés pour dilatation kystique de

cholédoque ont été inclus.

V. Variables étudiées :

OLes données épidémiologiques : L’age, le sexe.
OLes données cliniques :

Les circonstances de découverte, le délai de consultation, les antécédents personnels

(médicaux / chirurgicaux) et familiaux.



Dilatation kystique congénitale du cholédoque
(A propos de 09 cas)

Les signes fonctionnels : Douleur abdominale, nausées, vomissements, ictére , signes de

choléstase et fievre.

Les signes physiques : Sensibilité abdominale, défense abdominale, masse de I'HCD et

hépatomégalie.
OLes données paracliniques :
Résultats de I’échographie abdominale comme étant I’examen de premiere intention.
Résultats de la TDM abdominale comme complément radiologique.
Résultats de la Bili-IRM comme étant I’examen de confirmation.

Résultats du bilan biologique : Bilan hépatique (GOT/GPT/Bilirubine totale/Bilirubine

conjuguée/PAL /GGT), lipasémie, bilan d’hémostase (TP/TCA), hémogramme.
[Les données thérapeutiques :

Médicales.

Chirurgicales.
[Les données évolutives :

Complications postopératoires immédiates et postopératoires tardives.

OLes données anatomopathologiques de la piéce opératoire.

VI. La collecte des données :

Une fiche d’exploitation réalisée a cet effet a permis le recueil des différentes données
épidémiologiques, cliniques, para cliniques, thérapeutiques et évolutives a partir des dossiers
des malades, des registres du bloc opératoire, du systeme Hosix, des données de suivi en
consultation afin d’avoir un recul assez significatif et une meilleure évaluation des résultats (voir

Annexe).




Dilatation kystique congénitale du cholédoque
(A propos de 09 cas)

VIl. Observations :

Observation N° 1
IP: 336432

Mme J. Z, 4gée de 30 ans ayant comme ATCDs une cholécystectomie par laparotomie en

2014, opérée pour tumeur colique en 2015, se présentait pour ictére.

L’histoire de la maladie remontait a 2 mois avant son admission par l'installation de
douleurs de I’hypochondre droit. Ces douleurs étaient a type de torsion, d’intensité moyenne,
irradiant vers le dos, sans troubles de transit ni d’hémorragies digestives. Ces douleurs étaient
associées a une douleur épigastrique, nausées et vomissements et un ictére d’allure
choléstatique, avec urines foncées et selles décolorées. Cette symptomatologie évoluait dans un

contexte fébrile avec AEG.

A son admission, la patiente était apyrétique avec état général conservé. Elle présentait
un ictére cutanéo-muqueux généralisé, I'abdomen était souple, respirait normalement avec
cicatrice de laparotomie médiane, cicatrice sous costale droite et une cicatrice de colostomie. On
ne notait pas d’hépato-splénomégalie ni de masse palpable. Le reste de I'’examen était sans

particularité.

La biologie objectivait une choléstase (7 fois la normale) a prédominance direct et une

cytolyse (13 fois la normale).

L’échographie abdominale montrait une importante dilatation kystique de la VBP
mesurant 3cm dans sa portion la plus dilaté avec une dilatation modérée de VBIH, décrivant un

trajet tortueux jusqu’ au bas cholédoque sans image d’obstacle décelable.
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La bili IRM a objectivée une importante dilatation tortueuse de la VBP en amont d’un
empierrement et sédiment hyper intense de la VBP type | de la classification de Todani mesurant

30mm.

NTOURAIL,
16082010

Figure 1 : Echographie hépatobiliaire montrant une dilatation de la VBP et des VBIH

La patiente a été opérée, I'exploration a confirmée la DKC type I|. L'intervention a

consistée en une résection de la VBP avec anastomose hépatico-jéjunale en Y.

Le résultat anatomo-pathologique a montré un aspect morphologique compatible avec

la dilatation kystique de cholédoque, absence de signe de malignité.

Les suites opératoires étaient simples avec régression de la douleur et de l'ictére. La

patiente a été suivie en consultation avec une évolution favorable.
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Observation N° 2
IP: 758290

Mme R. F. agée de 65 ans ayant comme antécédents une cholécystectomie par

laparotomie il y a 6ans.

La symptomatologie remonte a 6 mois avant son admission par [I'installation des

douleurs de I’'HCD irradiant vers I’épaule droite

et en inter-scapulaire sans facteurs déclenchant, sans autres signes associes a

savoir : pas d’ictere cutanéo-muqueux ni d’hémorragie digestive.
A son admission, la patiente était apyrétique avec état général conservé.

L’abdomen était souple, respirait normalement avec cicatrice sous costale droite. On ne
notait pas d’hépato-splénomégalie ni de masse palpable. Le reste de I’examen était sans

particularité. Le tout évoluant dans un contexte d’apyrexie et conservation de I’état générale.
Le bilan biologique était normal.

L’échographie abdominale montrait une dilatation des voies biliaires intra hépatique

(VBIH) et de la voie biliaire principale (VBP) sans obstacle visible.

La TDM abdominale montrait une dilatation kystique du cholédoque au niveau de hile
mesurant 20mm, sans obstacle visible associée a une discréte dilatation des VBIH au niveau de la

bifurcation.

La bili IRM a montrait une dilatation kystique du cholédoque au niveau de sa partie
supérieure, sa partie basse est de calibre normale, sans obstacle visible classée type | de

Todani.
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Figure 2 : A : Echographie hépato-biliaire objectivant une dilatation de la VBP.

B : coupe axiale de Bili IRM montrant une dilatation kystitigue de cholédoque type I.

La patiente a été opérée le 04/09/17, I'exploration a confirmée la DKC type |I.

L’intervention a consistée en une résection de la VBP avec anastomose hépatico-jéjunale en Y.

Les résultats anatomopathologiques étaient en faveur d’une adénite réactionnelle des
ganglions rétro- cholédociens et rétro duodénaux avec absence de signe de malignité ou de
spécificité.

Les suites opératoires étaient simples avec régression de la douleur. La patiente a été

suivie en consultation avec une évolution favorable.
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Observation N° 3
IP: 670854

Mme E .B dgée de 53 ans, ayant comme ATCDs un HTA mal suivie, qui se présentait
pour une douleur de I’hypochondre droit intermittent avec aggravation, associé a des
vomissements sans signes de choléstase ni hémorragie digestive, le tout évoluant dans un

contexte d’apyrexie et conservation de I’état générale.

L’examen clinique a objectivé une sensibilité de I’hypochondre droit sans autre anomalie

associée.
Le bilan biologique a été sans particularité : pas de choléstase ni de cytolyse.

L’échographie abdominale a montrée une cholécystite aigue alithiasique avec une

probable dilatation kystique du canal cystique.
La TDM a objectivée une cholécystite aigue et une dilatation kystique localisé de la VBP.

La Bili-IRM montrait une dilatation fusiforme et kystique de la VBP sans obstacle

décelable mesurant 15mm de diamétre classé type | de Todani.

Figure 3 : Echographie hépato biliaire montrant une image kystigue en continuité avec la VBP

10
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Figure 4 (A, B, C) : Des coupes de Bili IRM objectivant une DKC fusiforme.

La patiente a été opérée le 22/08/17. L'intervention chirurgicale réalisée par laparotomie
sous costale droite, a consistée en une cholécystectomie rétrograde avec une résection totale de

la VBP et anastomose hépatico-jéjunale sur anse en Y.

L’étude anatomopathologique a montrée une cholécystite chronique lithiasique avec
aspect morphologique compatible avec une dilatation kystique des voies biliaires et absence de

sighes de malignité.

Les suites opératoires immédiates et a distance ont été favorables et le suivie a long

terme été sans particularité.

11



Dilatation kystique congénitale du cholédoque
(A propos de 09 cas)

Observation N° 4
IP: 579255

Mlle D F, agée de 31 ans, sans antécédents particuliers consultait au niveau des
urgences  pour des douleurs  épigastrique d’apparition brutale. Ces douleurs étaient
intenses a type de brulures irradiant vers le dos et soulagé par la position anté fléchie associées
a des vomissements post prandiaux précoces. Le tout évoluant dans un contexte d’asthénie et

amaigrissement non chiffré. On ne notait pas d’ictére, ni de notion d’hémorragies digestives.

A son admission dans notre service, elle était en bon état général, apyrétique,
anictérique. Son abdomen était souple, respirait normalement, avec une sensibilit¢ au niveau
épigastrique sans masse palpable ni d’hépato-splénomégalie. Le reste de I'’examen clinique

somatique était sans particularité.
Le bilan biologique était sans particularité.

L’échographie abdominale objectivait une formation kystique péri pancréatique bien
limité mesurant 4 ,4x 2,3 cm a parois fine a contenue anéchogene sans cloisant ni végétation en

son sein.

La TDM abdominale objectivait une dilatation kystique du cholédoque associée a une

dilatation du cystique sans obstacle décelable.

La BILI IRM a confirmée la présence d’une dilatation kystique de la portion proximal du
cholédoque communiquant avec le canal cystique mesurant 45mm avec quelques dilatations

kystiques des voies biliaires intra hépatiques de type IVa de TODANI.
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Figure 5 (A, B) : Des coupes de bili-IRM objectivant une dilatation des VBIH et de la VBP type IVa
de Todani.

Aprés la confirmation du diagnostic sur la Bili-IRM la patiente a été opérée le
23/11/2016. L’intervention a été réalisée par laparotomie sous costale droite, ayant consistée en
une cholécystectomie rétrograde avec une résection totale de la VBP et anastomose hépatico-

jéjunale sur une anse en.

L’étude anatomopathologique de la piece opératoire a trouvée un kyste de cholédoque
avec lésions de cholécystite chronique et adénite chronique réactionnelle sans signes

histologiques de malignité.

Les suites opératoires immédiates et a distance ont été favorables.
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Observation N° 5
IP : 656449

Mme L.L agée de 45 ans, sans antécédents pathologique particuliers, qui a présenté une
douleur épigastrique, sans vomissement ni hémorragie digestive ni troubles de transit. Le tout

évoluant dans un contexte d’apyrexie et de conservation de I’état général.
L’examen clinique était normal.
Le bilan biologique a été sans particularité, pas de choléstase ni de cytolyse.
L’échographie abdominale : non faite.
La TDM a montrée un aspect compatible avec un kyste de cholédoque type IVb.

La Bili-IRM a confirmée la présence des kystes du cholédoque intéressant le canal
hépatique commun et respectant le canal hépatique droit et gauche mesurant 19 mm, clasée

type IVb sans lithiase associée, pour laquelle la patiente a été opérée.

Figure 6 (A, B) : Des coupes de Bili IRM montrant une dilatation kystique type IVb de Todani.
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L’intervention chirurgicale réalisée par laparotomie sous costale droite, ayant consistée

en une cholécystectomie rétrograde avec une résection totale de la VBP et anastomose hépatico-
jéjunale sur anse en Y.

Le résultat anatomopathologique était en faveur d’une dilatation kystique de cholédoque
sans signe de malignité.

Les suites opératoires immédiates et a distance ont été favorables.

15



Dilatation kystique congénitale du cholédoque
(A propos de 09 cas)

Observation N° 6
IP: 756483

Mr A.A agée de 25 ans, sans antécédents pathologiques particuliers, qui présentait 3
jours avant son admission des épigastralgies en barre avec des vomissements sans ictere ni
choléstase ni trouble de transit, le tout évoluant dans un contexte d’apyrexie et de conservation

de I’état général.

L’examen clinique a trouvé un patient conscient, stable sur le plan hémodynamique et
respiratoire, conjonctives normo coloré avec une sensibilité épigastrique, le reste de I’examen

somatique était sans particularité.

Le bilan biologique a objectivé une cytolyse: ASAT: 5xnormal, ALAT: 4xnormal

lipase : 389U/L, bilan de choléstase était normal.

L’échographie abdominale a montrée un pancréas tuméfié hétérogene avec infiltration de
la graisse et coulée de nécrose, associé a des calcules de la VB avec dilatation de la VBP a 15mm

e diametre.
La TDM abdominale a objectivée une pancréatite stade D d’origine lithiasique.

La Bili IRM a trouvée une dilatation kystique de la portion pédiculaire de la VBP : kyste de

cholédoque type | mesurant 12mm de diametre.

Aprés la confirmation du diagnostic sur la Bili-IRM le patient a été opéré. L’intervention a
été réalisée par laparotomie sous costale droite, ayant consistée en une cholécystectomie
rétrograde avec une résection totale de la VBP et anastomose hépatico-jéjunale sur une anse en

Y.
Le résultat anatomopathologique n’a pas montré de signes de malignité.

Les suites opératoires immédiates étaient simples avec bonne évolution a distance.
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Observation N° 7

Mme G.A agée de 20 ans, sans antécédents pathologiques particuliers, qui s’est
présentée pour des coliques hépatiques avec des épigastralgies sans vomissements ni
hémorragies digestives ni trouble de transit. Le tout évoluant dans un contexte d’apyrexie et

conservation de I'état général.

L’examen clinique a trouvé une patiente anictérique, apyrétique avec une sensibilité de

I’HCD, le reste de I’examen somatique était sans particularité.
Le bilan biologique n’a pas objectivé ni cytolyse, ni choléstase hépatique.

L’échographie abdominale a montrée une formation kystique du cholédoque de 20/25

mm de diamétre avec absence de dilatation des voies biliaires intra hépatiques.
La TDM abdominale n’a pas était faite.

Bili-IRM a confirmée la présence d’une dilatation kystique isolée de 23/31mm de

diameétre, classée type I.

La patiente a été opérée par une laparotomie sous costale droite. Elle a bénéficiée d’une
cholécystectomie avec résection de cholédoque emportant la dilatation avec une marge de

sécurité et anastomose hépatico-jéjunale sur anse en Y.
L’évolution immédiate était marquée par le déces de la patiente a J1 post opératoire.

Le résultat anatomopathologique n’a pas montré de signes de malignité.
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Observation N° 8
IP: 853484

Mme E.N agée de 40ans, sans antécédents pathologiques particuliers, qui présentait 4
ans avant son admission des douleurs épigastriques irradiantes vers I’épaule gauche avec des
nausées paroxystiques sans ictere ni hémorragie digestive haute ou basse ni autre signe

associés. Le tout évoluant dans un contexte d’apyrexie de conservation de I’état général.

L’examen général a trouvé une patiente consciente stable sur le plan hémodynamique et
respiratoire, les conjonctives normo colorée. L’examen abdominal a trouvé une légere sensibilité

épigastrique. Le reste de I’examen clinique était sans particularité.
Le bilan biologique n’a pas objectivé d’anomalie.

L’échographie abdominale a objectivée une dilatation kystique de cholédoque mesurant

3,36x3, 73x6, 73cm.

La TDM abdominale a montrée une formation kystique de la téte du pancréas étendue au

hile hépatique pouvant étre en rapport avec faux kyste de la téte de pancréas.

La Bili-IRM était en faveur d’une dilatation kystique de cholédoque mesurant 44mm et
d’une branche biliaire intra hépatique gauche mesurant 13mm, classée IVa selon la classification

de Todani.

Figure 7 : Images échographiques de dilatation kystique de cholédoque.
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Figure 8 : Des coupes axiales de TDM montrant une dilatation kystigue de cholédoque type Iva

de Todani.

Figure 9 : A : Coupes axiales de Bili IRM montrant une DKC type Iva de Todani.

B : Coupes de reconstruction coronale mettant en evidence une DKC type lva de

Todani.

La patiente a été opérée par laparotomie sous costale droite, I'intervention a consistée en
une cholécystectomie rétrograde, une résection totale de la VBP et une anastomose hépatico-

jéjunale termino-latérale sur anse en Y mise en transmésocolique.
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C
Figure 10 : A : Image per opératoire de la VBP mobilisée et isolée.

B : VBP réséquée.

C : piéce opératoire d’une voie biliaire principale.

L’étude anatomopathologique a été en faveur d’une cholécystite chronique non

spécifique avec absence de lésion tumorale.

Les suites opératoires immédiates étaient simples avec bonne évolution a distance.
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Observation N° 9

Mme N.B dgée de 34ans, sans antécédents médicaux ou chirurgicaux notables, qui a
accusé depuis 5 mois des douleurs de I’hypochondre droit associées a des vomissements de
type alimentaire sans autres signes associés, le tout évoluant dans un contexte d’apyrexie et de

conservation de I’état général.

L’examen général a trouvé une patiente stable sur le plan hémodynamique et
respiratoire, anictérique, conjonctives normo colorées. A I’examen abdominal on a trouvé une

sensibilité abdominale au niveau de I’HCD. Le reste de I’examen clinique était sans particularité.
Le bilan biologique n’a pas objectivé d’anomalie.

L’échographie abdominale a montrée une vésicule biliaire lithiasique sans signes de

cholécystite, une dilatation kystique du cholédoque sans image d’obstacle.

La Bili-IRM était en faveur d’une dilatation kystique de la VBP, classée | selon la
classification de Todani mesurant 30mm avec une vésicule multi lithiasique et des calculs

déclives siégeant au niveau infundibulaire non compliqués.
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Figure 11 : A et B des coupes axiales d’une Bili-IRM en temps T2, mettant en évidence une
dilatation kystique de la VBP sans dilatation des VBIH. -C : coupe de reconstruction coronale de
Bili-IRM objectivant une DKC fusiforme avec une vésicule biliaire multi lithiasigue.

La patiente a été opérée, par une laparotomie sous costale droite, l'intervention a
consisté en une cholécystectomie rétrograde avec une résection totale de la VBP avec une marge

de sécurité, et anastomose hépatico-jéjunale sur anse en Y.
Le résultat anatomopathologique n’a pas objectivé de signes de malignité.

Les suites opératoires immédiates et a distance ont été simples avec une évolution

favorable.
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I. Données épidémiologiques :

1. L’age de diagnostic :

L’age moyen de nos patients était de 38 ans avec comme extréme 65 ans et 20ans.
2. Lesexe:

On note une nette prédominance féminine avec un sex-ratio de 1H /8F.

m feminin

B masculin

Figure 12: Répartitions des patients selon le sexe.

Il. Données clinique :

1. Les signes fonctionnels et généraux :

La triade classique (douleur, ictére, masse de I’HCD) n’a été notée chez aucun patient de

notre série.

La douleur abdominale est trouvée chez tous les malades, soit 100%. Elle siege au niveau
de I’hypochondre droit chez 5 patients soit 55,5%, au niveau de I’épigastre chez 4 patients soit

44,4%.

24



Dilatation kystique congénitale du cholédoque
(A propos de 09 cas)

L’ictere cutanéo muqueux de type rétentionnel est trouvé chez 1 patient soit chez 11,1%.

En dehors des signes de la triade classique autres symptémes ont été constatées chez

nos patients :
¢ Nausée et vomissements ont été notée chez 5 patients soit 55,5%.
e La fievre a été rapportée par une seule patiente soit 11,1%.
e L’altération de I'état générale a été rapporté par 2 malades soit 22,2%.

e L’hémorragie digestive n’a été rapportée chez aucuns malades.

60.00% / 55,50% 55,50%
50.00% - 44,40%
40,00% -
30,00% - 22,20%
20,00% -
11,10% 11,10%
10,00% -
0,00% | | . . ; //
douleurde  douleur de ictére nausée et fiévre AEG
I'HCD |'épigastre vomissement

Figure 13 : Les différents signes fonctionnels des DKC.

2. Signes physique :

La défense abdominale a été rapporté chez une seule malade soit 11,1% au niveau

épigastrique.
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La sensibilité abdominale a été décrite chez 6 patients soit 66,6% (5 malades au niveau de

I’HCD et 1 malade au niveau épigastrique).

La masse de I'hypochondre droit et I’hépatomégalie n’ont été trouvées chez aucun

patient.

m défense abdominale

M sensibilité abdominale

Figure 14 : Répartition des différents signes physiques.

Ill. Données para cliniques :

1. Imagerie :

1-1. L’échographie abdominale :

L’échographie abdominale a été réalisée en premiére intention chez 8 patients soit

88,8%.

La dilatation kystique de la voie biliaire principale est associée a une dilatation des voies

biliaires intra hépatique chez 22,2% des cas étudiés.
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Le diagnostic exact a été porté chez ces huit patients avec les anomalies suivantes :

dilatation VBP dilatation VBIH dilatation du canal
cystique

Figure 15 : Répartition des anomalies échographigues selon nombre de cas

1-2. Latomodensitométrie abdominale :

Elle a été pratiquée chez 6 patients de notre série, soit 66,6%

Elle nous a permis de confirmer le diagnostic de la dilatation kystique du cholédoque

chez ces six patients.
Elle a objectivé les anomalies suivantes :
e Une dilatation kystique de type | chez 4 malades soit 66,6%.
e Une dilatation kystique de type IV chez 2 patients soit 33,3%.

e Un pancréas tuméfie avec coulé de nécrose témoignant d’une pancréatite aigue stade D

chez un malade soit 16,6%.
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La confrontation des résultats de I’échographie et de la TDM dans notre série, objective que

cette derniére nous donne des renseignements plus détaillées que I’échographie, permettant

ainsi le diagnostic de la DKC associé ou non a une complication locorégionale.

1-3. Labili IRM : examen clé

Elle a été pratiquée chez les 9 patients de notre étude soit 100%.

Elle a permis de confirmer le diagnostic avec certitude chez ces 9 malades soit 100%

et elle a permis de déterminer le type de Ila dilatation selon Todani chez tous nos

malades

e Type |l chez 6 malades soit 66,6%.

e Type IV chez 3 patients soit 33,3% avec IVa chez deux malades et IVb chez une seule.

typeV | § I:. 0

type IVb ;:. -.q...__ —d 1

type IVa | — 3,
type lll ::. ’ O
type Il —::. ¢ I:,O
typel )

Figure 16 : Répartition des types morphologigues selon nombre de cas.
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1-4. Lacholangiographie :

Elle n’a été réalisée chez aucun patient dans notre série.

2. La biologie :

Le bilan biologique principalement hépatique était normal chez 5 patients et perturbé

chez les autres avec :

Une cytolyse hépatique chez 3 malades soit 33,3 %.

Une cholestase chez 3 malades soit 33,3%.

e Une augmentation de lipasémie chez un patient soit 11,1%.

M cytolyse hépatique
M choléstase

1 augmetation de lipasémie

Figure 17 : Répartition des différents signes biologiques.
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IV. Données thérapeutiques :

1. Le traitement médical :

Traitement symptomatique de la douleur pour les patients algiques.

2. Le traitement chirurgical :

Dans notre série tous les malades ayant bénéficie d’un traitement chirurgical.

2.1. Bilan pré thérapeutique:

Outre le bilan hépatique, une lipasémie est demandée associé a un bilan pré
anesthésique classique.

2.2. Déroulement de I’intervention :

a. Position et anesthésie :

Le malade est en décubitus dorsal avec baillot sous le dos.
L’'anesthésie était générale.
b. Voie d’abord :
L’incision sous costale droite est I'incision pratiquée pour tous nos malades.

c. Exploration :

Premier temps de I’intervention, elle permet de confirmer le diagnostic.

Elle apprécie I’état du foie, la vésicule biliaire, le pancréas.

d. Gestes :

Cholécystectomie si vésicule biliaire est en place.
Dissection de la VBP.
Résection de la VBP.

Anastomose bilio digestive :
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Hépatico jéjunal trans-mésocolique, término-latérale avec anastomose jéjuno-jéjunale au

pied de I'anse (montage en Y) chez tous nos malades.

Drainage par redon sous hépatique systématique.

V. Données Anatomopathologiques :

L’étude anatomo pathologique a été faite chez tous nos patients opérés.

Tableau | : Les différents types histologiques des piéces opératoires.

Résultats anatomo pathologique

Le résultat anatomo-pathologique a montré un aspect morphologique compatible

Cas 1 , . Lo
avec la dilatation kystique de cholédoque, absence de signe de malignité.
Dilatation kystique de cholédoque.

Cas 2 Adénite réactionnelle des ganglions rétro cholédocien et rétro duodénaux.
Absence de signes de malignité.
Cholécystite chronique lithiasique.

Cas 3 Aspect morphologique compatible avec une dilatation kystique des voies biliaires.
Absence de signes de malignité.

Cas 4 Kyste de cholédoque avec lésion de cholécystite chronique sans signe de malignité.
Lésion d’adénite chronigue sans signe de malignité.
Le résultat anatomopathologique était en faveur d’une dilatation kystique de

Cas 5 . . o
cholédoque sans signe de malignité.

Cas 6 Absence de signe de malignité.

Cas 7 Absence de signe de malignité.

Cas 8 Absence de signe de malignité.

Cas 9 Absence de signes de malignité.
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VI. Les suites opératoires :

L’évolution immédiate a été marquée par le déces a J1 post opératoire d’une patiente.

L’évolution a long terme des 8 patients restant a vie était simple. Le recul de suivie dans

notre série était de 6mois a un an apres la chirurgie.
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. Rappel anatomique :

Les voies biliaires constituent le systeme collecteur de la bile. Celle-ci est excrétée par les
hépatocytes dans les canalicules biliaires, puis dans les canaux segmentaires et enfin dans la

voie biliaire principale qui assure son écoulement dans le duodénum.

La description anatomique de cet arbre biliaire est classiquement divisée en celle des

voies biliaires intra hépatiques et celle des voies biliaires extra hépatiques.

1. Les voies biliaires intra hépatiques :

L'anatomie des voies biliaires intra hépatiques est calquée sur celle du Systéme porte.
D'une maniere générale, les voies biliaires sont adjacentes et antéro-supérieures aux branches

portales.

Le canal hépatique gauche draine le segment Il, lll et IV .Le canal du segment lll plus
postérieur pour constituer le canal hépatique gauche au niveau du recessus de Rex. Le segment
IV est drainé par plusieurs branches rejoignant directement le canal hépatique gauche au niveau

du hile hépatique.

Le canal hépatique droit draine les segments V, VI, VII et VIII. Les canaux des segments V
et VIl se rejoignent pour former le canal du secteur paramédian qui est antérieur et de
disposition vertical. Les canaux des segments VI et VIl se rejoignent pour former le canal du
secteur latéral droit qui est postérieur et de disposition plus horizontale .Le segment | comporte
un drainage biliaire variable : dans 80% des cas, il est bilatéral ; dans 15% des cas il se fait
uniquement dans le canal hépatique gauche ; et dans 5% des cas, dans le canal hépatique droit.

[7] (Figure 18)
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Veina sus-hépatique

Vei s-hepatique
eine sus-hepatiqu gauche

sagiltale (dans la
grande scissure)

Veine sus-hépatique
droite

Canal hépatique
gauche

Canal latéral droit

Canal hépatique

Canal paramédian droit

drait
Ligament rond
prolengeant

le récessus de Rex

Vésicule

' FOIE DROIT FOIE GAUCHE 1

. LOBE DROIT LOBE GAUCHE
www.hepatoweb.com

Figure 18 : La distribution des canaux biliaires selon les segments hépatigues [7 ,8]

2. Les voies biliaires extra hépatigues : [9] (figure 19)

2.1. Canal hépatigue gauche :

Il est formé de la réunion des canaux segmentaires des segments Il et lll au-dessus du
récessus de Rex. Extrahépatique dans cette portion, il se dirige transversalement dans le hile, de
gauche a droite. D'abord au bord supérieur de la branche portale, il s'infléchit pour croiser son

bord antérieur et s'unir au canal droit. Il est assez long : de 1,5 a 3,5 cm.

2.2. Canal hépatigue droit :

Il est formé de la réunion des deux canaux droits principaux (antérieur et postérieur). Ce
confluent est en regle au-dessus de la branche droite de la veine porte, en position extra

hépatique. Le canal droit est court et vertical : de 0,5 a 2,5 cm.
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2.3. La réunion des canaux droit et gauche :

Elle forme la convergence biliaire qui se situe soit en avant de la branche portale droite,
soit au niveau de la bifurcation portale, au-dessus et a droite de la bifurcation de l'artére

hépatique dont la branche droite croise la face postérieure de I'hépato cholédoque a son origine.

2.4. Lavoie biliaire principale :

Elle prend naissance a partir de la convergence biliaire ou confluente biliaire supérieur.
Elle descend dans le pédicule hépatique, puis en arriére de la téte du pancréas. Au cours de ce
trajet, elle recoit la voie biliaire accessoire, I'abouchement du canal cystique constituant le
confluent biliaire inférieur. La voie biliaire prend le hom de canal cholédoque a partir de cette
jonction. La terminaison de la voie biliaire se fait aprés un court trajet intra pancréatique au
niveau de I'ampoule de Vater ou elle rejoint le canal de Wirsung. L'ampoule de Vater est ouverte
dans le deuxieme duodénum au niveau de la grande caroncule. L'ampoule de Vater comporte un
systeme sphinctérien complexe. Le sphincter d'Oddi entoure I'extrémité des deux canaux et se
prolonge sur chaque canal en amont de la paroi duodénale, constituant un sphincter propre du
canal cholédoque long de 10 mm et un sphincter propre du canal de Wirsung long de 4 mm.
Vers le bas, cet appareil sphinctérien traverse la paroi duodénale a travers une ouverture de la
musculeuse appelée fenétre duodénale. Le sphincter d'Oddi adhére intimement a la musculeuse
duodénale sauf en arriére, ce qui explique la possibilité de diverticules juxta-papillaires a ce

niveau.

2.5. Le canal cystique :

II fait communiquer la VB avec la VBP, son abouchement dans la VBP constitue le

confluent biliaire inférieur. Cet abouchement peut siéger a différents niveaux de la VBP.

2.6. La vésicule biliaire :

Elle est logée dans la fossette cystique creusée a la face inférieure du foie entre le

segment IV et le segment V. Cette fossette vient en avant échancrer le bord inférieur du foie et
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aboutit en arriére a I'extrémité droite du hile hépatique. En général, piriforme a grosse extrémité

antérieure, on lui décrit trois portions :
e Le fond vésiculaire qui peut dépasser en avant si la vésicule est tendue.

e Le corps de la vésicule dirigé obliquement en haut, en arriere et a gauche vers le hile

hépatique et se rétrécissant progressivement.

e Le col ou infundibulum vésiculaire, de forme conique et se terminant par le canal cystique.
Le col est disposé dans un axe différent du corps vésiculaire formant un angle aigu avec
celui-ci. Le canal cystique va du col vésiculaire a la voie biliaire principale. Aprés un
nouveau coude a angle aigu avec le col vésiculaire, il décrit une courbe concave en bas et
a droite pour se rapprocher du bord droit de la voie biliaire principale au niveau de son

tiers moyen — tiers inférieur.

spiral valve
(of Heister)

ol common pancreatic duct
bile duct {of Wirsung)
(of Boyden) sphincter of mam
pancreatic duct
major ducdenal hepatopancreatic
papdia ampulia (of Vater)

sphincter of hepatopancreatic ampulia
(of Oddi)

Figure 19 : Anatomie des voies biliaires extra hépatigue.
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3. Vascularisation et innervation des voies biliaires [10] :

3.1. 3-1.Vascularisation artérielle :

Les voies biliaires extra hépatiques recoivent leur vascularisation artérielle principalement

depuis I'artére hépatique propre ou I'une de ses branches.

La voie biliaire accessoire recoit sa vascularisation de I'artére cystique qui se divise au
niveau du col en deux branches, l'une superficielle et I'autre profonde. Elle nait de la branche
droite de l'artere hépatique et admet plusieurs variations de nombre et d'origine. En effet, elle
peut étre double comme elle peut naitre de l|'artere hépatique propre, de la coronaire

stomachique ou de la mésentérique supérieure.

La vascularisation artérielle de la voie biliaire principale est fournie essentiellement par
I'artére pancréatico-duodénale supéro-postérieure qui nait de I'artére gastroduodénale et passe
en avant du cholédoque. A cette intersection, elle fournit des artérioles qui s'anastomosent entre
elles et avec d’autres artérioles venues de l'artere cystique et de I’hépatique propre ou de sa

branche droite, pour former le plexus épicholédocien.

Ce plexus superficiel constitue une voie anastomotique entre la vascularisation artérielle
du pancréas et celle du foie. Néanmoins, ce réseau vasculaire reste fragile, et les nécroses de la

voie biliaire principale ne sont pas exceptionnelles dans les dissections trop étendues.
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Al

Figure 20 : La vascularisation artérielle de la voie biliaire principale.

. Artére cystique

. Arcade anastomotique épicholédocienne

. Artére pancréaticoduodénale supéropostérieure
. Artere pancréaticoduodénale supéroantérieure
. Artére commissurale ventrale

. Artére hépatique propre

. Artére gastroduodénale

. Artére mésentérique inférieure

. Artére pancréaticoduodénale inféropostérieure
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0. Artere pancréaticoduodénale inféroantérieure

3.2. Vascularisation veineuse :

Les veines cystiques empruntent deux voies de drainage : l'une, venue de la paroi
vésiculaire juxta-hépatique, traverse le lit vésiculaire pour gagner directement la circulation
veineuse hépatique (veines portes accessoires) ; l'autre, la plus étendue, est constituée des deux
veines cystiques qui rejoignent soit la branche droite de la veine porte, le long du bord supérieur

du triangle de Calot, soit I'arcade para biliaire.
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Les veines de la voie biliaire principale sont tributaires de la veine porte a partir d'une

arcade para biliaire antérieure et interne par rapport au conduit biliaire.

Figure 21 : Drainage veineux des voies biliaires.

1. Veines cystiques aboutissant dans le foie
2. Veine cystique dans le rameau droit de la veine porte
3. Arcade veineuse para-biliaire

3.3. Drainage lymphatique :

Les vaisseaux lymphatiques des voies biliaires aboutissent au ganglion du col et du
Hiatus de Winslow, et s’anastomosent avec en haut ceux du foie et en bas ceux du pancréas,
pour faire relais dans les nceuds ceceliaques et les nceuds lombo-aortiques, aboutissant enfin

dans les troncs d’origine du conduit thoracique.

3.4. Innervation :

L'innervation sympathique, comme l'innervation parasympathique, dépendent du plexus

ceeliaque et du tronc vagal antérieur.
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La sensibilité douloureuse est transmise par le nerf grand splanchnique droit et par le
nerf phrénique droit : ceci explique la projection scapulo-cervicale droite des syndromes

douloureux hépatobiliaires.

Les filets nerveux accompagnent les faces antérieure et surtout postérieure de la voie
biliaire principale (nerf postérieur du conduit cholédoque). lls entourent le conduit cystique
qu'ils permettent de reconnaitre : ils doivent en étre libérés avant sa ligature. lls suivent enfin les

bords latéraux de la vésicule biliaire.

Figure 22 : Innervation des voies biliaires.

1. Nerfs du conduit cystique

2. Nerf postérieur du conduit cholédoque

3. Rameaux hépatiques

4. Tronc vagal antérieur

5. Filets sympathiques du plexus de l'artére hépatique.

4. Variations anatomiques des voies biliaires extra hépatiques :

Les VBEH peuvent étre sujettes a plusieurs malformations anatomiques (de nombre, de

sieége, de constitution...) :
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4.1. Anomalies de la voie biliaire principale:

*Variations de la partie haute de la voie biliaire principale et de la convergence :

| F
[}
v 8 ] 10 1

Figure 23 : Variations de la partie haute de la voie biliaire et de la convergence principale. [10]
A. Absence du conduit droit (confluent a trois branches)
B. Canal droit postérieur en position hypoportale
C. Convergences étagées (glissement)
D. variation du conduit gauche

E+F. conduits hépatocystique.

*Variations de la partie moyenne et inférieure de la voie biliaire principale :

L e D : -

Figure 24 : Variations de forme du cholédoque. [10]
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*Les anomalies numérigues de la voie biliaires principale :

Typel Type Il
e o)) g l\lll'
e | ——y
| |
i |
|
a o
Type 1l
— /. d Iz
g
.‘.\// -
e — “T\. | ——— h —
|| II
| |
y 1} 1
.l“ a o
Type IV Typs V

Figure 25 : Les anomalies numériques de la voie biliaires principale. [10]

Type | : Voie biliaire principale avec un septum intraluminal.

Type |l : Bifurcation terminale avec abouchements indépendants.

Type lll : Duplication compléte de la voie biliaire principale sans communication
extrahépatique, sans (type llla) ou avec (type lll b) communication intrahépatique.

Type IV : Duplication compléete de la voie biliaire principale avec un ou plusieurs canaux de

Communications extrahépatique.

Type V : Duplication de la voie biliaire principale avec drainage terminal simple, sans (type

Va) ou avec (type Vb) canaux de communication.
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4.2. Anomalies de la voie biliaire accessoire :

*Variation du nombre :
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A Absence du canal cystique
B.Canal cystigue doul

Figure 26 : Variations de hombre de canal cystique (A+B) [12].

*variation du trajet et d’abouchement :

A B C
D
E
' : b e
M F

Figure 27: Principales variations du canal cystique dans la voie biliaire principale. [10]

A. Disposition habituelle

B. Canal cystique gauche (0,1%)

C. Canal cystique long (25%)

D. Canal cystique court (20%)

E. Canal cystique double (a gauche et au milieu : en H, a droite : en Y)
F. Canal cystique en spirale (8-20%)
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Il. Etiopathogenie :

1. Théorie de YOTSUYANAGI (1936) [13]:

A I'origine, le cholédoque est un bourgeon plein. Les malformations surviennent lors de
la perméabilisation du cholédoque. Yotsuyanagi suppose qu’une prolifération excessive des
cellules épithéliales du canal cholédoque primitif, au cours de la phase embryogénique, lorsque
les voies biliaires ont une structure solide, aura lieu. Cette prolifération, beaucoup plus active
dans le segment proximal du canal cholédoque, plutét que dans celui distal, serait suivie par une
hyper vacuolisation qui tiendrait a une dilatation anormale et une sténose proximale de

I'extrémité distale des voies biliaires.
BLERY M. et ses collaborateurs [14] admettent deux facteurs :

L'existence d’une faiblesse congénitale de la paroi du cholédoque attribuée a un
développement embryonnaire défectueux et une sténose organique congénitale du cholédoque

inférieur.

2. Théorie de BABITT : Anomalie de jonction du cholédoque et du Wirsung [15]

La théorie de Babitt en 1969 [16] repose sur une anomalie des rapports entre la voie
biliaire principale et le canal pancréatique. L’anomalie consiste a la réunion des 2 canaux en
amont de 'ampoule de Vater, responsable d’une part, d’une voie biliaire principale relativement
courte s’abouchant a angle droit dans le canal de Wirsung sur une distance de 2 a 3,5 cm de
I’'ampoule de Vater et d’autre part d'un long canal commun favorisant le reflux du suc

pancréatique dans la voie biliaire principale.

Cet auteur admet que cette anomalie empéche le développement du mécanisme
sphinctérien qui existe normalement a la jonction entre le cholédoque et le canal pancréatique.
Le suc pancréatique s’écoulant donc librement dans la voie principale, va engendrer des

poussées récidivantes d’angiocholite du fait de la présence de taux élevés d’amylase [17,18] et
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de trypsinogéne [19-20] qui va étre activé en trypsine par la présence d’entérokinase [18]. Ce
dernier est sécrété anormalement par I’épithélium biliaire dysplasique. La trypsine [19,21] a son
tour va activer la phospholipase A2 entrainant I'hydrolyse de la lécithine épithéliale a la
lysolécithine responsable de I'inflammation et de la défaillance de la paroi biliaire. La pression
élevée du suc pancréatique entraine également une dilatation de la voie biliaire principale, tandis
que la répétition des poussées d’angiocholite aboutit a un épaississement et une fibrose des

parois du cholédoque.
Cette théorie est étayée donc par ces arguments :
*Biologique : un taux élevé des amylases dans la bile.
*Manométrique : un gradient de pression pancréatico-biliaire est élevé.
*Anatomique : I’existence d’érosions, d’ulcérations de la muqueuse endokystique avec fibrose.

Kato en 1981 a décrit une lésion précoce des jonctions intercellulaires de I'épithélium
biliaire exposé au suc pancréatique avec secondairement une Inflammation pariétale, une
raréfaction des fibres élastiques, une prolifération du tissu collagéne puis une métaplasie et

enfin décapage de I’épithélium biliaire.

3. Théorie de I’achalasie du segment inférieur cholédocien : [22]

L’innervation pariétale des kystes du cholédoque a été étudiée par Shimotake en 1995.

Pour vérifier si la distribution des cellules ganglionnaires nerveuses pouvait étre utilisée

comme indicateur possible des Iésions et des mécanismes de la dilatation du cholédoque.

A partir de 32 patients agés de 1 mois a 12 ans une étude fut engagée par la méthode
immunoperoxidase avec anticorps tissulaires spécifiques nerveux combinés avec le comptage
des cellules nerveuses ganglionnaires dont le nombre fut corrélé avec la sévérité clinique de
I’affection, I’dge du patient au moment de la chirurgie et les résultats de la cholangiographie per

opératoire et/ou cholangiographie rétrograde.
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1.

Dans la dilatation kystique, le nombre total des cellules ganglionnaires situées dans la
paroi cholédocienne était significativement abaissé par rapport au spécimen de controle,
sans tenir compte du diametre du kyste cholédocien, de ’dge au moment de la chirurgie

et de I’évolution clinique.

Dans la dilatation fusiforme, le nombre total des cellules ganglionnaires était variable
selon la sévérité da la symptomatologie clinique et le diametre de la dilatation fusiforme
du cholédoque, qui augmentait en proportion de I’dge du patient au moment de la
chirurgie. La distribution des cellules ganglionnaires nerveuses est cependant a corréler
quantitativement avec les lésions et le processus de dilatation responsable du kyste
cholédocien. Ces résultats peuvent accréditer I’hypothése que la pathogénie de la
dilatation kystique du cholédoque survient a titre anténatal ou t6t aprés la naissance

alors que la dilatation fusiforme commence aprés la naissance.

Etude épidémiologique :

Fréguence :

Les dilatations kystiques des voies biliaires principales représentent des malformations

congénitales rares (1 pour 13000 naissances). [23]

Elles surviennent avec une incidence globale d'environ 1/100,000-1/150 000 dans les

populations de I’Ouest. [24 ,25]

Le taux est remarquablement plus élevé dans les populations asiatiques avec une

incidence signalée de 1/1000 naissances, et environ les deux tiers des cas se produisent au

Japon [26-27].

La DKVBP occupe la 2éme place aprés I'atrésie des voies biliaires [28].

47



Dilatation kystique congénitale du cholédoque
(A propos de 09 cas)

2. Age:

Le kyste du cholédoque est une affection qui est découverte plus souvent chez I'enfant

que chez I'adulte. [29]

C’est une maladie qui peut se déclarer a tout age, mais elle est rencontrée volontiers
chez I'enfant, I’adolescent et I'adulte jeune et plus de la moitié des cas sont découverts avant

I’age de 15 ans, et seulement 8 % des cas aprés 40 ans. [30]

Son caractére congénital est souligné par la notion de certains cas découverts a
I’échographie anténatale. Les formes de I'adulte correspondent a une lésion qui existe déja des

I’enfance et reste inapercue car bien tolérée.

Tableau 1l : La répartition selon I’dge moyen de découverte de la DCVB entre les autres études et
notre série.

Etudes Age moyen de découvert
M. FAIK (RABAT 1999) 50 ans
MABRUT JY (France 2012 42 ans
Jaouad Bouljrouf (2012 RABAT) 39 ans
DRIY FERDAOUS (2014 Feés) 48 ans
Marie-Pierre VULLIERME (1997 Paris) 35 ans
El khabiz Nawal (2017) 51,5ans
Anas Belhaj (2016 RABAT) 48 ans
Notre série (Marrakech 2018) 38ans

3. Sex-ratio:

La prédominance féminine est démontrée par tous les auteurs [31] 80% sont des femmes.

(32]
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Elles sont rencontrés trois fois plus souvent chez les femmes que les hommes avec un

sex-ratio femmes-hommes 8 : 1 a été observée. [33,34]

Tableau lll : La répartition selon le sex-ratio de la DCVB entre les autres études et notre série.

Etudes Nombre de cas Sex-ratio
M. FAIK (RABAT 1999) 8 3:1
Jaouad Bouljrouf (2012 RABAT) 12 1
DRIY FERDAOUS (2014 Fés) 9 3,5
El khabiz Nawal (2017) 14 3,66
Anas Belhaj (2016 RABAT) 7 3,5
Notre série (Marrakech 2018) 9 1:8

Dans notre étude on note une prédominance féminine de 88,8% avec un Sex- ratio H /F de

1/8 ce qui correspond parfaitement aux données de la littérature.

IV. Etude clinique :

La sévérité et la précocité d’apparition des signes cliniques dépendent en général de la

taille de la dilatation kystique et du degré de perméabilité du segment rétréci. [35,36]

La triade classique associant I'ictére, douleur de I’hypochondre droit et masse palpable

est variable selon les études entre 15% et 63% des cas. [37, 38,39]

Le tableau est le plus souvent réduit a des douleurs abdominales chez I'adulte et a

I’ictére chez I’enfant. [39]
1. Douleur:

Le plus souvent, la symptomatologie clinique est réduite a des douleurs abdominales

dans 60 % des cas [1]. C’est le principal motif de consultation, quasi-constante chez I'adulte.

[40,41]
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Ces symptomes sont sous forme de colique hépatiqgue ou de crampe a évolution
paroxystique, siégent habituellement dans I’hypochondre droit, rarement épigastrique ou

diffuses a tout I’'abdomen. L’irradiation se fait en hémi ceinture dorsale et vers I’épaule droite.

Ces douleurs sont parfois accompagnées de nausées et de vomissements, pouvant les

soulager momentanément. [42]

Tantot violente, véritable colique hépatique, tantét sourde et peu intense a type de
pesanteur, quelques fois réduite a une simple sensation de géne abdominale. Son intensité et sa

rythmicité sont variables.
L’évolution de cette douleur se fait par crises intermittentes [43,44].

Dans notre étude et en concordance avec la littérature la douleur était présente chez tous les

patients et elle était sous forme de coliques hépatiques.
2. Ictere:

L’ictére est parmi les signes révélateurs majeurs. Il est présent dans la majorité des cas

(70%). [45]

En général c’est un ictere rétentionel avec des urines foncées et des selles décolorées

pouvant s’accompagner de prurit.

Son intensité variable et son caractére intermittent s'expliquent par la redondance du

kyste qui attire et coude le bas cholédoque [46].
Ainsi 'intensité de cet ictére peut prendre plusieurs aspects :
= Des formes discrétes ou ’ictere peut passer inapercu.

= Un ictere de type néoplasique : il est progressif et s’intensifie au fil des jours pour se

généraliser.
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= Un ictére de type angiocholitique : d’emblée franc, douloureux et fébrile et qui

s’accompagne d’un gros foie de stase.

= Un ictére évoquant une lithiase de la voie biliaire principale : il est variable et se

caractérise par des épisodes de poussées et de rémissions.

Dans notre série, uniquement une patiente (soit 11,1% des cas) a présentée un ictére de type

rétentionel.

3. Masse abdominale :[47]

Il s’agit d’une masse arrondie de I’hypochondre droit, bien limitée, réguliere, lisse et
mobile latéralement. Elle est habituellement indolore. Cette masse peut se distinguer du foie

lorsque celui-ci déborde le gril costal.

On peut, dans certains cas, percevoir une ligne de démarcation entre les deux masses.

Parfois on peut la confondre avec une hépatomégalie.
Le volume de cette masse est variable : [48]

= Parfois elle peut étre énorme (2 litres), distendant I’labdomen, descendant en dessous de

I’'ombilic et dépassant la ligne médiane.

= Parfois le volume de cette masse varie chez un méme sujet et traduisant le remplissage et

la vidange occasionnelle de la poche kystique.

Cette variabilité de volume dans le temps est un caractere trés évocateur de la dilatation

kystique de la voie biliaire principale.

Aucun patient de notre étude n’a présenté une masse abdominale a I’examen clinique.

4. Autres manifestations cliniques :[49]

= Syndrome fébrile : symptome fréquent mais non spécifique, a pour origine l'infection

biliaire, il peut prendre plusieurs aspects :
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vomissements bilieux et d’ictere.

= Hépatomégalie.

« Fébricule a 38°C.

Signes généraux : amaigrissement et altération de I’état général.

» Fiévre de type angiocholitique 38°-39°C, accompagnée souvent de frissons, de

Signes fonctionnels : nausées, vomissements, urines foncées et selles décolorées.

Dans notre étude aucun patient n'a présenté la triade classique: douleur, ictére et masse

palpable.

Tableau IV : Fréguence des éléments de la triade classique en fonction des séries des différents

auteurs.

Etude Douleur Ictére Masse Triade classique
Jaouade bouljrouf (rabat 2012) 45% 33% 45% 45%
Driy ferdaous (Fes 2014) 100% 33,3% 0% 0%
S.Mnnai (Tunisie 2006) 100% 55,5% 0% 0%
Notre série (Marrakech 2018) 100% 11,1% 0% 0%

V. Etude para clinique :

1. Biologie :[22]

Elle est sans intérét diagnostique puisqu’elle n’a aucune spécificité. Elle apprécie la

fonction hépatique.

Le bilan pet étre strictement normal
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= La choléstase objectivée par :

% L’hyper bilirubinémie (>10 mg/I).
% Augmentation des PAL (>100Ul/I).
% Augmentation des GGT (>35Ul/I).
< Augmentation de la 5’Nucléotidase.
* La cytolyse objectivée par :

Elévation des GOT et des GPT (>40Ul/I). Ces chiffres sont généralement inférieurs a ceux

que I'on rencontre dans les atrésies congénitales des voies biliaires.
* Le retentissement hépatique :

L’abaissement du taux de prothrombine et la diminution de I’estérification du cholestérol
s’installent tardivement et traduisent la sclérose hépatique suivie de cirrhose de mauvais

pronostic.
* La numération formule sanguine (NFS) :

Elle met en évidence une hyperleucocytose au dépend surtout des PNN traduisant

I’infection.
* L’amylasémie et I'amylasurie :

Les publications récentes font mention de I’association de la DKVBP avec une mal
jonction pancréatico-biliaire dans environ 90 a 100% des cas [50], et une concentration

élevée d’enzymes pancréatiques dans la bile.

Lorsque la pression augmente dans le canal cholédoque par angiocholite obstructive les

enzymes pancréatiques de la bile peuvent passer dans le flot sanguin.

Le reflux cholangioveineux d’amylase peut entrainer une hyperamylasémie [51].
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Dans notre étude les signes biologiques de choléstase et de cytolyse hépatique ont été retrouvés

chez 33,3% des cas avec une augmentation de lipasémie chez 11,1% des cas.

Tableau V : Pourcentage des signes biologiques selon les séries.

Etudes Cytolyse et choléstase
Jaouad bouljrouf (Rabat 2012) 45%
Driy Ferdaous (Fes 2014) 55,5%
Notre série (Marrakech 2018) 33,3%

2. Imagerie :

2.1. L’échographie abdominale :

L'échographie reste I'examen de premiére intention pour I'étude de la pathologie bilio-

pancréatique. [52]

Elle représente un examen non invasif et fiable dans I’évaluation de I'importance de la

dilatation de I’arbre biliaire.

Le diagnostic de kyste du cholédoque peut étre facilement évoqué en échographie devant
une dilatation kystique de la voie biliaire principale située dans le pédicule hépatique en
continuité avec les VBIH dilatées et avec la vésicule biliaire. Ce kyste peut parfois contenir de
petits calculs ou des débris échogénes. La vésicule biliaire a souvent une paroi épaissie et peut

contenir aussi du sludge ou des calculs.

Le canal pancréatique peut étre dilaté et parfois on peut voir sa jonction avec le

cholédoque dans la téte du pancréas.

Le diagnostic différentiel se pose en période néonatale avec une AVB de forme kystique.
Quand la dilatation est modérée, le diagnostic différentiel est celui d'une dilatation des VB

secondaire a une lithiase primitive du bas cholédoque. C'est la cholangio- graphie par IRM qui
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fait le diagnostic de I'anomalie de jonction bilio-pancréatique avec un canal commun
anormalement long, c'est-a-dire en pratique supérieur a 5mm chez I'enfant, alors que le chiffre
de 15mm est donné chez l'adulte. En cas de doute [|'opacification des voies biliaires
préopératoire par voie transhépatique ou per opératoire et le dosage des enzymes pancréatiques

élevé dans la bile permettent de conclure. [53, 54,55]

Figure 28 : Formation kystique hilaire hépatigue se continuant avec la voie biliaire principale:

DKC de type I.

Figure 29 : Echographie abdominale montrant un kyste de cholédoque : a : vésicule biliaire (*) et

kyste du cholédoque (**) ; b : parenchyme hépatique d’échogénicité normale sans dilatation des

voies biliaires intra-hépatiques.

2.2. La Tomodensitométrie :

La tomodensitométrie (TDM) abdominale met en évidence une tumeur_liquidienne bien
limitée, étendue entre la confluence portale et le duodénum; une cartographie de I’arbre biliaire

et une délimitation précise de la Iésion sont ainsi obtenues. [56]

55



Dilatation kystique congénitale du cholédoque
(A propos de 09 cas)

Le cholangio-scanner (cholangiographie intraveineuse couplée a un examen TDM),
permet de visualiser I’accumulation du produit de contraste a élimination biliaire dans le kyste.

[56,57]

Une cartographie de I'arbre biliaire et une délimitation précise de la lésion sont ainsi

obtenues [58].

Philips Mxe00D
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gc 2007 13,3647,
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Figure 30 : Volumineuse masse kystique avec importante dilatation des VBIH.

Figure 31 : DKC de type | bilobée.

2.3. Cholangio-IRM ou la Bili-IRM :

C’est I'examen de référence permettant une exploration multi plan des voies bilio-
pancréatiques. C’est une technique non invasive, a traumatique, non opérateur dépendant, ne

nécessitant ni anesthésie ou injection de produit de contraste. [59,60]

Elle fait I’étude de la jonction bilio-pancréatique dont la sensibilité varie de 0 a 100%.
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DKC apparait sous forme d’une masse réguliere, bien limitée, de taille variable en
continuité avec la voie biliaire principale, en hypointense T1, hyper intense T2, non modifié par

I’injection de produit de contraste. [61]

Elle permet de faire suspecter la dégénérescence en montrant : une tumeur endoluminale

polyploide et / ou un aspect irrégulier épaissi de la paroi kystique.

Le principe de la cholangio-pancréatographie-IRM est la réalisation de séquences trés
fortement pondérées en T2 [62], qui effacent le signal des structures non liquidiennes et celui

des liquides en mouvement, pour ne conserver que celui des liquides stagnants.

Elles conferent un hyper signal aux tissus a long T2 comme la bile et un hypo signal aux
tissus T2 plus court comme le foie et le pancréas. Les vaisseaux sont en hypo signal par

déphasage.

Les techniques de cholangio-IRM objectivent de maniére constante des voies biliaires
extra hépatiques depuis les canaux hépatiques droit et gauche jusqu’a 'ampoule de Vater ainsi

qgue le canal pancréatique [59-60].

La voie biliaire accessoire comprenant la vésicule et le canal cystique est également
visualisée. La bili-IRM permet d’obtenir de véritables coupes anatomiques [60]. Les
performances de la cholangio-IRM dans le diagnostic des variantes de la normale des voies
biliaires et pancréatiques ont été évaluées comme trés élevées avoisinant 98% [60-63]. De ce
fait, les anomalies de la jonction bilio-pancréatique pouvant rentrer dans ce cadre de variantes,

pourraient étre diagnostiquées également par cholangio-IRM.

La bili-IRM est réalisée en bidimensionnel (2D) multi plan (axial, coronal et oblique)
associée ou non a une reconstruction tridimensionnelle (3D) utilisant le logiciel de reconstruction

des points d’intensité maximum ou MIP [64-60].

L’acquisition volumique 3D a pour avantage d’obtenir une meilleure résolution spatiale,

permettant une bonne analyse des voies biliaires et pancréatiques [62].
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L’inconvénient de ces séquences 3D est leurs temps d’acquisition (10 a 15 min) et
I'existence de liquide normalement ou anormalement présent dans I'abdomen (LCR, cavités

excrétrices, liquide digestif, kyste, ascite...).

Tableau VI : Le pourcentage des types de la DKC selon la classification de Todani en fonction des

séries des différents auteurs.

Etudes Type | Type Il Type llI Type IV Type V
s.Mannai(Tunisie 2006) 61,11% 0% 0% 0% 38,8%
Driy ferdaous (fes 2014) 33,3% 0% 0% 55% 0%
Notre série (Marrakech 2018) 66,6% 0% 0% 33,3% 0%
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Figure 32 : Dilatation kystique de la portion proximale du cholédoque mesurant 40 x 30 mm

avec canal bilio-pancréatigue commun associés a une dilatation des VBIH.

160 mm

Figure 33 : Imagerie biliaire par résonance magnétigue : volumineux kyste du cholédoque de

type Ib selon la classification de Todani et al.
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2.4. Scintigraphie biliaire : [47]

La scintigraphie biliaire au technétium 99 marquée a I'acide triméthylindodiacétique est
une méthode simple, reproductible, non invasive, ayant une bonne sensibilité pour I'évaluation
morphologique et la classification des kystes cholédociens ; cependant, cette sensibilité diminue

pour I'appréciation de I’extension intra hépatique des lésions kystiques [65].

De nos jours, certaines équipes ont recours a la scintigraphie biliaire au titre de I’analyse

fonctionnelle qualitative et quantitative du montage chirurgical.

Un allongement du temps hiloduodénal traduit une mauvaise clairance biliaire, pouvant

prédire I’apparition d’une cholangite sclérosante secondaire [66].

2.5. Lacholangiographie transhépatigue percutanée :

Peut étre réalisée en préopératoire méme en présence d’ictere. Cet examen permet

I'opacification des dilatations dans la majorité des cas.

La ponction est habituellement pratiquée dans les voies biliaires intra-hépatiques a

I’aiguille fine par voie latérale droite intercostale qui peut étre guidée par échographie [67].

Cependant, les VBIH sont difficilement cathétérisables, ce qui rend cet examen peu
rentable. L’'instauration d’une antibiothérapie parentale est nécessaire pour éviter le risque

infectieux.

2.6. La cholangiographie per opératoire :

Elle montre parfaitement I’lanatomie compléte des systémes pancréatique et biliaire, mais

dans certains cas, le cholédoque distal n’est pas opacifié.

Il est important d’opacifier les voies hautes a la recherche d’une seconde dilatation

siégeant sur un canal hépatique, et de rechercher une lithiase.
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3. L’endoscopie :

3.1. Cholangiopancréatoraphie rétrograde endoscopiqgue (CPRE) : [68]

C’est une technique de référence dans le diagnostic et le traitement des affections bilio-
pancréatiques. Ses indications se sont modifiées : la CPRE est maintenant moins utilisée pour ses
applications diagnostiques en raison des performances obtenues par les autres méthodes
diagnostiques : le scanner, I'IRM et I’écho-endoscopie. Elle précéde, le plus souvent, un geste

thérapeutique endoscopique. Il s’agit d’'une technique combinant I’endoscopie et la fluoroscopie.

Elle garde un intérét spécifique pour le diagnostic des lésions canalaires débutantes
(cholangite sclérosante, pancréatite chronique..), des variations anatomiques (pancréas divisum,

AJBP, DKC), de la pathologie tumorale ampullaire et pour la réalisation de certains prélevements.

La CPRE a été I’examen de référence durant de longues années pour le diagnostic de la
DKC et ses complications. De plus, par l'intermédiaire d’une sphinctérotomie oddienne
endoscopique, la CPRE permet I'extraction des calculs du canal commun long, des calculs

pancréatiques, voir le traitement des cholédococeles (type Ill) [69, 70,71].

3.2. Echo endoscopie biliopancréatique : [47]

Son apport n’a été que rarement évalué .Certains études ont confirmé [|’excellente
sensibilité de cette technique pour le diagnostic de kyste cholédocien, pour la recherche et
I’analyse de la variété d’une AJBP ainsi que pour la recherche d’éventuels arguments en faveur

d’une lésion tumorale associée, notamment vésiculaire [72].

Chez I’ensemble de nos patients, le diagnostic a été évoqué sur I’échographie abdominale et
confirmé en préopératoire sur la Bili IRM chez tous nos patients avec une détermination précise

du type de la dilatation kystique.
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VI. Etude anatomo-pathologique :

1. Classification :

Le kyste du cholédoque a été découvert pour la 1ére fois par I'anatomiste allemand
Abraham Vater en 1723, mais le ler cas décris dans la littérature anglaise a été celui d’une jeune

fille de 17 ans rapporté par Halliday Douglas of Edinburgh en 1852.

La dilatation kystique de cholédoque est divisée en cing types selon la classification de
Todani 1977, qui est une modification de la classification d’Alonso-Lej. Il prend en compte la
morphologie et la distribution anatomique des lésions kystiques des voies biliaires extra

hépatiques et intra hépatique. [73]

Figure 34 : Classification de Todani
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Type | :

Il représente prés de 90% des DKC. L'anomalie se développe sur la voie biliaire extra
hépatique au-dessous des voies biliaires hépatiques et au-dessus de la portion pancréatique du
canal biliaire. Le volume de la poche est variable ; il peut contenir jusqu’a plusieurs litres de bile.

Ce type comprend 3 sous groupes :
- Le type la : dilatation sacciforme.
- Le type Ib : dilatation segmentaire.

- Le type Ic : dilatation fusiforme.

Figure 35 : Les 3 sous groupe de type | selon la calssification de Todani [23].

Le type la : dilatation sacciforme.
Le type Ib : dilatation segmentaire.
Le type Ic : dilatation fusiforme
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Type Il :
C’est un diverticule de la voie biliaire principale, rattaché par un pédicule habituellement

court et étroit a une voie biliaire principale non kystique.

Figure 36 : Type Il selon la classification de Todani [23].

Type lll :

Correspond au cholédococele, qui est une dilatation kystique de la portion terminale du
canal cholédoque faisant saillie dans la lumiére duodénale : la voie biliaire principale sus-jacente

est le plus souvent normale ou dilatée mais non kystique.
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Figure 37 : Le type lll selon Todani [23].
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Type IV :
Comprend deux formes différentes :

*Va : est une dilatation kystique de la voie biliaire principale, quelque soit son type, associée a

des dilatations kystiques intra hépatiques.

*IVb : est une dilatation kystique multiple des voies biliaires uniquement extra hépatiques

pouvant regrouper plusieurs des types précédents.

Figure 38 : Les 2 sous groupes de type IV selon Todani [23].
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Type V:
Il s’agit de la maladie de Caroli [74,75].

C’est une dilatation congénitale non obstructive qui intéresse uniquement les voies
biliaires intra hépatiques. C’est une maladie autosomique récessive rare, dont la prévalence ne

dépasse pas 1/1000000 de la population. Jusqu’a 1984, juste 162 cas qui sont rapportés.
Il existe 2 formes de la maladie :

* Forme pure, I'aspect externe du foie est normal, pas de fibrose hépatique congénitale, se
manifeste le plus souvent par une angiocholite. Cette forme apparait a I’dge adulte jeune

<30ans.

* Forme mixte (syndrome de Caroli) : le foie est volumineux, dur et siege d’une fibrose

congénitale. Les cavités intra hépatiques sont de siege et de morphologie variables.

Ce sont des dilatations séparées de zones saines réalisant un aspect en chapelet de
I’arbre biliaire. Elles peuvent étre diffuses ou localisées et sont plus fréquentes au niveau du lobe
gauche (selon Borda F. et ses collaborateurs, 1982). Les voies biliaires extra hépatiques peuvent

étre normales ou pathologiques.

L’atteinte rénale est fréquente, c’est une ectasie canaliculaire péricalicielle.

Figure 39 : Type V (maladie de Caroli) selon Todani [23].
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Figure 40 : Piece opératoire de maladie de Caroli: multiples dilatations biliaires intra—hépatique.

Dans notre série les résultats correspondent aux données de la littérature, on note que les
types | et IV sont les plus fréquents.

Le type | présente 66,6% des cas, alors que le type IV n’a été noté que chez 33,3% des cas.

2. Etude anatomopathologique :

2.1. Le volume de la dilatation :

Certains auteurs, ont pris en considération le diametre vertical et transversal, d’autres, la

qguantité du liquide contenue, mais le plus souvent la dilatation kystique est volumineuse.

Le plus petit cas rapporté dans la littérature (1910) mesure 2,5 cm de large sur 3 cm de

long, le plus volumineux revient a Red et Rubd (1922) et contenait huit litres de bile. [76]

Dans notre série, le diameétre de la dilatation est compris entre 12mm et 6,73cm de Calibre

moyen chez les neuf patients.
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Figure 41 : Piéces opératoire de DKC.

2.2. Etude histologique :

La paroi du kyste est formée d’un tissu conjonctif scléreux au sein duquel on trouve
quelques rares fibres élastiques et cellules musculaires. Le plus souvent, il n'y a pas de
couverture épithéliale, surtout, les anatomistes insistent sur I’agénésie neuro-ganglionnaire au

niveau de la paroi kystique, qui serait la [ésion causale primitive.[77]

Des calcifications pariétales et des calculs endo-kystiques se rencontrent dans 20% des

cas environ [78-15].
La bile contenue dans la dilatation est souvent surinfectée par des germes gram négatifs.
La dégénérescence en adénocarcinome est possible et a été observée surtout au Japon
[15-80-79].

Kato [81] a réalisé un travail expérimental sur 20 chiens pour étudier la jonction bilio-
pancréatique et le retentissement du reflux pancréatique et bilio-pancréatique sur la paroi du
canal biliaire. Cette étude, utilisant le marquage a la peroxydase, a permis la visualisation de la
jonction intercellulaire de I’épithélium biliaire et de suivre les effets directs et indirects du reflux

pancréatique sur le canal biliaire.
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L’espace intercellulaire est considéré comme un site probable a travers lequel les
enzymes pancréatiques passent. La microscopie électronique a permis d’étudier les réactions se
produisant au niveau des espaces intercellulaires de la membrane basale de la jonction
intercellulaire. Les auteurs suggérent que I’espace intercellulaire de la jonction biliaire épithéliale

soit endommagé rapidement des qu’il est exposé au jus pancréatique.

La barriere muqueuse du canal biliaire parait étre composée de mucus au niveau de

I’épithélium cellulaire de surface.

Kato pense que ce mucus est composé de glycoprotéines, qui sont facilement
dégradables par la trypsine présente a ce niveau du fait du reflux biliaire. Une fois la barriere
muqueuse biliaire détruite, s’installe une inflammation, puis une dégénérescence des fibres
élastiques, une prolifération des fibres de collagene et un défet important de I’épithélium biliaire

donnant lieu par la suite a une dilatation kystique de la VBP.

D’autres études [19, 82, 83,84] ont confirmé cette hypothése en montrant I’action du

reflux pancréatique au niveau du canal biliaire commun comme étant responsable de DKVBP.

Dans notre série les résultats histologiques observés ont confirmé notre diagnostic de DKC, ils
étaient principalement des lésions de cholécystite chronique, aucun signe de malignité n’a été

nhoté.

VIil. Evolution et complications :

1. Evolution :

L’évolution spontanée des DKC est le plus souvent défavorable : la cholestase chronique
et I'infection pouvant aboutir dans des délais plus ou moins rapides a une cholangite ascendante

et a une cirrhose biliaire secondaire avec hypertension portale.

Certaines complications émaillent, en I'absence du traitement, leur histoire naturelle, il

s’agit de complications mécaniques et infectieuses et surtout le risque du cancer.
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2. Complications :

Sont dues principalement a la stase biliaire. Il s’agit essentiellement de la lithiase qui peut
bloquer le bas cholédoque, la poussée de cholangite ou d’angiocholite, la perforation du kyste
ou le cholepéritoine, la surinfection et la cirrhose secondaire et I'HTP. Cependant la complication

la plus grave et la plus tardive, reste la cancérisation de la paroi du kyste. [85]

La DKC se complique souvent, d’infection (angiocholite, abcés hépatique ou septicémie)
(11%) et de lithiase biliaire (8-25%) Elle se complique aussi de rupture kystique avec hémobilie
ou péritonite (3-7%), de pancréatite aigue (0.5-33%) de cirrhose biliaire secondaire avec
hypertension portale (15-32%) et de cancérisation (5-17%) .Celle-ci présente ici, un risque

multiplié par 100 et un pronostic sombre (survie moyenne de 8 mois). [86, 87, 88,89]

2.1. Les complications infectieuses :

» |nfection du contenu du kyste :

Due a la stase biliaire, les germes les plus responsables sont les germes Gram négatif.
Cliniqguement se manifeste par des épisodes récurrents de fievre modérée, résolus par un

traitement médical, mais les récidives sont fréquentes [68].

= L’angiocholite :

Se manifeste par la triade de Villard a savoir : douleur de I’"hypochondre droit, la fiévre et

un ictére dans cet ordre dans un délai de 24-72 heures au maximum.
La prise en charge se base sur le traitement médical et chirurgical.
» La cholécystite :
C’est une complication rare mais peut révéler une DKC.

= Abcés du foie : rare

70



Dilatation kystique congénitale du cholédoque
(A propos de 09 cas)

=  Pancréatite aigiie : [90]

Elle est trés fréquente, se signalant d’ailleurs par I'importance de la symptomatologie
douloureuse, et confirmée par la biologie dans de nombreux cas. Ces douleurs font parfois
penser a tort au diagnostic d’invagination intestinale lorsqu’elles surviennent chez le jeune
enfant. Le scanner est utile pour préciser I’état du pancréas, en cas de doute.

2.2. Les complications mécaniques :

®  Lithiase biliaire (8-25%) :

La formation de lithiase est favorisée par la stase biliaire, qui peut bloquer le bas

cholédoque.

= Larupture:[27, 90, 91, 92,93]

La rupture spontanée est rare. Son incidence varie entre 3 a 7%, dans la majorité des cas

elle survient chez les enfants 4gés de moins de 4ans.

Son site habituel est la jonction du canal cystique avec la voie hépatique commune dan
50% des cas, elle peut survenir au niveau du kyste distal (25% des cas), ou au niveau de sa
jonction avec le canal hépatique gauche. La cause de cette complication n’est pas bien élucidée.
Le tableau clinique est habituellement une distension abdominale progressive, vomissements, et

état de choc avec ou sans ictere.

= La compression :

Le kyste de la VBP peut refouler les organes de voisinage mais sans retentissement

fonctionnel important.

En cas de kyste géant, il peut y avoir une compression de I'uretére avec hydronéphrose.

2.3. Dégénérescence maligne : [94]

La dégénérescence maligne peut étre associée a n'importe quel type de kyste, mais la
plus grande prévalence a été observée dans les types I, IV et V [95]. Les kystes de type Il sont

associés a un risque minimal de dégénérescence maligne [96].
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La localisation du cancer differe, dans 50 -62% des cas on le retrouve au niveau des voies
biliaires extra-hépatiques, 38-46% dans la vésicule biliaire, et dans les V.B.l.H chez 2,5% des cas,

le foie et le pancréas 0,7% [97-98].

C’est la principale complication qui peut survenir sur n’importe quelle partie du kyste.

Dans environ trois quarts des cas il s’agit d’'un adénocarcinome.

Le risque de survenue de Cholangiocarcinome est 20 fois plus élevé chez les malades
porteurs de DKCVBP que dans la population générale.Une récente expérience japonaise rapporte
une prévalence de 35% chez les patients présentant une dilatation kystique congénitale associé a
une anomalie de la jonction bilio-pancréatique, cette derniére est considérée comme un facteur
de risque de la carcinogénese biliaire. En outre des concentrations importantes de substances
cancérigénes ont été identifiées dans le contenu biliaire en présence de I’anomalie da la jonction

bilio-pancréatique.

Le pourcentage de dégénérescence augmente lorsque la découverte du kyste est plus
tardive, il atteint 0.7% des cas chez les moins de 10ans, 6.8% entre 11 et 20ans et 50% des cas

lorsque le kyste est découvert au-dela de 50ans.

La cancérisation est habituellement située dans la zone dilatée, mais la convergence
biliaire, la partie basse du cholédoque, les voies biliaires intra hépatiques, et plus rarement la

vésicule biliaire peuvent étre atteints.
Tous les types de dilatation sont concernés, mais les types | et IV le sont plus souvent.

Le diagnostic radiologique de la dégénérescence du kyste repose sur la recherche d’un

épaississement localisé ou diffus de la paroi kystique (Figure 42).

Le carcinome peut également survenir aprés dérivation biliaire sans excision de la

dilatation kystique, sur la poche kystique laissée en place.

Dans notre série aucun malade n’a présenté une complication.
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Figure 42 : Image échographique montrant une tumeur végétante au dépens de la paroi du kyste

de la VBP [99].

VIIl. Traitement :

1. Buts du traitement :

Le but de traitement final de dilatation kystique de cholédoque est de traiter les

complications et d'éliminer le risque de transformation maligne [24]

L’abstention thérapeutique conduit a 97% de mortalité [87]

2. Moyens thérapeutiques :

2.1. Traitement médical :

Le traitement de la DKC est essentiellement chirurgical.

Le traitement médical peut servir a traiter les complications associes : une angiocholite,

une pancréatite.
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Traitement des perturbations métaboliques, traitement du sepsis, correction des

troubles hydro électrolytiques

2.2. Traitement chirurgical :

Un traitement chirurgical est indispensable et la controverse entre partisans d'un
drainage interne et ceux d'une résection est actuellement close au profit de ces derniers. [100]

a. Drainage externe :

Il peut étre réalisé par cholédocotomie et mise en place d’un drain de Kher.
Actuellement cette technique est abandonnée.
Mais il peut étre établi dans des circonstances particuliéres :

- Angiocholite.

- Perforation.

- Fissuration.

- Pancréatite aiglie.

b. Drainages internes : [100]

Le drainage interne sous forme d'une kysto-duodénostomie ou, mieux, d'une kysto-
jéjunostomie sur anse exclue qui s'oppose plus efficacement a un reflux intrabiliaire constitue
une solution apparemment simple mais qui ne peut étre retenue pour plusieurs raisons : la
réapparition des symptomes, la fréquence des réinterventions et la cancérisation secondaire. Le
travail de Powell et a/. [101] a bien mis en évidence la fréquence des complications, des déces et
des réinterventions qui suivent une kystodérivation, chiffres nettement supérieurs a ceux

constatés aprés résection des voies biliaires.

b-1. La cholédocorraphie :

Réalisée par résection subtotale du kyste, cette technique n’assure pas un passage

normal de la bile vers I’intestin ce qui rend la réintervention nécessaire.
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b-2. La sphinctérotomie chirurgicale:

C’est une technique consistant a sectionner le sphincter d’Oddi pour ouvrir largement la
voie biliaire, permettant ainsi un drainage adéquat de la bile. Mais les complications de cette
méthode sont graves, a savoir :

- La pancréatite aigue
- La stase et I'infection du contenu de la poche kystique laissée en place augmente.
- La sténose cicatricielle de la sphinctérotomie.

Cette technique pratiquée la premiere fois par Roux en 1958, est actuellement

abandonnée.

b-3 Les Anastomoses kysto-digestives :

C’est une technique qui peut donner un bon drainage biliaire dans I'immédiat, mais peut

exposer aux complications vu que la possibilité de la stase biliaire est la.
Elles Peuvent se faire avec :

Duodénum

- Jéjunum
-  Estomac

= |’anastomose kysto-duodénale :

Réalisée la premiére fois par Braun et Hartmann (1898) [102, 103,104].

C’est une anastomose qui doit étre large (3cm) et se situer sur le point le plus déclive du

kyste.
Elle est facilement réalisable, mais cette intervention entraine de multiples

Complications secondaires au reflux du contenu duodénal dans la dilatation et I’arbre

biliaire, entrainant une cholangite ascendante récurrente. La boucle de I'anastomose est
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également un facteur de formation d’une sténose entrainant une obstruction, la stase biliaire, la

formation de calcul et par conséquent la cholangite récurrente ce qui impose une réintervention.

= L’anastomose kysto-jéjunale sur anse exclue : [105]

Il existe deux techniques dans la littérature :
- Anse en Omega de Braun : n’est plus utilisée (figure 43 -A).

- La technique de Roux ou le montage en « Y » ; utilisée la premiére fois par I'auteur
Tsujumura (1927), actuellement a la préférence par la plupart des auteurs. La technique
consiste a sectionner le jéjunum au niveau de la 2éme ou 3éme anse et |'arcade
vasculaire liée a ce niveau et a anastomoser l'extrémité d’aval a la voie biliaire,
'extrémité d’amont est réimplantée sur le jéjunum en termino-latéral a une distance

suffisante pour que I'exclusion soit effectuée (40 a 60cm) (Figure 43 -B).

Cette intervention est plus longue et plus complexe que la kysto- duodénostomie,
protege la voie biliaire principale de tout reflux du liquide digestif et diminue ainsi les risques

d’angiocholite.
Le risque occlusif doit étre prévenu par une péritonisation soigneuse.

= Anastomose kysto-gastrigue :

Actuellement cette anastomose est rarement effectuée, car elle présente une morbidité

importante due au reflux massif du contenu gastrique dans les voies biliaires.
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Figure : 43
A : Kysto-jéjunostomie sur anse exclue de BRAUN
B : Kysto-jéjunostomie avec anse jéjunale sur anse en Y

b-4 Les anastomoses hépatico-digestives avec exclusion de la dilatation kystique : [106]

Décrite par HEPP, cette technique consiste a sectionner le canal hépatique en amont de la
poche s’il est de calibre convenable, ou en gardant une collerette du pole supérieur du kyste
pour permettre une anastomose plus large. La dilatation kystique est fermée et laissée en place

puis on réalise 'anastomose du canal hépatique et de I’anse exclue en « Y ».

Le risque de cette méthode est le reflux pancréatique dans la cavité kystique, favorisé par

des anomalies d’abouchement sous-jacent.

Les chirurgiens ont constaté que laissant le kyste intact est un risque majeur de

transformation maligne [107].Le taux de réussite globale du drainage interne est de 30%, alors
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que le risque de malignité post opératoire est de 30%, le taux de mortalité est de 11% et plus de

la moitié qui subit cette technique nécessite une réintervention [108].

Actuellement, elle est considérée comme un traitement incomplet de la DKC et dangereux
[108].

c. Exérése totale du kyste avec anastomose bilio-digestive : [100]

L'excision totale de la dilatation kystique, suivie d'une anastomose hépatico-jéjunale sur

anse exclue, constitue I'opération logique et doit toujours étre choisie lorsqu'elle est possible.

Préconisée des 1924 par McWhorter [109], cette attitude a mis longtemps a s'imposer du

fait de ses mauvais résultats initiaux alors que son risque actuel est inférieur a 1 %.

Sur le plan technique, cette résection doit étre la plus totale possible et remonter vers le
haut sur le canal hépatique, voire au niveau de la convergence en se basant sur les constatations
radiologiques et per opératoires [110]. Vers le bas, il faut éviter de traumatiser le parenchyme
pancréatique et la ligature du cholédoque distal se situera immédiatement en amont du
duodénum, une duodéno-pancréatectomie constituant un geste démesuré pour une affection
bénigne ; une dégénérescence du cholédoque intra-pancréatique et du canal commun long reste

possible mais jusqu'a ce jour aucun cas n'a été mentionné dans la littérature.

L’exérése peut étre totale ou partielle.

Conduite de I’intervention :
= L’exploration :
- La dilatation kystique se présente sous forme d’une poche sous tension (Figure 44).
- Le foie peut étre d’aspect normal, rétentionel ou cirrhotique.

- |l faut par ailleurs apprécier I’état du pancréas qui peut étre le siége d’une pancréatite

chronique ou aigue récente.
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= Exérése de la poche kystique :

- Exérése totale : [66]

La méthode la plus simple et la plus prudente est de sectionner la poche a sa partie
moyenne et de disséquer son podle supérieur de bas en haut : en progressant on doit surveiller la
section afin de respecter la zone de convergence qui doit étre conservée pour confectionner une

seule anastomose (Figure 45).

Par la suite, la dissection du pole inférieur se fait de proche en proche. Quand la poche
kystique s’arréte au bord supérieur du pancréas I'exérése totale est simple, ainsi la section
inférieure va intéresser la voie biliaire normale dont la fermeture se fait par ligature ou suture au
fil résorbable. Mais lorsqu’elle est en contact étroit avec la téte du pancréas alors le risque de

léser le canal de Wirsung est majeur, on a recours donc a I’exérese partielle.

- Exérése partielle :

Elle est préconisée dans le cas ou la dilatation s’enfonce dans I’épaisseur du pancréas,
dans ce cas I'extrémité inférieure de la partie dilatée du cholédoque est abandonnée sur place
comme (un fond de coquetier).

*Réparation : rétablissement
Deux montages sont possibles, mais le plus utilisé c’est I’anastomose hépatico-jéjunale

sur une anse enY.

Figure 44 : Aspects per opératoire de la DKC.
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Figure 45 : Exérése du kyste jusqu'a la convergence en le décollant du plan vasculaire postéro-

interne.

= Réparation par une anse jéjunale en Y :

Aprés section de I’arcade vasculaire, le jéjunum est sectionné au niveau de la deuxieme

ou la troisieme anse, I'anse exclue est montée en transmésocolique au devant du 2éme
duodénum et fermée a son extrémité par agrafage mécanique ou par suture.

L’anastomose bilio-jéjunale est effectuée sur la convexité anté-mésentérique de I'anse
montée, prés du cul de sac avec un fil a résorption lente et en un seul plan.

La continuité jéjunale est rétablie par une anastomose termino-latérale.

Pour éviter le reflux, I'anse exclue doit avoir 70cm de longueur.
La dissection, qui doit étre délicate, en plein pédicule hépatique rend I’intervention

difficile a réaliser et le temps opératoire plus long [111].
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Figure 46 : A, B. Anastomose hépatico-jéjunale termino-latérale sur une anse jéjunale enY,

montée dans la région sous-hépatique par voie transmésocolique.

Figure 47 : Résultat final per opératoire.
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= Réparation par une anse jéjunale isolée :

On isole une anse jéjunale de 30cm, qui reste vascularisée par les arteres jéjunales
correspondantes alors que I'arcade anastomotique est sectionnée pour assurer une mobilisation
suffisante du segment isolé. Ce dernier est passé en transmésocolique au-devant du deuxieme
duodénum. La continuité jéjunale se fait par une anastomose hépatico-jéjunale termino-
terminale. On fait une anastomose hépatico-jéjunale termino-latérale et on ferme I’extrémité
supérieure de I’anse par agrafage ou par suture. Au niveau de son extrémité inférieure on réalise
une anastomose jéjuno-duodénale termino-latérale en un plan a la soie avec la partie basse du
deuxiéme duodénum. La bréche mésocolique est fermée autour du mésentere de I’anse jéjunale

montée [112, 113,114].

Plusieurs arguments théoriques plaident en faveur de ce montage ; il ramene la bile dans
le duodénum, ce qui rapproche de la physiologie normale ; il éviterait le reflux duodénal ; il
réduirait la possibilité de créer ou d’entretenir une maladie ulcéreuse ; il faciliterait I'exploration

endoscopique de I'anastomose et des voies biliaires intra hépatiques.

L’intervention se termine habituellement par un drainage sous hépatique.
* La cholécystectomie :

Elle a été décrite par certains auteurs, et recommandée par d’autres.

L’intérét de la cholécystectomie est la facilité qu’elle offre dans les interventions
d’exérése. C’est un geste accessoire que les auteurs ne jugent pas toujours utile de signaler

dans leurs travaux.

d. Les résections hépatiques segmentaires : [115]

Chacun des huit segments du foie peut étre réséqué de facon séparée ou associée aux
segments adjacents. Les hépatectomies sont indiquées dans : les tumeurs hépatiques, la

pathologie infectieuse et les dilatations localisées des VBIH.
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Il existe deux types d’hépatectomie : anatomique ou typique et non anatomique ou
atypique.

- Lors d’une hépatectomie anatomique un ou plusieurs segments sont réséqués en suivant
les scissures anatomiques qui les séparent. Ces décisions ne sont pas apparentes a la
surface du foie et I'apport de I’échographie per opératoire est indispensable. Les
hépatectomies typiques les plus pratiquées sont I’hépatectomie droite qui enléve le foie
droit (les segments : 5, 6, 7 et 8), I’hépatectomie gauche (les segments : 2,3 et 4) et la

lobectomie gauche (les segments 2 et 3) (Figure 48).

La résection d’un ou plusieurs segments en plus d’une hépatectomie droite ou gauche et

en contiguité avec la partie réséquée définit une hépatectomie élargie.

- Les résections d’une partie d’'un ou de plusieurs segments, qui ne respectent pas les
plans de séparation vasculaire et biliaire, constituent les hépatectomies non anatomiques

ou atypiques, pratiquées surtout en cas de tumeurs primitives ou secondaires du foie.

La conduite générale des hépatectomies comprend en préopératoire une étude précise
des lésions et de I'anatomie vasculaire réelle du foie. Cette étude est réalisée par des examens

morphologiques : échographie, scanner, IRM et artériographie.

La voie d’abord peut étre par laparotomie ou une ceelioscopie. La section
parenchymateuse est menée d’une facon a découvrir les pédicules vasculaire et biliaire dans le

foie et a les lier électivement.

La résection hépatique dans le cas d’'une DKC est indiquée dans les formes localisées des

types IV a et V, permettant de bons résultats.
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Hépatectomie droite

Lobectomie droite Lobectomie gauche

Figure 48 : Les hépatectomies typiques les plus pratiquées

e. Latransplantation hépatique :

La choléstase clinique et I'infection chronique sont responsables d’une cirrhose biliaire
secondaire et par conséquent une détérioration de la fonction hépatique et la survenue de
I'insuffisance hépatique terminale, d’ou l’indication d’une TH. Cette derniere est indiquée

également en cas de maladie de Caroli méme non compliquée.

3. Les indications :

Les indications chirurgicales différent selon le type de la malformation, mais doivent
respecter certains criteres : I’dge du malade, son état général, la disponibilité des moyens de

réanimation et la possibilité de réalisation d’une cholangiographie per opératoire.

Les indications opératoires varient en fonction du type de la malformation. Elles peuvent

étre résumées comme suit :

Type | :excision complete de la dilatation kystique et de la vésicule biliaire. En cas
d'urgence (angiocholite aigué avec insuffisance rénale ou découverte d'une dilatation kystique du
cholédoque au cours d'une intervention pour une urgence abdominale d'une autre nature),

l'exérése d'emblée de la malformation biliaire comporte un risque important .Dans ces cas
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exceptionnels, il est conseillé de pratiquer un drainage biliaire externe provisoire qui peut étre
réalisé sans difficulté majeure par cholécystostomie ou cholédocostomie, puis de réintervenir
des que l'état du patient le permettra. Un tel drainage biliaire externe temporaire ne sera

toutefois envisagé qu'en cas d'échec d'une antibiothérapie dirigée contre I'angiocholite.

Type Il : la résection d'un diverticule du cholédoque peut ne poser aucun probléme particulier,
mais son association avec une anomalie de la jonction bilio-pancréatique (AJBP) impose dans le
méme temps une cholécystectomie. La plupart du temps la méthode de choix est la méme que

celle utilisée pour les types .

Type lll : en cas de cholédococele symptomatique, on peut proposer une simple incision du kyste
ou une excision partielle avec respect de la base d'implantation des canaux biliaire et

pancréatique. Une sphinctérotomie endoscopique seule peut également étre envisagée
Type IV :

e IVa : est traité par excision du kyste avec un large drainage biliaire par anastomose
hépatico-jéjunale, si la dilatation intra hépatique est localisée, une hépatectomie
segmentaire peut étre réalisée [106, 108,116,]. Le traitement de l'atteinte hépatique
diffuse rejoint celui du type V.

e IVb:ale méme traitement que le type I.

Type V : Lorsqu’il s’agit d’une forme localisée, I’hépatectomie partielle est la solution et donne

de bons résultats [117].

Dans les formes diffuses, on a recours a un traitement conservateur, avec un traitement

endoscopique si lithiase intra hépatique associée et dérivation biliaire interne [118].

La transplantation hépatique est la solution unique [119], elle est discutée en fonction de
I’age du patient, de la durée d’évolution de la maladie, de la fréquence de I'angiocholite et de

’existence d’'une HTP associée.
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3.1. Les indications du traitement endoscopique :

La sphinctérotomie endoscopique est indiquée en cas de cholédococéle surtout pour les
kystes de petite taille. L’indication se pose également quand il s’agit d’'une DKC avec une lithiase
de la VBP responsable d’angiocholite sévére, et elle reste une solution d’attente réalisée chez les

sujets fragiles et a haut risque opératoire.

Enfin, la découverte d’'une anomalie de la jonction bilio-pancréatique devrait conduire,
méme en |'absence d’une DKC et d’une lithiase vésiculaire, a une cholécystectomie préventive

[112,120,121].

Dans notre série d’étude tous nos malades ont bénéficiés d’une résection totale de la VBP avec

anastomose hépatico-jéjunale sur anse en Y.

3.2. Cas particuliers : [42]

Méme si le principe de l'intervention doit rester identique, visant a I'exérese de la voie
biliaire avec rétablissement de la continuité par une anastomose bilio-jéjunale, certaines
circonstances dues a l'anatomie particuliere ou a une complication peuvent rendre I'exploration

et la réparation plus délicates.

= Dans un contexte infectieux :

La rétention est le principal facteur responsable de I'infection, il est urgent de la lever.

Dans un tableau d’infection grave, le drainage de la bile par voie percutanée et
transhépatique est le traitement de premiere intention, toute en s’assurant de I'absence de toute

fuite intra péritonéale au passage du cathéter.

L’intervention radicale peut se révéler difficile lorsqu’il existe des remaniements
inflammatoires provoqués par une infection récente, ou éventuellement par une intervention

antérieure.

86



Dilatation kystique congénitale du cholédoque
(A propos de 09 cas)

La paroi du kyste est épaissie, hyper vascularisée, ses limites ne sont pas nettes, il y a un
risque de provoquer au cours de la dissection des lésions du duodénum ou de l'intestin voir

pancréatique.

L'exérese doit étre faite a kyste ouvert ou au besoin par morcellement progressif, en

laissant éventuellement en place sa paroi postérieure en contact avec la veine porte.

= Dilatation kystigue de la VBP et lithiase :

On a vu qu'une lithiase était tres souvent découverte au sein de la zone dilatée, ou au

contraire plus ou moins enclavée dans la partie inférieure de la voie biliaire.

Dans certains cas ou la dilatation en amont n'a qu'un caractere fusiforme et non kystique,
on peut méme se poser la question du role éventuel de cette lithiase dans la formation de cette
dilatation. Il ne parait cependant pas raisonnable de ne procéder qu'a l'ablation du calcul, s'il
existe une disposition de canal commun évidente ; l'intervention de dérivation bilio-digestive est
le seul moyen d'éviter la récidive. Chez I'adulte, il peut étre nécessaire de recourir a une

sphinctérotomie [116] dans un premier temps avant de traiter le probleme du canal commun.

= Dilatation kystique de la VBP et cirrhose : [42]

Le retentissement hépatique de [|'anomalie peut étre précoce et grave, avec
développement de lésions de type cirrhotique, notamment chez les enfants les plus jeunes
[122,123]. Dans 36 cas de biopsie hépatique faite a I'occasion de l'intervention pour une série
publiée par I'un des auteurs (Valayer), de tels aspects de cirrhose étaient notés chez six d'entre
eux a I'examen histologique [124]. Une hypertension portale peut ainsi survenir et compliquer la
dissection ; elle a été a l'origine d’une erreur de diagnostic dans un des patients, ol une
dérivation porto-systémique avait été effectuée, quelques années avant que la DCVBP (de
caractere minime) n’ait été découverte. En tout état de cause, le traitement de celle-ci est

identique, en prévoyant une dissection qui pourrait étre particulierement hémorragique.
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= La cancérisation : [42,124]

Il s'agit en général d'une forme grave de cancer hépatobiliaire, dans la mesure ou

I'exérése compléte ne peut que trés rarement étre curative.

Il se développe, soit sur la VBEH, s'il n'y a jamais eu d'intervention, soit sur les VBIH et

particulierement dans le cas ou elles sont restées tres dilatées.

Au début, le diagnostic n'est pas aisé, et il se peut qu'il ne soit fait qu'a I'occasion de
I'examen histologique extemporané. L'extension hépatique et ganglionnaire est importante et

rend en général toute exérése illusoire.

Dans une série d'origine japonaise [126] datant de 1987, sur 105 opérations d'exérése,
seulement deux sujets survivaient a 6 ans. En fait, au moment de la découverte du cancer,
souvent déja a l'origine d'une rétention biliaire, sa diffusion ne permet plus qu'une dérivation

interne de caractére palliatif.

IX. Evolution et pronostic :

1. Mortalité :

Le pronostic de la DKC ne cesse de s’améliorer au cours des années, grace : aux progres
des moyens d’imagerie permettant un diagnostic précis et précoce, la meilleure connaissance de
la malformation ainsi que I’évolution des techniques chirurgicales. La morbidité post opératoire

a significativement diminué en chutant de 42,5% a 9% au terme d’un suivi de plus de 10 ans.

Le taux de mortalité a également diminué pour tous les types d’intervention mais la
résection totale avec anastomose hépatico-jéjunale sur une anse en Y montée a la Roux, reste la

technique de choix.
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2. Morbidité :

2.1. Les complications post opératoires précoces :

o Infection de la paroi : n'a été notée chez aucun malades.

o Fistule biliaire : C’'est un écoulement bilieux extériorisé par un drain ou un orifice de drainage

apres une chirurgie des VBEH. La fuite biliaire réalise trois types de situation :
= Une collection bilieuse localisée ou bilome
= cholépéritonite
= Extériorisation par drainage
La recherche de la Iésion en cause est justifiée lorsque :

- Aucune cholangiographie per opératoire n’a été faite.

- Son débit est important (>200cc/jr).

- Une rétention biliaire clinique ou biologique ’accompagne.

Devant toute fistule biliaire simple si : pas de calcul résiduel ni sténose, on réalise une
ablation progressive du drain aprés 12-15 jours. La guérison spontanée presque toujours en
moins de huit jours, sinon I'alternative est la réintervention précoce qui permet la ligature de la

fuite.

Si présence d’un calcul ou vidange biliaire non satisfaisant : CPRE, ablation du calcul avec
sphinctérotomie endoscopique et drainage nasobiliaire ou prothese biliaire provisoire couvrant la

plaie.
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o La pancréatite aigue :

S’observe lorsqu’il y a eu un traumatisme de la papille ou du pancréas lui méme. On en

rapproche les pancréatites aigues compliquant une sphinctérotomie endoscopique.

o L'abces : [127]

Il faut toujours chercher une fuite anastomotique biliaire. De nombreuses localisations,

néanmoins 4 topographies sont ubiquitaires :
= Abces de paroi
* Le cul-de-sac de Douglas, en raison du caractére déclive de cette zone.
» [’espace sous phrénique a cause de pression plus faible due a la proximité du thorax.
= La zone de résection chirurgicale.
0 Le choc septique : a la suite de la dissémination d’une infection locale.

Dans notre étude I'évolution immédiate était marquée par le décés d’une patiente a J1 post

opératoire.

Pour le reste des malades les suites opératoires immédiates ont été bonnes, aucune

complication immédiate n’a été observée.

2.2. Complications postopératoires tardives :

La revue de la littérature publiée par Longmire [122], rapporte des cas ayant une
surveillance postopératoire de plus de 5 ans, et permet d’individualiser les complications les

plus fréquentes :

o La sténose ou I’oblitération de I’anastomose :

Se voit essentiellement en cas de traitement par sphinctérotomie, suite a la section du

sphincter d’Oddi, qui accroit ainsi le risque de reflux, de stase, et donc de surinfection et par
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conséquent étre responsable d’ictere récidivant, de douleurs abdominales ou d’acces

angiocholitiques, impose en régle la réintervention.

o La lithiase intra kystique ou vésiculaire :

Est plus fréquente en cas de persistance de la poche kystique, se manifeste par la
réapparition de douleurs abdominales associées le plus souvent a un ictére variable et

paroxystique. Elle conduit également a une ré —-intervention.

o La récidive quand il n'y a eu qu’un drainage interne, ou surtout en cas de persistance d’un
canal commun long. KASAL présente un cas de récidive survenue 10 ans aprés la premiere

intervention.

o Les cholangites secondaires :

Elles constituent une complication fréquente des montages réalisés selon les anciennes
méthodes, comme la kysto-jéjunostomie latéro-terminale, avec persistance d’une dilatation

méme discrete des voies biliaires intra hépatiques.

Sans oublier le risque réel de dégénérescence maligne favorisé par la persistance de

I'inflammation de la paroi du kyste.

Dans notre série, la plupart des patients ont été vus en consultation aprés 3 mois, 6mois et un

an du post opératoire, aucun d’entre eux n’a présenté une complication tardive.
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Le kyste du cholédoque est une affection rare qui est découverte plus souvent chez
I’enfant que chez I'adulte. Dans notre série, la symptomatologie était dominée par une douleur

de I’hypochondre droit, un ictere, et des nausées vomissements.

C’est une affection qui touche le plus souvent le sexe féminin.

La DKC se manifeste par une triade clinique : douleur biliaire, ictere et masse palpable

dans moins du tiers des cas. Les formes mono symptomatiques sont les plus fréquentes.

Les investigations para cliniques reposent essentiellement sur I’échographie, la TDM et la
Bili-IRM. Cette derniére a I'avantage de bien mettre en évidence la jonction bilio-pancréatique
qui constitue un élément fondamental de la genése de la DKVBP et d’annuler le risque allergique

inhérent au produit de contraste.

L’évolution spontanée de cette affection est redoutable, surtout avec un risque de

dégénérescence maligne de la paroi kystique.

L’attitude chirurgicale consiste en une excision totale du kyste avec une anastomose
bilio-digestive sur anse en Y a la Roux. Méthode relativement délicate avec un temps opératoire
plus long mais c’est elle seule qui semble assurer au mieux le pronostic lointain de cette

affection.

Les complications postopératoires précoces qui peuvent survenir sont essentiellement
d’ordre infectieux et doivent étre prévenues par une technique opératoire rigoureuse et le
respect de I'asepsie des soins. Une surveillance écho- graphique et biologique prolongée est

nécessaire afin de guetter la survenue des complications tardives.
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Résumé

Les dilatations congénitales des voies biliaires sont définies par des dilatations
communicantes des voies biliaires intra- et/ou extra-hépatiques, Elles représentent une
malformation congénitale rare plus fréquente en Asie, elles posent encore plus de problemes

diagnostiques que thérapeutiques.

A travers I’analyse rétrospective de 9 observations de dilatations kystiques de la voie
biliaire principale, colligées au sein du service de chirurgie général, hopital Arrazi et hopital Ibn
Tofail, CHU Mohammed VI, Marrakech (Mars 2016 et Mai 2018.), on discutera les données

épidémiologiques, la pathogénie, la classification, le diagnostic et le traitement.

Les patients de notre étude ont un age moyen de 38ans [20-65 ans], avec une
prédominance féminine sex-ratio de 1:8 (1H/8F). La symptomatologie clinique était
généralement une douleur de I’hypochondre droit (8 patients), la découverte était fortuite pour

un seul patient lors d’une imagerie de contréle d’une pancréatite aigue grave.

L’échographie et la bili-IRM ont permis de poser le diagnostic dans la majorité des cas,
en précisant le type de la dilatation kystique selon la classification de Todani, dont on a noté une
prédominance des types | (6 cas) et IV (3 cas). Le traitement chirurgicale a consisté en une
résection totale du kyste avec une anastomose hépatico-jéjunale sur une anse en Y pour tous

nos malades.

Les suites opératoires immédiates étaient marquées par le décés d’une patiente a J1 post
opératoire. Pour le reste de nos malades I’évolution immédiate était bonne, aucune complication

n’a été observée.

L’évolution a long terme des 8 patients restants en vie était simple. Le recule de suivie

dans notre série était de 6 mois a un an apres la chirurgie.
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La dilatation kystique du cholédoque est une malformation rare chez I'adulte qui se
caractérise par sa prédominance féminine et surtout son caractére asymptomatique pendant

plusieurs années.

Le diagnostic clinique de cette affection est aisé devant I’existence de la triade classique
faite de la douleur de I’hypochondre droit (signe le plus fréquent), d’ictére et de masse palpable.

Les formes mono symptomatiques étant de plus en plus fréquentes.

Le diagnostic préopératoire est facile grace a I’échographie et la bili-IRM, cette derniere

permettant I’étude précise de I’arbre biliaire et surtout la jonction biliopancréatique.
L’évolution spontanée est redoutable, surtout avec un risque de dégénérescence maligne.

Le traitement chirurgicale se base actuellement sur la résection la plus compléte de kyste
avec une anastomose bilio-digestive sur une anse en Y a la Roux, cette technique permettant
d’éviter le reflux digestif dans les voies biliaires, les crises d’angiocholite ultérieures mais

surtout réduisant le risque de dégénérescence néoplasique.
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Abstract

The congenital dilatations of bile ducts are defined by interconnecting dilatations of bile
intra- and/or extra-hepatic, they represent a congenital malformation rare more common in

Asia, they pose even more diagnostic problems than therapeutic.

Through the retrospective analysis of 9 Observations of cystic dilatations of the main
biliary tree, collected within the service of general surgery, hospital Arrazi and hospital Ibn
Tofail, CHU Mohammed VI , Marrakech (March 2016 and May 2018.), we will discuss the

epidemiological data, the pathogenesis, classification, diagnosis and treatment.

The patients in our study have an average age of 38years [20-65 years], with a
predominance of women sex-ratio of 1:8 (1M/8F). Clinical symptomatology was generally a pain
of the hypochondre right (8 patients), the discovery was incidental to a single patient at a

imaging of control of a acute pancreatitis serious.

The ultrasound and the bili-IRM have helped to install the diagnosis in the majority of
cases, specifying the type of the dilatation fibrosis according to the classification of Todani,
which has been noted a predominance of the types | (6 cases) and IV (3 cases). The surgical
treatment consisted of a total resection of the cyst with an anastomosis hépatico jejunal-on a

Anse in Y for all our patients.

The immediate operative follow-up was marked by the death of a patient at day 1
postoperative. For the rest of our patients the immediate evolution was good, no complication

was observed.

The long-term evolution of the 8 remaining patients alive was simple. The follow-up

decline in our series was 6 months to one year after surgery.
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The dilation of the cystic duct is a rare malformation among the adult who is
characterized by its predominance of women and especially its asymptomatic character for

several years.

The clinical diagnosis of this condition is easy before the existence of the classic triad

made of the pain of the hypochondre right (sign the most common), jaundice and palpable mass.
The forms symptomatic mono being more and more frequent.

The preoperative diagnosis is easy thanks to the ultrasound and the bili-MRI, this last

allowing the precise study of the biliary tree and especially the junction biliopancréatique.
Spontaneous evolution is daunting, especially with a risk of malignant degeneration.

The surgical treatment is currently based on the resection the most complete of cyst with
an anastomosis bilio digestive-on a cove in y to the Roux, this technique to avoid the digestive
reflux in the bile, crises of subsequent angiocholite but especially reducing the risk of neoplastic

degeneration.
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Fiche d’exploitation : dilatation kystique du cholédoque
Service : Nom+prénom : N° du

dossier : Date d’entrée : IP :
Date de sortie :

Antécédents :

v Biliaire :
Colique hépatique : oui O non O
Epigastralgie : oui O non 0O
Vésicule lithiasique : oui O non 0O
Ictére récurent : oui O non O
Angiocholite : oui O non O
Pancréatite : oui O non O
v Tares associés :
Diabete : oui O non O
HTA:oui O non O
Obésité : oui O non O
Hypercholestérolémie : oui O non 0O
AULEES feee e e e s

Renseignements cliniques :

=Découverte fortuite : oui O non O
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= Délai de consultation: <3 sem O 3-6sem O >6sem O

= Signes fonctionnels :

« Douleur de I'hypochondre droit : oui O nhon O

« Douleur épigastrique : oui O nhon O

« Nausée et vomissements: oui O non 0O

«hémorragie digestive: oui 0  non O

e Fievre:oui O non O

e Urines foncées et selles décolorés : oui O nonO

= Les signes physiques :

elctére:oui O nonoO

eSensibilité abdominale: oui O non O

eDéfense abdominale:oui O nonO

eHépatomégalie:oui O nonnO

eMasse abdominalede ’'HCD:oui O nonO

oFidvre: oui O nonO
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Examens para cliniques :

Radiologie :

Echographie abdominale :

eNormale:oui O nonnO

« DilatationdelaVBP: 1cm O 1-3cm O

elithiasedelaVBP:0oui O nonO

«Vésicule lithiasique:oui O nonO

eLes voies biliaires intra hépatiques : dilatées O

TDM abdominale :

eNormale: oui O nonQO

eDilatation de la VBP : 1cm O 1-3cm O

elLithiasedelaVBP:0oui O nonO

«Vésicule lithiasique:oui O nonO

eLes voies biliaires intra hépatiques :  dilatées O

ePancréatite:oui O nonO

Si oui quel stade :..............

e Type de dilatation kystique de VBP selon Todani :

la O b O Ic O
I o IVa O IV O
QAULIES: e
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Bili-IRM:

e«Anomalies des canaux hépatiques droit et gauche : oui O non O
e Dilatation de la VBP : 3cm

elithiase de la VBP : oui O non O

eVésicule lithiasique : oui O non O

eLes voies biliaires intra hépatiques :  dilatées O Non dilatées O

o Type de dilatation kystique de VBP selon Todani :

la O b O lc O Il O
I o IVa O IV O VO

e Pancréatite:: oui O non O

eLithiase du canal de Wirsung:: oui O non O

e«Anomalie de la jonction bilio-pancréatique : oui O non O

Faite non O faite O

e But:

-diagnostique :
-thérapeutique :

-les deux (diagnostic+thérapeutique) :
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B YU 1L = | K

Biologie :
1. Bilan hépatique :

eTransaminases : GOT : GPT :
eBilirubines Totale :
e Bilirubine conjuguée :

e Phosphatases alcalines :

oGGT :

«5’'Nucléotidase :

2. Lipasémie : ....ccooevveeeeeeennnn.

6. Urée/ Créat ruvevennnnn..

Traitement :
1) Médical :

«Réanimation hydro-électrolytique : oui O non O

eAntibiothérapie : oui O non O
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2) Endoscopique :

eSphinctérotomie : oui O non O

e Extraction de calcul(s) : oui O non O

«Drainage biliaire externe : oui O non O

«Mise en place d’'une prothése : oui O hon O

3) Chirurgical :

eLaparotomie O e ccelioscopie O

Les gestes réalisés :

«Cholécystectomie : oui O non O

eRésection du kyste : Totale O partielle O

eAnastomose :
Hépatico-jéjunale O
Cholédoco-jéjunale O

Kysto-jéjunale O

eHépatectomie partielle : oui O non O

Les complications :
1) Précoces :

*Décés:oui O non O

*Fuite anastomotique : oui O non O

*Fuite a travers le canal pancréatique : oui O non O

*Occlusion intestinale : oui O non O

*Infection de la paroi : oui O non O
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2) Tardives :

®Ulcére peptique : oui O non O

*Cholangite : oui O non O

®Lithiase biliaire : oui O non O

* Pancréatite aigue/chronique : oui O non O

®Cirrhose biliaire secondaire : oui O non O

*Cholangiocarcinome : oui O non O
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