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UNIVERSITE MOHAMMED V- SOUISSI

FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE - RABAT
1962 — 1969 : Docteur Abdelmalek FARAJ

1969 — 1974 : Professeur Abdellatif BERBICH

1974 - 1981 : Professeur Bachir LAZRAK

1981 — 1989 : Professeur Taieb CHKILI

1989 — 1997 : Professeur Mohamed Tahar ALAOUI

1997 — 2003 : Professeur Abdelmajid BELMAHI

ADMINISTRATION :

Doyen : Professeur Najia HAJJAJ

Vice Doyen chargeé des Affaires Académiques et estudiantines
Professeur Mohammed JIDDANE

Vice Doyen chargeé de la Recherche et de la Coopération
Professeur Ali BENOMAR

Vice Doyen charge des Affaires Spécifiques a la Pharmacie
Professeur Yahia CHERRAH

Secrétaire Général : Mr. El Hassane AHALLAT

PROFESSEURS :
Février, Septembre, Décembre 1973
1. Pr. CHKILI Taieb Neuropsychiatrie

Janvier et Décembre 1976
2. Pr. HASSAR Mohamed

Pharmacologie Clinique

Mars, Avril et Septembre 1980
3. Pr. EL KHAMLICHI Abdeslam Neurochirurgie

4. Pr. MESBAHI Redouane Cardiologie
Mai et Octobre 1981
5. Pr. BOUZOUBAA Abdelmajid Cardiologie

6. Pr. EL MANOUAR Mohamed
7. Pr. HAMANI Ahmed*

8. Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajih
9. Pr. SBIHI Ahmed

10. Pr. TAOBANE Hamid*

Mai et Novembre 1982

11. Pr. ABROUQ Ali*

12. Pr. BENOMAR M’hammed

13. Pr. BENSOUDA Mohamed

14. Pr. BENOSMAN Abdellatif

15. Pr. LAHBABI ép. AMRANI Naima

Traumatologie-Orthopédie
Cardiologie

Chirurgie Cardio-Vasculaire
Anesthésie —Réanimation
Chirurgie Thoracique

Oto-Rhino-Laryngologie
Chirurgie-Cardio-Vasculaire
Anatomie

Chirurgie Thoracique
Physiologie



Novembre 1983

16. Pr. ALAOUI TAHIRI Kébir*

17. Pr. BALAFREJ Amina

18. Pr. BELLAKHDAR Fouad

19. Pr. HAJJAJ ép. HASSOUNI Najia
20. Pr. SRAIRI Jamal-Eddine

Décembre 1984

21. Pr. BOUCETTA Mohamed*

22. Pr. EL GUEDDARI Brahim El Khalil
23. Pr. MAAOUNI Abdelaziz

24. Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi

25. Pr. NAJI M’Barek *

26. Pr. SETTAF Abdellatif

Novembre et Décembre 1985
27. Pr. BENJELLOUNHalima
28. Pr. BENSAID Younes
29. Pr. EL ALAQUI Faris Moulay EI Mostafa
30. Pr. IHRAI Hssain *
31. Pr. IRAQI Ghali
Pr. KZADRI Mohamed

Janvier, Février et Décembre 1987

33. Pr. AJANA Ali

34. Pr. AMMAR Fanid

35. Pr. CHAHED OUAZZANI Houria ép. TAOBANE
36. Pr. EL FASSY FIHRI Mohamed Taoufiq
37. Pr. EL HAITEM Naima

38. Pr. EL MANSOURI Abdellah*

39. Pr. EL YAACOUBI Moradh

40. Pr. ESSAID EL FEYDI Abdellah

41. Pr. LACHKAR Hassan

42. Pr. OHAYON Victor*

43. Pr. YAHYAOUI Mohamed

Décembre 1988

44. Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib
45. Pr. DAFIRI Rachida

46. Pr. FAIK Mohamed

47. Pr. HERMAS Mohamed

48. Pr. TOLOUNE Farida*

Pneumo-phtisiologie
Pédiatrie
Neurochirurgie
Rhumatologie
Cardiologie

Neurochirurgie
Radiothérapie

Médecine Interne
Anesthésie -Réanimation
Immuno-Hématologie
Chirurgie

Cardiologie

Pathologie Chirurgicale

Neurologie

Stomatologie et Chirurgie Maxillo-Faciale
Pneumo-phtisiologie
Oto-Rhino-laryngologie

Radiologie

Pathologie Chirurgicale
Gastro-Entérologie
Pneumo-phtisiologie
Cardiologie
Chimie-Toxicologie Expertise
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Médecine Interne
Médecine Interne
Neurologie

Chirurgie Pédiatrique
Radiologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Médecine Interne



Décembre 1989 Janvier et Novembre 1990
49. Pr. ADNAOUI Mohamed

50. Pr. AOUNI Mohamed

51. Pr. BENAMEUR Mohamed*

52. Pr. BOUKILI MAKHOUKHI Abdelali
53. Pr. CHAD Bouziane

54. Pr. CHKOFF Rachid

55. Pr. KHARBACH Aicha

56. Pr. MANSOURI Fatima

57. Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda
58. Pr. SEDRATI Omar*

59. Pr. TAZI Saoud Anas

Février Avril Juillet et Décembre 1991
60. Pr. AL HAMANY Zaitounia

61. Pr. ATMANI Mohamed*

62. Pr. AZZOUZI Abderrahim

63. Pr. BAYAHIA Rabéa ép. HASSAM
64. Pr. BELKOUCHI Abdelkader

65. Pr. BENABDELLAH Chahrazad

66. Pr. BENCHEKROUN BELABBES Abdellatif

67. Pr. BENSOUDA Yahia

68. Pr. BERRAHO Amina

69. Pr. BEZZAD Rachid

70. Pr. CHABRAOUI Layachi
71. Pr. CHANA EIl Houssaine*
72. Pr. CHERRAH Yahia

73. Pr. CHOKAIRI Omar

74. Pr. FAJRI Ahmed*

75. Pr. JANATIIdrissi Mohamed*
76. Pr. KHATTAB Mohamed

77. Pr. NEJMI Maati

78. Pr. OUAALINE Mohammed*
Hygiéne

79. Pr. SOULAYMANI Rachida ép.BENCHEIKH

80. Pr. TAOUFIK Jamal

Décembre 1992

81. Pr. AHALLAT Mohamed

82. Pr. BENOUDA Amina

83. Pr. BENSOUDA Adil

84. Pr. BOUJIDA Mohamed Najib

85. Pr. CHAHED OUAZZANI Laaziza
86. Pr. CHRAIBI Chafiq

Médecine Interne
Médecine Interne
Radiologie

Cardiologie

Pathologie Chirurgicale
Urologie

Gynécologie -Obstétrique
Anatomie-Pathologique
Neurologie
Dermatologie
Anesthésie Réanimation

Anatomie-Pathologique
Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Néphrologie

Chirurgie Générale
Hématologie

Chirurgie Générale
Pharmacie galénique
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Biochimie et Chimie
Ophtalmologie
Pharmacologie
Histologie Embryologie
Psychiatrie

Chirurgie Générale
Pédiatrie
Anesthésie-Réanimation
Médecine Préventive, Santé Publique et

Pharmacologie
Chimie thérapeutique

Chirurgie Générale
Microbiologie
Anesthésie Réanimation
Radiologie
Gastro-Enterologie
Gynécologie Obstétrique



87.
88.
89.
90.
91.
92.
93.
94.
95.
96.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

DAOUDI Rajae

DEHAYNI Mohamed*

EL HADDOURY Mohamed

EL OUAHABI Abdessamad

FELLAT Rokaya

GHAFIR Driss*

JIDDANE Mohamed

OUAZZANI TAIBI Med Charaf Eddine
TAGHY Ahmed

ZOUHDI Mimoun

Mars 1994

97. Pr. AGNAOU Lahcen

98. Pr. AL BAROUDI Saad
99. Pr. BENCHERIFA Fatiha

100.
101.
102.
103.
104.
105.
106.
107.
108.
109.
110.
111.
112.
113.
114.
115.
116.
117.
118.
119.
120.
121.
122.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

BENJAAFAR Noureddine
BENJELLOUN Samir

BEN RAIS Nozha

CAOQUI Malika

CHRAIBI Abdelmjid

EL AMRANI Sabah ép. AHALLAT
EL AOUAD Rajae

EL BARDOUNI Ahmed

EL HASSANI My Rachid

EL IDRISSI LAMGHARI Abdennaceur
EL KIRAT Abdelmajid*
ERROUGANI Abdelkader
ESSAKALI Malika

ETTAYEBI Fouad

HADRI Larbi*

HASSAM Badredine

IFRINE Lahssan

JELTHI Ahmed

MAHFOUD Mustapha

MOUDENE Ahmed*

OULBACHA Said

RHRAB Brahim

SENOUCI Karima ép. BELKHADIR

123. Pr. SLAOUI Anas

Mars 1994

124. Pr. ABBAR Mohamed*
125. Pr. ABDELHAK M’barek
126. Pr. BELAIDI Halima

Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Anesthésie Réanimation
Neurochirurgie
Cardiologie

Médecine Interne
Anatomie

Gynécologie Obstétrique
Chirurgie Générale
Microbiologie

Ophtalmologie

Chirurgie Générale
Ophtalmologie

adiothérapie

Chirurgie Générale
Biophysique

Biophysique
Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Gynécologie Obstétrique
Immunologie
Traumato-Orthopédie
Radiologie

Médecine Interne

Chirurgie Cardio- Vasculaire
Chirurgie Générale
Immunologie

Chirurgie Pédiatrique
Médecine Interne
Dermatologie

Chirurgie Générale
Anatomie Pathologique
Traumatologie — Orthopédie
Traumatologie- Orthopédie
Chirurgie Générale
Gynécologie —Obstétrique
Dermatologie

Chirurgie Cardio-Vasculaire

Urologie
Chirurgie — Pediatrique
Neurologie



127.
128.
129.
130.
131.
132.
133.
134.
135.
136.
137.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

BRAHMI Rida Slimane
BENTAHILA Abdelali
BENYAHIA Mohammed Ali
BERRADA Mohamed Saleh
CHAMI llham
CHERKAOQUI Lalla Ouafae
EL ABBADI Najia
HANINE Ahmed*

JALIL Abdelouahed
LAKHDAR Amina
MOUANE Nezha

Mars 1995

138.
139.
140.
141.
142.
143.
144.
145.
146.
147.
148.
149.
150.
151.
152.
153.
154.
155.
156.
157.
158.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABOUQUAL Redouane
AMRAOUI Mohamed
BAIDADA Abdelaziz
BARGACH Samir
BEDDOUCHE Amograne*
BENAZZOUZ Mustapha
CHAARI Jilali*

DIMOU M’barek*

DRISSI KAMILI Mohammed Nordine*

EL MESNAOQOUI Abbes
ESSAKALI HOUSSYNI Leila
FERHATI Driss

HASSOUNI Fadil

HDA Abdelhamid*

IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed
IBRAHIMY Wafaa
MANSOURI Aziz
OUAZZANI CHAHDI Bahia
RZIN Abdelkader*

SEFIANI Abdelaziz
ZEGGWAGH Amine Ali

Décembre 1996

159.
160.
161.
162.
163.
164.
165.
166.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AMIL Touriya*

BELKACEM Rachid

BELMAHI Amin

BOULANOUAR Abdelkrim

EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan
EL MELLOUKI Quafae*

GAOUZI Ahmed

MAHFOUDI M’barek*

Gynecologie Obstétrique
Pédiatrie

Gynecologie — Obstétrique
Traumatologie — Orthopédie
Radiologie

Ophtalmologie
Neurochirurgie

Radiologie

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Réanimation Médicale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique
Urologie
Gastro-Entérologie
Médecine Interne
Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale
Oto-Rhino-Laryngologie
Gynécologie Obstétrique

Médecine Préventive, Santé Publique et Hygiéne

Cardiologie
Urologie
Ophtalmologie
Radiothérapie
Ophtalmologie

Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale

Génétique
Réanimation Médicale

Radiologie
Chirurgie Pédiatrie

Chirurgie réparatrice et plastique

Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Parasitologie
Pédiatrie
Radiologie



167.
168.
169.
170.
171.
172.

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. MOHAMMADINE EL Hamid
. MOHAMMADI Mohamed

. MOULINE Soumaya

. OUADGHIRI Mohamed

. OUZEDDOUN Naima

. ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997

173.
174.
175.
176.
177.
178.
179.
180.
181.
182.
183.
184.
185.
186.
187.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ALAMI Mohamed Hassan
BEN AMAR Abdesselem
BEN SLIMANE Lounis
BIROUK Nazha
BOULAICH Mohamed
CHAOUIR Souad*
DERRAZ Said

ERREIMI Naima
FELLAT Nadia
GUEDDARI Fatima Zohra
HAIMEUR Charki*
KANOUNI NAWAL
KOUTANI Abdellatif
LAHLOU Mohamed Khalid
MAHRAOUI CHAFIQ

188. Pr. NAZI M’barek*

189.
190.
191.
192.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

OUAHABI Hamid*
SAFI Lahcen*
TAOUFIQ Jallal
YOUSFI MALKI Mounia

Novembre 1998

193.
194.
195.
196.
197.
198.
199.
200.
201.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AFIFI RAJAA

AIT BENASSER MOULAY Ali*
ALOUANE Mohammed*
BENOMAR ALI
BOUGTABADbdesslam

ER RIHANI Hassan
EZZAITOUNI Fatima

KABBAJ Najat

LAZRAK Khalid ( M)

Chirurgie Générale
Médecine Interne
Pneumo-phtisiologie
Traumatologie-Orthopédie
Néphrologie

Cardiologie

Gynecologie-Obstétrique
Chirurgie Générale
Urologie

Neurologie

O.RL.

Radiologie
Neurochirurgie

Pédiatrie

Cardiologie

Radiologie

Anesthésie Réanimation
Physiologie

Urologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Cardiologie

Neurologie

Anesthésie Réanimation
Psychiatrie

Gynécologie Obstétrique

Gastro-Entérologie
Pneumo-phtisiologie
Oto-Rhino-Laryngologie
Neurologie

Chirurgie Générale
Oncologie Médicale
Néphrologie

Radiologie

Traumatologie Orthopédie



Novembre 1998

202. Pr. BENKIRANE Majid*
203. Pr. KHATOURI ALI*
204. Pr. LABRAIMI Ahmed*

Janvier 2000

205.
206.
207.
208.
209.
210.
211.
212.
213.
214.
215.
216.
217.
218.
219.
220.
221.
222.
223.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABID Ahmed*
AIT OUMAR Hassan
BENCHERIF My Zahid

BENJELLOUN DAKHAMA Badr.Sououd

BOURKADI Jamal-Eddine
CHAOQUI Zineb

CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer
ECHARRAB EI Mahjoub
EL FTOUH Mustapha

EL MOSTARCHID Brahim*
EL OTMANYAzzedine
GHANNAM Rachid
HAMMANI Lahcen
ISMAILI Mohamed Hatim
ISMAILI Hassane*

KRAMI Hayat Ennoufouss
MAHMOUDI Abdelkrim*
TACHINANTE Rajae

TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

224.
225.
226.
227.
228.
229.
230.
231.
232.
233.
234.
235.
236.
237.
238.
239.
240.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AIDI Saadia

AIT OURHROUI Mohamed
AJANA Fatima Zohra
BENAMR Said
BENCHEKROUN Nabiha
CHERTI Mohammed
ECH-CHERIF EL KETTANI Selma
EL HASSANI Amine

EL IDGHIRI Hassan

EL KHADER Khalid

EL MAGHRAOQOUI Abdellah*
GHARBI Mohamed EIl Hassan
HSSAIDA Rachid*
LACHKAR Azzouz

LAHLOU Abdou

MAFTAH Mohamed*
MAHASSINI Najat

Hématologie
Cardiologie
Anatomie Pathologique

Pneumophtisiologie
Pédiatrie
Ophtalmologie

Pédiatrie
Pneumo-phtisiologie
Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie
Neurochirurgie
Chirurgie Générale
Cardiologie

Radiologie
Anesthésie-Reéanimation
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Reéanimation
Médecine Interne

Neurologie

Dermatologie
Gastro-Entérologie
Chirurgie Générale
Ophtalmologie
Cardiologie
Anesthésie-Réanimation
Pédiatrie
Oto-Rhino-Laryngologie
Urologie

Rhumatologie
Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Anesthésie-Réanimation
Urologie

Traumatologie Orthopédie
Neurochirurgie

Anatomie Pathologique



241. Pr. MDAGHRI ALAOUI Asmae
242. Pr. NASSIH Mohamed*
243. Pr. ROUIMI Abdelhadi

Décembre 2001

244,
245.
246.
247.
248.
249.
250.
251.
252.
253.
254.
255.
256.
257.
258.
259.
260.
261.
262.
263.
264.
265.
266.
267.
268.
269.
270.
271.
272.
273.
274.
275.
276.
277.
278.
279.
280.
281.
282.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABABOU Adil

AQOUAD Aicha

BALKHI Hicham*
BELMEKKI Mohammed
BENABDELJLIL Maria
BENAMAR Loubna
BENAMOR Jouda
BENELBARHDADI Imane
BENNANI Rajae
BENOUACHANE Thami
BENYOUSSEF Khalil
BERRADA Rachid
BEZZA Ahmed*
BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
BOUHOUCH Rachida
BOUMDIN EIl Hassane*
CHAT Latifa
CHELLAOUI Mounia
DAALI Mustapha*
DRISSI Sidi Mourad*

EL HAJOUI Ghziel Samira
EL HIJRI Ahmed

EL MAAQILI Moulay Rachid
EL MADHI Tarik

EL MOUSSAIF Hamid

EL OUNANI Mohamed
EL QUESSAR Abdeljlil
ETTAIR Said

GAZZAZ Miloudi*
GOURINDA Hassan
HRORA Abdelmalek
KABBAJ Saad

KABIRI EL Hassane*
LAMRANI Moulay Omar
LEKEHAL Brahim
MAHASSIN Fattouma*
MEDARHRI Jalil
MIKDAME Mohammed*
MOHSINE Raouf

Pédiatrie

Stomatologie Et Chirurgie Maxillo-Faciale

Neurologie

Anesthésie-Réanimation
Cardiologie
Anesthésie-Réanimation
Ophtalmologie
Neurologie

Néphrologie
Pneumo-phtisiologie
Gastro-Enterologie
Cardiologie

Pédiatrie

Dermatologie
Gynécologie Obstétrique
Rhumatologie

Anatomie

Cardiologie

Radiologie

Radiologie

Radiologie

Chirurgie Générale
Radiologie

Gynécologie Obstétrique
Anesthésie-Réanimation
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique
Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Radiologie

Pédiatrie
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique
Chirurgie Générale
Anesthésie-Réanimation
Chirurgie Thoracique
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Médecine Interne
Chirurgie Générale
Hématologie Clinique
Chirurgie Générale



283.
284.
285.
286.
287.
288.
289.

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. NABIL Samira

. NOUINI Yassine

. OUALIM Zouhir*

. SABBAH Farid

. SEFIANI Yasser

. TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia
. TAZI MOUKHA Karim

Décembre 2002

290.
291.
292.
293.
294.
295.
296.
297.
298.
299.
300.
301.
302.
303.
304.
305.
306.
307.
308.
309.
310.
311.
312.
313.
314.
315.
316.
317.
318.
319.
320.
321.
322.
323.
324.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AL BOUZIDI Abderrahmane*
AMEUR Ahmed *

AMRI Rachida

AOURARH Aziz*

BAMOU Youssef *
BELMEJDOUB Ghizlene*
BENBOUAZZA Karima
BENZEKRI Laila
BENZZOUBEIR Nadia*
BERNOUSSI Zakiya
BICHRA Mohamed Zakariya
CHOHO Abdelkrim *
CHKIRATE Bouchra

EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair
EL ALJ Haj Ahmed

EL BARNOUSSI Leila

EL HAOURI Mohamed *

EL MANSARI Omar*
ES-SADEL Abdelhamid
FILALI ADIB Abdelhai
HADDOUR Leila

HAJJI Zakia

IKEN Ali

ISMAEL Farid

JAAFAR Abdeloihab*
KRIOULE Yamina
LAGHMARI Mina
MABROUK Hfid*
MOUSSAOUI RAHALI Driss*
MOUSTAGHFIR Abdelhamid*
MOUSTAINE My Rachid
NAITLHO Abdelhamid*
OUIJILAL Abdelilah

RACHID Khalid *

RAISS Mohamed

Gynecologie Obstétrique
Urologie

Néphrologie

Chirurgie Générale

Chirurgie Vasculaire Périphérique
Pédiatrie

Urologie

Anatomie Pathologique
Urologie

Cardiologie
Gastro-Enterologie
Biochimie-Chimie
Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Rhumatologie
Dermatologie
Gastro-Entérologie
Anatomie Pathologique
Psychiatrie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Chirurgie Pédiatrique
Urologie

Gynécologie Obstétrique
Dermatologie

Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie
Ophtalmologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Traumatologie Orthopédie
Pédiatrie

Ophtalmologie
Traumatologie Orthopédie
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie
Traumatologie Orthopédie
Médecine Interne
Oto-Rhino-Laryngologie
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Générale



325. Pr. RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*
326. Pr. RHOU Hakima

327. Pr. SIAH Samir *

328. Pr. THIMOU Amal

329. Pr. ZENTAR Aziz*

330. Pr. ZRARA Ibtisam*

PROFESSEURS AGREGES :

Janvier 2004

331. Pr. ABDELLAH EIl Hassan

332. Pr. AMRANI Mariam
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Liste des Abréviations

ABEG: Assez bon état général

ADP : Adénopathie

AEG : Altération de 1’état général

AJBP : Anomalie de la jonction bilio-pancreéatique

ALAT=GPT : Alanine Amino Transférase Ou Glutamate Pyruvate
Transaminase

ASAT=GOT: Aspartate Amino Transférase Ou Glutamate Oxaloacétique
Transaminase

ATCD: Antécédents

BD: Bilirubine directe

BEG: Bon état général

BI: Bilirubine indirecte

CCBP: Canal commun bilio-pancrétique

ChT: Cholesterol totale

CNC: Conjonctives normo-colorees

CPRE: Cholangiographie endoscopique rétrograde de la papille
CPRM: Cholangiopancréatographie par résonance magnétique
DCK: Dilatation kystique du cholédoque

FH: Fleche hépatique

Gly: Glycémie



HMG: Hépatomégalie

IRM: Imagerie par résonance magnétique
NFS: Numération formule sanguine
PDC: Produit de contraste

PhA: Phosphatase alcaline

PT : Proteine totaux

SA : Semaine d’aménorrhée

SE : Sphictérotomie endoscopique
SMG : Splénomégalie

TCA : Temps de céphaline activé
TDM : Tomodensitométrie

TG : Triglycérides

T-L : Termino-latéral

TP: Temps de prothrombine

VB : Vésicule biliaire

VBEH : Voies biliaire extra-hépatiques
VBIH : Voies biliaires intra-hépatiques
VBP : Voie biliaire principale

GGT : Gamma Glutamine Transférase
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INTRODUCTION

La dilatation kystique de la voie biliaire principale est une malformation
congénitale, représentée par une ectasie segmentaire d’aspect kystique et de
dimensions variables, siégeant sur le canal cholédoque. Elle est en principe
limitée a la voie biliaire principale, mais le prolongement de la dilatation sur les

canaux hépatiques, droit et gauche, peut s’observer (1).

Cette malformation est souvent associée a une anomalie de la jonction
biliopancréatique, avec présence d’un canal commun anormalement long,

favorisant le reflux du liquide pancréatique dans la voie biliaire (2).

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 (3,4,5).

Le caractéere kystique de la dilatation n’est en effet pas du tout constant, et
c’est souvent une dilatation diffuse et fusiforme de toute la voie biliaire qui

constitue la lésion.

Cette malformation est rare en Afrique, en Occident 1 cas sur 200 000
naissances avec une fréquence multipliée par 150 au japon, et représente apres

I’atrésie la malformation la plus fréquente des voies biliaire (6,7).

Cette affection rare se voit surtout chez le sujet jeune avec une nette

prédominance chez le sexe féeminin (7).
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Nous rapportons 3 cas de dilatation kystique de la voie biliaire principale
colligés a la clinique chirurgicale « C», les 2 cas operés ont eté admis
récemment (fin 2010), et la 3°™ patiente admise en 2004 a refusé I’intervention.
Le but de notre sujet réside dans 1’étude des difficultés diagnostiques et

thérapeutiques.
A la lumiere de nos observations et grace aux données de la littérature nous
nous proposons d’analyser la sémiologie clinique, d’apprécier I’intérét des

examens paracliniques et de discuter la stratégie thérapeutique.



Dilatation kystique congénitale de la voie biliaire principale chez I’adulte

Historique
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HISTORIQUE

Vater 1723 : description de la dilatation kystique congénitale de la voie
biliaire principale pour la premiere fois (8).

Douglas 1852 : description de la maladie chez le jeune (8).

Barisowe 1856 : association de la maladie kystiqgue du foie non
parasitaire et la polykystose rénale (9).

Judd et Green soulignent la rareté de la maladie en analysant une serie
de 17381 interventions sur les voies biliaires (10).

Mengebauer en 1924 souligne le diagnostic preopératoire (11).
Yotuyanagi en  1936: élabora la théorie  pathogénique
dysembryoblastique (4).

Alonso-lej et passagno en 1959: font une revue de littérature mondiale
et précisent les principaux caracteres cliniques, radiologiques et
anatomiques de cette malformation (12-13).

Todani en 1975 modifie la classification d’ Alonso-lej (14).

Derniere modification en 1991 en ajoutant le type VI pour les kystes du

canal cystique (15).
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1. RAPPEL EMBRYOLOGIQUE

L’¢ébauche hépatobiliaire apparait vers la troisiéme semaine du
développement sous forme d’un épaississement ventral de 1’endoblaste a
I’extrémité distale de D’intestin antérieur. Cette ébauche est le siége d’une

prolifération intense, et qui va se diviser en deux parties :

1-1) La partie céphalique ou la pars hépatica : volumineuse et produit des
cordons épithéliaux qui donnent naissance aux éléments glandulaires du foie. Le
mésenchyme du septum trasversum formera la capsule de Glisson et les travées

conjonctives séparant les cordons épithéliaux.

1-2) La partie caudale ou pars cystica : donne naissance a la voie biliaire
principale, sur laguelle un bourgeon latéral determine la formation de la voie

biliaire accessoire.

L’ébauche biliaire se déplace en arriere puis vers la face gauche du
duodénum au fur et a mesure que celui-ci se rabat sur la droite, puis s’abouche
sur la face latérale gauche du duodénum par un orifice commun avec le canal
excréteur du pancréas ventral. Les voies biliaires initialement pleines se
vacuolisent en commencant par le cholédoque pour former des canaux

comprenant une lumiére bordée par des cellules épithéliales.

La production de la bile apparait vers la fin de la cinquieme semaine de la

vie intra-utérine (16).
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2. RAPPEL ANATOMIQUE

Les voies biliaires constituent 1’ensemble des conduits excréteurs de la bile
élaboree et déversée dans le tube digestif. On distingue les voies biliaires intra et

extra hépatiques (17).
2.1 Les voies biliaires intrahépatiques :

Prennent leur origine dans les canaliculaires intra lobulaires qui se jettent
dans les canaux peri lobulaires. Ces canaux sont anastomoses entre eux et se
réunissent dans les espaces portes en formant des canaux plus volumineux, qui
cheminent dans les gaines de la capsule de Glisson avec un rameau artériel et
rameau portale. Ces canaux se dirigent vers le hile pour aboutir a la formation de

deux canaux hépatiques droit et gauche.
2.2 Les Voies biliaires extra-hépatiques (18):

Les deux canaux hépatiques, droit et gauche, forment la voie biliaire
principale ou hépatocholédoque. La voie biliaire accessoire, vésicule et canal
cystique, est un diverticule de la voie biliaire principale. Elles sont disposées en
trois niveaux (Figure 2). Leurs variations anatomiques sont tres fréquentes, et

sont résumeées dans la Figure 15.
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Figure 1 : vue de face montrant les trois niveaux des voies biliaires extra-hépatiques.
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a-Confluent biliaire supérieur ou convergence biliaire

Il est toujours extra-parenchymateux. La réunion des deux canaux biliaires
hépatiques droit et gauche se fait dans le hile du foie et définit la convergence

biliaire supérieure. Cette disposition habituelle se trouve dans 68 % des cas.

- Le canal hépatique gauche est constitué par la réunion des canaux
segmentaires des segments 3 et 4 au niveau du récessus de Rex, puis il regoit en
arriere le canal du segment 2. Il se dirige ensuite transversalement dans le hile,
de gauche a droite. D'abord au bord supérieur de la branche portale gauche, il
s'infléchit pour croiser son bord antérieur et s'unir au canal droit. Durant ce
trajet, il recoit un a trois canaux du segment 4 et 1, ou deux canaux du segment

1. Il estassez long: 1,5a 3,5cm

- Le canal hépatique droit est formeé par la réunion des deux canaux
principaux (droits antérieur et postérieur). Le canal droit est court et vertical: 0,5

az25cm.

Le confluent de Ces deux canaux est en regle au-dessus et en avant de la
branche droite de la veine porte, en position extra-hépatique. Cette position
explique le risque de lésion du canal gauche au cours d'une hépatectomie droite
lors de la ligature du pédicule droit. L'angle que forme la convergence est
variable, mais la branche gauche est toujours horizontale a la partie courte du
hile. La convergence est entourée par la capsule de Clisson, dont
I'épaississement au niveau du hile forme la plaque hilaire (figure 3). Cette
particularité permet I'abord plus facile (extra-hépatique) des canaux biliaires lors

des réparations biliaires.

10
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Figure 2 : Rapports anatomiques des éléments de la triade du pédicule hépatique. Le canal
biliaire est inclus dans la plaque hilaire, alors que les branches portes y sont
amarrées par un feutrage peu dense. 1. Plaque hilaire; 2. Péritoine du pédicule

hépatique; 3. Ligament rond ; 4. Artére hépatique moyenne ; 5. Tronc porte.

11
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b-La voie biliaire principale

Sous la convergence débute Le canal hépatigue commun qui descend au
bord droit du pédicule hépatique en avant de la veine porte. La bifurcation de
I'artére hépatique moyenne est située plus a gauche. Le canal hépatique recoit le
canal cystique et devient, a partir de cette réunion, le canal cholédoque. Cette
distinction est trés arbitraire, car I'abouchement du cystique a lieu a une hauteur
variable. 1l vaut mieux considérer la voie biliaire principale dans son ensemble
et la dénommer indifferemment canal hépato-cholédoque ou voie biliaire
principale. La voie biliaire principale est longue de 8 a 10 cm, son calibre est
variable de 4 a 10 mm. La voie biliaire principale descend au bord droit du
pédicule, a sa partie antérieure, en avant de la veine porte dont elle rejoint
progressivement le bord droit. L'artere hépatique est a gauche de la voie biliaire
sur le méme plan. La bifurcation en branche artérielle droite et gauche a lieu au
dessous de la convergence biliaire, a une hauteur variable, et la branche droite
croise la voie biliaire principale en passant habituellement en arriére d'elle (mais,

dans 13 % des cas, en avant).

Dans son segment rétro-pancréatique, la voie biliaire principale est en
rapport avec la face postérieure de la téte du pancréas, soit dans une gouttiére,
soit dans un véritable tunnel. Son trajet est croisé par les arcades artérielles et
veineuses pancréatiques postérieures. En arriere, par I'intermédiaire du fascia de
Treitz, dans le clivage du décollement duodénopancréatique, la voie biliaire

principale répond a la veine cave inférieure.

12
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c-Terminaison de la voie biliaire principale

Le canal hépato-cholédoque (Figure 4) traverse plus ou moins obliquement
la paroi duodénale a la partie moyenne du deuxieme duodénum. Des variations
sont possibles dans la hauteur d'abouchement qui peut se situer sur toute la
hauteur du deuxiéme duodenum : la papille se situe en position haute dans 16 %
des cas, en position moyenne dans 61 % des cas, en position basse dans 22 %
des cas. Dans son segment terminal, la voie biliaire principale est en rapport
avec le canal de Wirsung, qui lui est parallele, sous-jacent, et dans un plan

antérieur.

Les deux canaux se jettent dans le duodénum au fond de I'ampoule de
Vater, petite cavité conoide creusée dans I'épaisseur de la paroi duodénale. la
papille est entourée par une couronne de fibres musculaires lisses, distincte de
celle de la paroi duodénale, qui constitue le sphincter d'Oddi. Un peu en amont,
un autre systéeme sphinctérien entoure les canaux biliaires et pancreatiques. Il

n'est bien individualisé qu'autour du cholédoque (sphincter proprius).

13
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Figure 3 : Anatomie de I’ampoule de Vater.

1.Repli sus-caronculaire ; 8. Sphincter propre du canal de Wirsung ;

2. grande caroncule ; .
) 9. Canal de Wirsung ;
3. Muqueuse duodénale ;

) 10. Sphincter propre du cholédoque ;
4. Frein de la grande Caroncule;

o 11. Cholédoque ;
5. Orifice de I’ampoule de Vater ;

) 12. Sphincter commun;
6. Paroi de I’ampoule de Vater ;

13. Fibres musculaires longitudinales.
7. Ampoule de Vater ;

14
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d-Variations des canaux biliaires (20) :

Elles sont tres fréquentes au niveau des canaux biliaires droit et gauche
(Figure 5):

le canal droit peut étre inexistant, les deux canaux antérieur et
postérieur se jetant ensemble dans le canal gauche (18 %),

le canal droit postérieur, pour rejoindre le hile, passe normalement au
dessus et en arriere de la branche porte droite sectorielle antéerieure; il
est dit en position épiportale. Dans 7 % des cas, il passe au-dessous et
en avant de la branche porte (position hypoportale),

le canal sectoriel droit postéerieur (6 %) ou droit antérieur (8 %) rejoint
directement la convergence biliaire. Parfois, ce canal sectoriel rejoint le
canal hépatique au-dessous de la convergence qui reste en position
anatomique. On parle alors de convergence étagée,

les anomalies du canal gauche sont plus rares : il peut étre court, voire
inexistant. Le canal droit peut se jeter plus ou moins loin en amont sur
le canal gauche, la convergence est décalée vers la gauche. Les
anomalies existent également au niveau de l'abouchement du canal
cystique dans la voie biliaire, pouvant se faire plus ou moins haut sur le

canal droit.

15
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Y

0.5% 0.5% 0.5%
0.4% 0.4% 0,1%
&K 0.5% 0.3% 0,1%

Figure 4: schéma montrant les variations

des canaux hépatiques et du canal cystique
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e- Voie biliaire accessoire
Elle comprend la vesicule biliaire et le canal cystique.

e-1 la vésicule biliaire (figure 6):

La vésicule biliaire est Piriforme, longue de 8 a 10 cm, large de 3 a 4 cm,
elle se situe a la face inférieure du foie, dans la fosse cystique, entre le lobe carré
a gauche, le foie droit a droite, le sillon transverse en arriére et le bord antérieur
du foie en avant. Elle est maintenue en place par des adhérences conjonctives

qui la fixent solidement au foie.

Le fond est situe a la partie antéro-externe qui répond a l'échancrure

cystique du bord antérieur du foie.

Le corps, de forme cylindrique, diminuant progressivement de calibre
d'avant en arriére, est en rapport avec la face inférieure du foie. Le milieu de la
fossette cystique sert de repere, avec le bord gauche de la veine cave sus-
hépatique, pour déterminer I'emplacement de la scissure médiane du foie. La
face inférieure du corps de la vésicule est recouverte de péritoine et repose sur le
colon droit et le duodenum (un rapport important expliquant les fistules

cholécysticodigestives).

Le collet correspond a un entonnoir centré par le canal cystique. Il est situé
a la partie la plus profonde de la fossette cystique, la ou elle rejoint le hile du
foie. Il est ainsi en rapport étroit avec le pédicule du foie droit dont I'élément le

plus antérieur et inférieur est la branche droite de I'artere hépatique.

17
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e-2 Le canal cystique (figure 6) :

Le canal cystique, qui prolonge le collet vésiculaire, forme un angle ouvert
en arriere et décrit un trajet oblique en bas, a gauche et en arriere pour aller
rejoindre la voie biliaire principale. L'abouchement du canal cystique dans la
voie biliaire principale ou confluent biliaire inférieur, situé habituellement au
niveau du bord supérieur du premier duodénum, peut en effet avoir lieu a
n'importe quel niveau entre le hile du foie et I'ampoule de Vater. La zone
anatomique comprise entre le canal cystique a droite, la voie biliaire principale a
gauche, le foie en haut, définit le triangle de Calot. Dans l'aire de ce triangle nait
le plus souvent l'artére cystique. La longueur du canal cystique est extrémement
variable: dans 20 % des cas inférieure a 2 centimétres; dans 25 % des cas

supérieure a 5 cm. Sa mugueuse porte une valve en spirale ( valve de Heister ) .

18
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Figure 5 : montrant la vésicule biliaire et le canal cystique avec ses rapports :

1.Triangle de Calot; 5. Veine porte ;

2. Voie biliaire principale ; 6. Pars accida (grisé);

3. Pars vasculosa du petit7.Pars condensa (gris foncé);
épiploon (gris clair) ; 8. Ligament d’ Arantius.

4. Branche droite de 1’artére

19
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2.3 Vascularisation des voies biliaires extra hépatiques (19) :

La vascularisation de la voie biliaire principale provient essentiellement de
I’artére pancréaticoduodénale supérieure droite, qui nait de la gastroduodénale et
passe a la face antérieure de la voie biliaire. 1l donne a ce niveau plusieurs
artérioles qui s’anastomosent entre elles en un riche réseau épicholédocien. Les
deux artérioles principales ont un trajet paralléle, 'une a droite et I'autre a
gauche de la voie biliaire principale, ce réseau est doublé par deux autres
réseaux intramuraux: I’un dans I’épaisseur de la paroi canalaire et 1’autre sous

muqueux. La voie biliaire principale est donc richement vascularisée (figure 7).

La vésicule biliaire regoit sa vascularisation de I’artére cystique qui Se
divise au niveau du collet en deux branches: superficielle et profonde.
Nombreuse sont les variations de nombre et d’origine de 1’artére cystique ; il n’y

a pas de veine cystique.

Le retour veineux se fait par plusieurs petites veines qui pénétrent dans le

foie par le lit vésiculaire (figure 8).

20
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Figure 6: Vascularisation artérielle des voies biliaires.

Artére cystigue et ses variations principales.

1. Artere cystique « courte ».

2. Artere cystique « longue » en position précholédocienne.
3. Artére pancréatico-duodénale postéro-supérieure.

4. Artéere hépatique droite.

5. Artére hépatique propre.

6. Artére hépatique commune.

7. Artere gastro-duodénale.

21
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Figure 7 : 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 parabiliaire.

22
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2.4 Le drainage lymphatique des voies biliaires extra hépatique:

Le drainage lymphatique de la voie biliaire principale se fait
principalement dans le nceud de 1’hiatus de Winslow (figure 9) (18,19).

.

Figure 8 : Drainage lymphatique des voies biliaires.

1. Vaisseaux efférents gagnant les lymphatiques hépatiques.
2. Neeud du col de la vésicule biliaire.
3. Neeud de I'hiatus.

4. Neeuds pancréatico-duodénaux.

23
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D’autre part On doit distinguer deux réseaux lymphatiques (figure 10). Le

réseau lymphatique superficiel provenant des régions postérieure et inférieure du

foie qui se drainent vers les ganglions rétrocaves et interaortocaves. Le Réseau

lymphatique profond se draine soit vers le pédicule hépatique en suivant le

pédicule porte a I'intérieur de la capsule de Glisson. Dans le pédicule hépatique,

il existe deux chaines lymphatiques paralléles a la veine porte:

I'une, droite, est satellite de la voie biliaire, formant successivement la
chaine cystique puis la chaine cholédocienne. A partir du ganglion
cystique, elle passe par linconstant ganglion de Quénu
intercysticohépatique, puis par les ganglions rétro-duodéno-
pancréatiques supérieurs, avant de se drainer dans les ganglions
périaortiques ;

l'autre, gauche, est satellite de l'artere hépatique. Deux a trois
ganglions jalonnent son trajet latéro-artériel jusqu'aux ganglions

ceeliaques.
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B

Figure 9: EST : estomac ; D : duodénum ; VCI : veine cave inférieure ; AO : aorte ;

VP : veine porte ; AH : artére hépatique ; VB : vésicule biliaire ;12c :
ganglion cystique ; 12h :ganglion hilaire ; 12a : chaine de 1’artére hépatique
ou portocholédocienne interne ; 12b : chaine péricholédocienne ou
portocholédocienne externe ; 12p : chaine périportale ; 13 : chaine
pancréaticoduodénale postérosupérieure ; 8 : chaine hépatique commune ; 9:
chaine cceliaque; 14 : chaine mésentérique supérieure ; 16 : chaine inter-

aorticolombaire ou para-aortique.
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2.5 L’innervation des voies biliaires extra hépatiques (figure 11):

L’innervation sympathique et parasympathique de la voie biliaire
principale dépend du plexus ceeliaque et du tronc vagal antérieur. Le nerf grand
splanchnique droit et le nerf phrénique droit sont responsables de la transmission
de la sensibilité douloureuse, leurs filets nerveux ont un trajet qui accompagne
les faces antérieures et surtout postérieurs de la voie biliaire principale, ils
entourent le conduit cystique et suivent enfin les bords latéraux de la vesicule
biliaire. (19)

Figure 10: schéma anatomique de ’innervation des voies biliaires.
1. Nerfs du conduit cystique. 2. Nerf postérieur du conduit cholédoque.
3. Rameaux hépatiques (Latarjet). 4. Tronc vagal antérieur.

5. Filets sympathiques du plexus de I'artere hepatique.
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3. RAPPEL HISTOLOGIQUE : (21)

La paroi des voies biliaires extra-hépatiques comprend trois tuniques :

mugueuse, musculeuse et adventice.

La voie biliaire principale est bordée par un épithélium simple,
prismatique, formé par des cellules a noyau ovalaire possédant un pole apical
bombé et recouvert de microvillosités. Le cytoplasme est riche en vésicule de
taille variable.ces cellules sont unies les unes aux autres par des inter digitations

et par des complexes de jonction apicaux.

Le chorion est constitué de tissu conjonctif lache, fortement vascularise,
renferment quelques glandes tubuleuses ramifiées, plus nombreuses a

I’extrémité distal du canal cholédoque.

La tunique musculeuse est formée par des faisceaux longitudinaux et
obliques de cellules musculaires lisses. Au niveau de I’abouchement du canal
cholédoque cette tunique présente un renforcement circulaire constituant le
sphincter d’Oddi

Les voies biliaires extra-hépatiques sont revétues dans les parties non
adhérentes au foie par un adventice qui contient de tres nombreux vaisseaux

sanguins.
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Matériels
et Méthodes
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MOYENS ET OBSERVATIONS
Observation N° 1

Dossier N° : 241 10

Mme EL ASSRI TAMIMOUNT, agée de 22 ans sans antécédents
pathologiques notables, se présenta aux urgences, le 19/10/2010, pour des
douleurs de I’hypochondre droit qui remontaient a 2 mois auparavant en coup de
poignard a irradiation dorsale, déclenchées par le stress et I’effort, associées a un
ictere cutanéo-muqueux et des épisodes de vomissement alimentaires. Le tout
evoluant dans contexte fébrile et d’altération d’état général avec amaigrissement

important non chiffré.

A T’admission la patiente était apyrétique, de mauvais état général,
ictérique, conjonctives légerement décolorées ; poids : 47kg ; pouls : 80bat/min ;
TA : 11/6cmHg et chez qui ’examen abdominale trouvait une masse au niveau
de I’hypochondre droit fixe douloureuse a limites +/- nettes mesurant environs 6

cma8cm.

Le reste de ’examen somatique €tait sans particularités.

Le bilan biologique réalisé le 20/10/2010 :

e NFS:-GB: 7600/mm®
- PLQ: 417000/mm®
- Hb:12.1g/
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¢ lonogramme: ne montre pas de troubles éléctrolytiques :
- Laglycémie est 2 0.94 g/l
- L’uréeesta0.15 g/l
- Lacréatininémie est a 4.7 mg/I
¢ Le bilan lipidigue est normal.
e Mais on note une hypoprotidémie a 53 g/l avec hypo albuminémie a
27.769/.
¢ Le bilan hépatique est perturbé avec:
- ASAT : 46Ul/l - ALAT : 195Ul/I -PhA : 364Ul/I
- GGT : 442UI/1 -Bil T : 8mg/l -Bil D : 2mg/I
e Les marqueurs tumoraux (ACE: 1.35mg/ml, AFP: 3.82mg/l, Ag
CA19-9: 18.3 Ul/ml, AgCA125 : 11.70Ul/ml) sont normaux.
e Lacrase sanguine: - TP: 100% -TCA:35/35".

L’échographie réalisée le 30/09/2010 montrait un volumineux Kkyste

vraisemblablement pancréatique.
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Figure 11 : Echographie montrant un volumineux Kyste de la voie biliaire

principale pris pour un volumineux kyste pancréatique

(observation n°1).

TDM abdomino-pelvienne réalisée le 08/10/2010: I’aspect

scannographique est caractéristique d’un volumineux Kyste biliaire au dépend du
cholédoque de dimension : 104x73 mm associé a une dilatation modeérée des
voies biliaires intra-hépatiques, a un effet de masse sur le hile hépatique.
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XY 169.00
Im: 29+C

DFOV 38.0cn
STD+

Figure 12 : Image TDM avec contraste de la dilatation kystique
de la voie biliaire principale
(observation n° 1)

Au terme de ce bilan, le diagnostic de la dilatation kystique de la voie

biliaire principale a été retenu.

La patiente a été opérée le 02/11/2010.
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Le compte rendu opératoire :

- Sous anesthésie générale ;

- incision médiane péri et sus ombilicale élargie,

- A I’exploration : on trouve un gros kyste prenant la totalite de la voie
biliaire de 15 cm de diamétre refoulant le duodénum vers le dedans, a
la partie inférieure il est enchasse dans le pancréas, la portion
proximale de la voie biliaire est de calibre normale, la vésicule biliaire
et le canal cystique sont de taille et d’aspect normal ; pas d’ascite.

- Ce kyste est apparemment de type I selon Todani bien qu’on n’ait pas

réalisé de cholangiographie per-opératoire.

Figure 13 : Vue macroscopique montrant le volumineux kyste du cholédoque

au cours de I’exploration chez notre 1% malade.
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e Technique :

Dissection du pédicule cystique et ligature section de 1’artére cystique.
Cholécystectomie rétrograde.

Libération du sac kystique par rapport au duodénum et de la veine
porte, la dissection est laborieuse et hémorragique.

Ouverture du kyste, la partie proximale est réséquée en monobloc
avec la vésicule biliaire, la partie distale est laissée en place, on ne
trouve pas de continuité biliaire a ce niveau vers le bas. Elle est
fermée par des hémisurgyls avec vicryl 3 x 0.

Montée en trans mésocolique d’une anse grélique coupée a 40 cm de
I’angle de Treitz.

Confection d’une anastomose au pied de ’anse a 70 cm.

Confection d’une anastomose hépatico-jéjunale par des hémisurgyls
vicryl 4 x 0.

Péritonisation.

Toilette péritonéale.

Drainage par lame de Delbet en sous hépatique au contact de
I’anastomose hépatico-jéjunale.

Fermeture de la paroi plan par plan.

L’étude anatomopathologique de la piece opératoire a objectivé une

cholécystite chronique non spécifique avec chléstérolose.

Kyste cholédocien siége de remaniements inflammatoires aigus non
spécifiques.

Absence de lésion suspecte de malignite.

L’évolution post-opératoire immédiate etait favorable avec disparition des
douleurs et des vomissements.
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Observation N° 2 :

Dossier N° : 897 JO

Mme bent ahmed khadija , 4gée de 20 ans ayant comme antécédents :

e Plusieurs épisodes d’angiocholites.
e Notion de contact avec les chiens.

e Opérée en 2008 pour kyste hydatique du foie.
Et qui se présenta en consultation, le 22/04/2010, pour ictére cholestatique.

Le début de la symptomatologie remontait a 2 ans auparavant par
I’installation de douleurs de I’hypochondre droit d’intensit¢é moyenne avec
irradiation en hémi ceinture associée a un ictére cutanéo-muqueux, urines
fonceées, selles décolorées, prurit. Le tout évoluant dans contexte d’apyrexie et

de conservation de I’état général.

A T’admission la patiente était apyrétique, qui présentait des douleurs
intense de 1’hypochondre droit, associées a un ictére cutanéo-muqueux franc

avec lésions de grattage ; poids : 44kg ; TA : 11/7 cmHg ; pouls : 80bat/min.

L’examen clinique trouvait a I’inspection une cicatrice de laparotomie sous
costale droite, voussure au niveau de [I’hypochondre droit; A Ila
palpation+percussion : masse de I’hypochondre droit sensible a la palpation,

fleche hépatique : 14 cm.

Le reste de I’examen somatique était sans particularités.
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Le bilan biologique :

e NFS:-GB: 7300 éléments/mm®
Hb : 12.5 g/dl -PLQ : 225000 /mm?
e lonogramme: -Na": 136 mEq/L - K* : 4.15 mEq/I -CI :103.3mEq/I
- Uree: 1.23 g/l -Créat: 7.1 mg/l -Proteines T: 619/l
e Crase sanguine :- TP : 73% -TCA : 36/35
e Le bilan hépatique montre une cholestase biologique avec cytolyse,
associées a une hyperbilirubinémie a prédominance indirecte:

- ALAT : 85 Ul/l -PhA : 319 Ul/I

- ASAT : 151 Ul/l -Gamma GT : 186 Ul/I

- Bil T:101 mg/l -Bil I : 78 mg/l -Bil D : 23 mg/I.

L’échographie : montrait un volumineux kyste hydatique droit du foie stade

I11 avec hydrocholécyste et dilatation modérée alithiasique des voies biliaires
intra-hépatiques par compression extrinséque ou par la présence de fistule bilio

kystique.
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Figure 14 : Echographie montrant un kyste volumineux de la voie biliaire principale

(pris pour un kyste hydatique du foie stade I11) (observation n°2)

Le diagnostic pré-opératoire retenu était celui du kyste hydatique du foie

droit stade 111 récidivant.

Le compte rendu opératoire :

- Sous anesthésie générale.

- Incision sous costale droite itérative.

- A P’exploration on trouve une vésicule biliaire distendue, voie biliaire
dilatée mesurant 4 travers de doigts ; foie de taille normal, on ne
trouve pas de cavité résiduelle de kyste hydatique du foie.

- Ce kyste est apparemment de type I selon Todani bien qu’on n’ait pas

réalisé de cholangiographie per-opératoire.
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Zéme

Figure 15 : Vue macroscopique du kyste de la VBP chez notre malade

e Technique :
- Reésection d’une adénopathie du pédicule hépatique.
- Dissection de la vésicule biliaire, ouverture et aspiration de cette
derniére.
- Présence en intra-luminale de tache noirétre, bile claire.
- Dissection du pédicule cystique.
- Section ligature de I’artére cystique.
- Cholécystectomie antérograde.
- Section de la voie biliaire au dessus du canal cystique.
- Resection de la poche kystique.
- Vers le bas, la voie biliaire principale se termine en cul de sac.
- Anastomose hépatico-jéjunale sur anse en « Y ».
- Péritonisation
- Drainage sous hépatique par lame de delbet.
- Fermeture de la paroi plan par plan.
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L’examen anatomopathologique n’a pas été retrouvé.

Figure 16 : Vue macroscopique de la piéce opératoire (observation n°2)

L’évolution post opératoire immédiate était favorable avec régression de

I’ictére et de la douleur.
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Observation N°3:

Dossier N° : 1759 F4

Mme Arazi Zahra, agée de 66 ans a ét¢ admise pour le suivi de 1’évolution

de sa symptomatologie : syndrome doulourcux de 1’hypochondre droit avec

reflux gastro-oesophagien ; ayant comme antécédent :

HTA depuis sous traitement depuis 6 mois.

Ulcere gastrique traité en 1995.

Hépatite virale en 1987 (type non preécise).

Sclérodermie avec syndrome de Raynaud depuis 1990.

Allergie a la pénicilline.

Cholécystectomie en 1998.

10 grossesses, 7 parités, 7 enfants vivants.

Ménopausee depuis 1997.

Patiente a été hospitalisée a plusieurs reprises au service de

meédecine B.

Histoire de la maladie :remonte a 4 mois par la survenue d’une douleur de

I’hypochondre droit d’intensit¢ moyenne irradiant vers 1’épaule gauche

survenant aprés un repas copieux en position semi assise accompagnées de

nausées, pyrosis, régurgitations et vomissements ; par ailleurs la patiente

rapporte des épisodes de fievre non chiffrés sans autres signes associées.

Le tout évoluant dans un contexte d’altération d’état général avec

amaigrissement non chiffre.
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La patiente a été hospitalisée au service de médecine B pour hernie hiatale
diagnostiquée a la fibroscopie en 12/12/2003, avec dilatation de la voie biliaire
principale et des voies biliaires intrahépatiques diagnostiquées en échographie
transgastrique, puis la patiente a été transferée au service de chirurgie C pour
complément de bilan (laparotomie exploratrice) et une éventuelle prise en

charge thérapeutique.

A T’admission la patiente était en assez bon état général, apyrétique,
conjonctives légerement decolorées, sub-ictérique, pouls: 68 bat/min, TA:
16/10 et présentait, a 1’examen abdominal une cicatrice de laparotomie,
vergetures, pannicule adipeux, hypersensibilité¢ a la palpation de 1’hypochondre
droit avec signe de Murphy positif, fleche hépatique a 14 cm, et bruits hydro-

acrique bien percus a ’auscultation abdominale.
Le reste de I’examen somatique €tait sans particularités.

Le bilan biologique a été quasiment normal.

Une TDM réalisée le 10/03/2004 a objectivé une dilatation des voies

biliaires intra hépatiques et de la voie biliaire principale surtout son trajet

hiliaire, pédiculaire et intrahépatique, sans image d’obstacle nettement visible.
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Figure 17 : TDM montrant une dilatation des voies biliaires intra-hépatiques

(observation n°4)

Echographie transgastrique réalisee le 14/04/2004 a objectivé une dilatation

pseudokystique de la voie biliaire principale sans calcul échovisible avec

dilatation des voies biliaires intrahépatiques en amont.
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Figure 18: Echographie montrant une dilatation de la voie biliaire principale
(observation n°4)

Figure 19 : Echographie montrant une dilatation des voies biliaires intra-hépatiques
et de la voie biliaire principale
(observation n°4)

Et vue le refus de la patiente et de la famille pour le traitement chirurgical,
la patiente a été sortie sous traitement médical en ambulatoire aprés bonne
évolution.
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RESULTATS DE L’ETUDE

A la suite de notre étude rétrospective a propos de trois observations de
dilatation kystique congénitale de la voie biliaire principale prises en charge a la
clinique chirurgicale C a I’hdpital Avicenne de Rabat, on a constaté de point de
vue ¢épidémiologique que c’est une affection trés rare, avec une nette
prédominance féminine, les trois cas sont des femmes, et un 4ge moyen de 25

ans.

Cliniguement, le mode de révélation le plus fréquent a été la douleur,
associee dans deux cas sur trois a un ictére et une fievre complétant ainsi dans le
tableau d’angiocholite. La triade classique douleur, ictére, masse de

I’hypochondre droit a été trouvée seulement chez une patiente.

Biologiguement, deux malades présentaient une cholestase et une cytolyse

hépatique confirmant le tableau d’angiocholite que nos deux patientes
présentaient. Les deux premieres patientes avaient une rétention biliaire et une

souffrance hépatique minime.

De point de vue radiologique :

L’échographie abdominale, pratiquée chez nos trois patientes, n’a permis
le diagnostic de la dilatation kystique qu’une seule fois (3éme cas) puisqu’elle
était en faveur d’un kyste pancréatique chez notre 1° patiente (observation n°1)

2éme

et d’un kyste hydatique du foie droit stade III chez notre patiente

(observation n°2).
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Par ailleurs 1’échographie montrait chez notre deuxiéme patiente une
dilatation modérée des voies biliaires intra hépatiques mais sans modification du

parenchyme hépatique.

L’échographie trans-gastrique pratiquée chez notre troisiéme patiente a
objectivee une dilatation pseudokystique de la voie biliaire principale avec

dilatation des voies biliaires en amont.

La tomodensitométrie, pratiqguée chez deux patientes, objectivait un
aspect scanographique en faveur d’une dilatation de la voie biliaire principale et
des voies biliaires intra hépatiques, avec des images kystiques du cholédoque

chez deux patientes.

En confrontant les résultats de 1’échographie aux résultats de la TDM chez
les mémes patientes, on déduit que la TDM nous permet d’obtenir des résultats
bien meilleures que celles de I’échographie et une ¢tude plus précise des
différents affections des voies biliaires et permet ainsi de soulever le diagnostic
de la dilatation kystique de la voie biliaire principale associée ou non a d’autres

affections ou complications locorégionales.

Sur le plan thérapeutique :

Deux patientes ont bénéficié d’un traitement chirurgical aprés une

réanimation de courte durée. La 3°™ patiente, refusait ’intervention, est sortie

sur sa demande apres bonne amélioration sous traitement médical.
La cholangiographie  per-opératoire n’a  jamais été  réalisée
vraisemblablement a cause des difficultés techniques diies a I’importance de la

dilatation kystique.
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Le traitement chirurgicale a consisté a 2 reprises en une résection de la

poche kystique suivie d’une anastomose hépatico-jéjunale sur anse montée en
«Y ».

Les deux patientes n’ont pas présenté de morbidité post-opératoire.
On n’a pas assez de recul pour juger de I’évolution lointaine.

L’étude histologique de la piece opératoire, réalisée une seule fois

(observation n°1), n’a pas retrouve de lésions de dégénérescence.
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Discussion
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ETUDE EPIDEMIOLOGIQUE

La dilatation congénitale de la voie biliaire principale est une affection tres
rare en Afrique du nord, en Europe et aux Etats unis (22 ,23), cependant il
semble que cette malformation est plus fréguente en extréme orient, avec un
taux d’incidence plus élevé au Japon (22). Pour notre part, nous avons eu a

traiter 3 cas dont deux admis il y a quelques mois.

Cette entité a été décrite pour la premiére fois par Vater en 1973, et depuis

plus de 3000 cas ont été rapportés dans la littérature mondiale (22).

La prédominance féminine est admise, et elle a été rapportée par tous les
auteurs avec un sexe ratio de quatre femmes pour un homme, comme en

témoignent les séries Japonaises (24,25).

Une étude réalisée par Flanigan a montré que 80% des cas sont des femmes
et ce qui est egalement constaté dans notre série avec un pourcentage de 100%
de femmes (26).

La fréguence du kyste congeénitale de la voie biliaire principale est trés
variable selon les études allant de 1/13000 a 1/200 000 de naissance (27).

Cette affection atteint surtout le sujet jeune, puisque selon Mutricy elle est
diagnostiquée dans 44% des cas avant I’age de 10 ans, et certains auteurs
arrivent a 60%, mais dans 20 % des cas elle peut rester asymptomatique et de
découverte fortuite jusqu’a 1’dge adulte entre 20 et 30 ans et rarement

découverte au stade de complications (9).

Dans notre série, les 3 cas sont ages de plus de la vingtaine. Signalons que

notre service ne recrute que les adultes agés de plus de 15 ans.
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L’ETUDE ETIOPATHOGENIQUE

De nombreuses théories ont été proposées pour expliquer 1’origine de ces

malformations, les plus connues sont :
1. La théorie mécanique :( 28)

Cette théorie montrait que la dilatation kystiqgue de la voie biliaire
principale est secondaire a une sténose du bas cholédoque. Les principaux

arguments en faveur sont :

e La survenue d’une dilatation kystique au cours d’une grossesse soit par
compression utérine ou par coudure de la voie biliaire principale apres
la délivrance (descente des visceres).

e Un traumatisme abdominal est responsable d’une dilatation kystique.

e Une dilatation kystique est secondaire a une compression de la voie
biliaire principale par des adenopathies du pédicule hépatique ou par un
cedéme pancréatique.

o La dilatation kystique est secondaire a une sténose inflammatoire de la
portion intra-duodénale du cholédoque.

e Lafibrose du sphincter d’Oddi ou replie membraneux.

Mais toutes ces causes sont des facteurs déclenchant pour les défendeurs de

la théorie congénitale et c’est I’hypothése la plus fréquemment admise (29).
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2. La théorie congénitale :

Elle a été établie pour la premiere fois en 1936 par YOTSUYANAGI, et

semble étre reconnue. En sa faveur plaident plusieurs faits :

e La malformation a été retrouvée chez le feetus et le nouveau-né.

e La fréquence des cas diminue réguli¢rement a mesure que 1’age s’¢leve.

e La fréquence d’anomalies congénitales associées (cholédoque double,
vésicule double, absence de vésicule, canal hépatique accessoire...),
des malformations urinaires associées a la dilatation kystique ont méme

été rapportees, faisant evoquer un syndrome poly-malformatif.
2.1 -L’hypothése de YOTSUYANAGI (27) :

Admet pour principe un développement embryologique defectueux des
voies biliaires, elle explique a la fois la dilatation et le rétrécissement sous

jacent.

Au stade de I’embryon de 5 mm, la voie biliaire principale a I’aspect d’un
cordon plein. Au cours du développement, ce cordon cellulaire se creuse d’une
lumiere par un processus de vacuolisation. Une anomalie de vacuolisation au
cinquieme mois de la vie embryonnaire entrainerait une faiblesse pariétale
localisée et donc le caractere segmentaire de la dilatation avec perméabilisation

incompléte du bas cholédoque.

Cette hypothese explique encore le calibre anormal, ou I’obstruction ou le

disfonctionnement du cholédoque sous —jacent a la dilatation.
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Cet obstacle congénital provoque 1’augmentation de pression dans la voie
biliaire qui se dilate a ’endroit ou sa paroi est anormale. En effet, le calibre de la

portion sténotique est inversement proportionnel a la taille du kyste.
2.2- L hypothese de Babitt :1969

La plus communément admise et qui incriminait une anomalie de la

jonction biliopancréatique (30).

Cette malformation de fusion entre les canaux biliaires et pancréatiques est

caractérisée par trois critéres :

e Un canal commun long de plus de 15 mm de long ;
e Une jonction extraduodénale des deux canaux a distance des
Sphincters ;

e Et un angle de raccordement supérieur a 30° (31,32).

L’absence de sphincter propre du bas cholédoque provoque un reflux
pancréaticobiliaire chronique ce qui a incité certains auteurs a prendre en
considération le dosage de I’amylase dans la bile. Cette anomalie de la jonction
biliopancréatique est incriminée dans la formation des dilatations kystiques
congénitales des voies biliaires et dans la dégénérescence des segments biliaires
dilates et de la vésicule biliaire. Dans les séries japonaises, les maladies
kystiques de la voie biliaire principale sont associées dans la quasi-totalité des

cas a une anomalie de la jonction biliopancréatique (33).

Kimura a classifié cette anomalie en deux types (33) :
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S p;
/7 Type II

Type I - (.(.

e

Figure 20 : schéma de la Classification de Kimura de I’AJBP

2.3- L’achalasie du segment inférieur cholédocien (15):

Cette théorie se rapproche de celle expliquant la formation du mégacolon
congénital. Elle est caractérisée par I’absence ou la pauvreté des plexus nerveux

intra-pariétaux a ce niveau.

Au stade de début il y a une hypertrophie musculaire de la paroi

cholédocienne sus duodénale puis secondairement une sclérose inflammatoire.
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Par ailleurs, les plexus nerveux intra-pariétaux des voies biliaires sont
difficiles a voir méme lorsqu’elles sont saines, ce n’est que récemment que
Shimotake émet, en 1995, I’hypothese selon laquelle la distribution des cellules
ganglionnaires nerveuses peut étre utilisée comme indicateur des lésions et du
mécanisme de la dilatation kystiqgue du cholédoque, grace a la méthode

d’immuno-péroxydase avec anticorps nerveux tissulaire spécifique.

Dans la dilatation kystique, le nombre total des cellules ganglionnaires
situées dans la paroi cholédocienne est significativement abaissé, par rapport au
spécimen de contréle, sans tenir compte ni du diametre du kyste cholédocien, ni

de 1’4ge au moment de la chirurgie ni de I’évolution clinique.
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ETUDE CLINIQUE

Le tableau clinique de la maladie n’est pas spécifique, variable, et parfois
trompeux. Le volume du kyste et le degré de perméabilité de la portion sous

jacente déterminent toute la symptomatologie.
Toute fois dans le cas idéal une triade classique est notée :

o Ladouleur abdominale ;
o [ ictére ;
e Et la masse au niveau de I’hypochondre droit.

Cette triade varie entre 20% a 30% des cas, en effet

Auteurs Année Pourcentages de la triade
Tsardakas (34) 1956 63.3%
Alonso-lej (13) 1959 21%

Mutricy (35) 1968 20%

Et pour notre part, seule une patiente sur trois présentait cette triade.

Le plus souvent la symptomatologie clinique est réduite a des douleurs
abdominales dans 60% des cas, et un ictere cholestatique dans 70% des cas, ce
qui explique encore la difficulté du diagnostic. La survenue d’une angiocholite
témoigne dé¢ja d’une complication de la dilatation kystique longtemps supportée

(36), comme le cas de nos deux premieres patientes.
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1. La douleur:

Les douleurs abdominales sont présentes dans presque la totalité des cas, et

peuvent étre la manifestation d’une angiocholite ou d’une pancréatite, surtout
chez I’adulte (37).

Dans la plus grande majorité des cas, ces douleurs sont sous forme de
coliques hépatiques ou de crampes a évolution paroxystique, qui siegent au
niveau de I’hypochondre droit, plus rarement épigastrique, péri-ombilical ou
diffusent a tout I’abdomen avec irradiation en hémiceinture vers la base du
thorax et 1’épaule droite, associées parfois a des nausées et des vomissements
pouvant les soulager momentanement.

A propos de notre étude, toutes nos patientes présentaient des douleurs
abdominales sous forme de coliques hépatiques.

2-L’icteére :

I1 est présent dans plus de 70% des cas, son intérét réside dans I’orientation
vers une affection du foie ou des voies biliaires. Il est de type cholestasique ou
rétentionel avec des urines foncées et des selles décolorées, associé ou non a des
prurits (38). Son intensité variable et son caractére intermittent dépendent du

degré de 1’obstruction plus au moins importante entrainée par la rebondissance
du fond du kyste qui attire et qui coude le bas du cholédoque.

Ainsi ’intensité de cet ictére peut prendre plusieurs aspects :

e Subictére pouvant méme passé inapercu.

e Ictére d’emblée franc de type angiocholitique.

e [ctére variable en faveur d’une lithiase de la voie biliaire principale.
o |ctére progressif de type néoplasique.

Dans notre série, deux patientes présentaient un ictere, complétant le
tableau d’angiocholite qu’elles présentaient.
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3-La masse de ’hypochondre droit :

4

Figure 21 : montrant une voussure de 1’hypochondre droit chez un malade ayant

une dilatation kystique de la voie biliaire principale.

Elle est palpable, rénitente, fluctuante, habituellement indolore, et
caractérisée surtout par des variations de volume d’un examen a I’autre selon le

remplissage et la vidange du kyste (39).

Cette caracteristique de variabilité dans le temps a une grande importance
dans I’orientation clinique vers le diagnostic d’une dilatation kystique de la voie
biliaire principale (38).

Une étude réalisée par Mutricy, a propos de 37 cas, a trouvé que la masse
n’est retrouvée que dans 30% des cas entre 10 a 30 ans et dans presque 10% des
cas apres 1’age de 30 ans (38,35).

L’association de la masse a un ictere et des douleurs abdominales est tres

évocatrice du diagnostic.
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Le tableau ci-dessous montre la fréquence respective des éléments de la

triade en fonction des séries des différents auteurs,

Auteurs Douleur Ictére Masse
Shallow et coll (40) 59% 70% 77%
Alonso lej (13) 64% 73% 59%
Cornet-Subreville 1976 (41) 80% 100% 60%
Cornet-Mobiot 1980 66% 66% 100%

Dans notre étude seule une patiente présentait cette triade.

4- les autres signes cliniques : (42,43)

Ils sont non spécifiques et inconstants et peuvent accompagner ou non la
triade symptomatique, et lorsqu’ils existent, ils sont généralement en relation
avec une complication.

> Les signes généraux :
- La fievre en faveur d’une angiocholite ou une cholécystite.
- L’amaigrissement et 1’altération de 1’état général peuvent étre en
relation avec dégenérescence neoplasique de la poche kystique.
- Déshydratation.
> Les signes fonctionnels :
- Urines foncées et selles décolorées en faveur d’un ictére
cholestasique.
- -Nausée, vomissement, hématémeése, moeléna ..........
> Les signes physiques :
- I’hépatomégalie en cas de retentissement sur le foie et des voies
biliaires intra hépatiques.
- La splénomégalie associée ou non aux autres signes d’hypertension
portale.
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ETUDE PARACLINIQUE

Vue la non spécificité de la symptomatologie et 1’inconstance de la triade
symptomatique, le diagnostic de la dilatation kystique de la voie biliaire
principale reste difficile, d’ou I'intérét des explorations paracliniques dans la

prise en charge diagnostique.
A. La biologie :

Elle est ni spécifique, ni évocatrice (44), son intérét réside dans la mise en
évidence des signes de rétention biliaire, de souffrance hépatique, des signes

infectieux ou des signes d’atteinte pancréatique (45).
1. La rétention biliaire :

L’élévation modérée de la bilirubinémie, de la cholestérolémie, et des

phosphatases alcalines est en faveur d’une rétention biliaire lorsqu’elle existe.
2. La souffrance hépatique :

Peut aller de la cytolyse (élévation des transaminases) jusqu’a
I’insuffisance hépatique (hypoalbuminémie, diminution des facteurs de
coagulation avec allongement du temps de Quik, baisse du cholestérol

sanguin........ ).
3. Les signes infectieux :

La numération formule sanguine met en évidence une hyperleucocytose a
polynucléaire neutrophile en faveur d’une infection associée (cholécystite,

angiocholite.....).
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4. Les signes d’atteinte pancréatique :

C’est la pancréatite aigue, complication redoutable et grave, et qui se

manifeste par une augmentation de I’amylasémie et I’amylasurie.

Dans notre série, deux patientes ont rapporté des signes de cholestase et de
cytolyse, associés a une légéere hypoproteinémie chez notre premiére patiente,

traduisant ainsi des signes de souffrance hépatique minime.
B. L'imagerie et les explorations radiologiques :

1. Abdomen sans préparation(ASP) :

Ce n’est pas I’examen de premiere intention en cas de suspicion de

pathologie hépatobiliaire.

Le clich¢ d’ASP est le plus souvent normal (46). Cependant, il peut
montrer une opacité arrondie non calcifi¢ de 1’hypochondre droit élargissant
I’opacité hépatique (44), dont la limite supé€rieure est confondue avec I’opacité
hépatique, quand a la limite inférieure, elle est plus au moins nette. Cette masse
est souvent oblique de haut en bas, de droit a gauche, abaissant et refoulant le

plus souvent le colon transverse (47).

Ce cliché permet parfois de preéciser les contours de la tumeur qui son
émaillés de calcification a la limite de la visibilite. Ainsi il peut mettre en
¢vidence des images de calculs ou des images d’aérobilie témoignant d’une

fistule biliodigestive pathologique.
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2. Echographie abdominale :

C’est un examen essentiel, systématique et de premicre intention devant
toute douleur ou masse de 1’hypochondre droit et devant tout ictére grace a sa

facilité, son caractére non invasif, répétitif et a son faible colt (48).

Elle permet de poser le diagnostic initial de la dilatation kystique

congénitale de la voie biliaire principale.

Le kyste apparait sous forme d’une masse ovalaire, aisément dissoci¢ de la
vésicule biliaire, a limites nettes, anéchogene a renforcement postérieur et
d’allure liquidienne pouvant contenir des calculs. La mise en évidence d’une
communication entre la voie biliaire principale et ce kyste est indispensable pour
affirmer le diagnostic, mais le volume de la dilatation peut entrainer une

confusion avec la vesicule (49,50,51).

Cet examen permet ¢galement de nous renseigner sur le reste de ’arbre
biliaire et du foie, mais la visualisation des structures biliaires peut étre génee

par I’interposition de structures aériques et par 1’obésité (52).

Le diagnostic différentiel se pose en période neonatale avec une atrésie des
voies biliaires de forme kystique, et chez le grand enfant et I’adulte jeune avec
une dilatation des voies biliaires secondaire a une lithiase du bas cholédoque ou

avec les lésions kystiques de la téte du pancréas (53).

Par ailleurs, et grace au progres de 1’échographie anténatale chez le foetus
(48,54,55), la dilatation congenitale de la voie biliaire principale peut étre visible
dés la 20°™ semaine d’aménorrhées, et méme avant, vers la 12°™ semaine

d’aménorrhées.

60



Dilatation kystique congénitale de la voie biliaire principale chez I’adulte

Le diagnostic anténatal est basé sur la mise en évidence d’une masse
kystique arrondie sous-diaphragmatique, localisée dans 1’hypochondre droit,
périhilaire et proche de la veine porte. Les voies biliaires peuvent étre parfois
dilatées. La lésion kystique est immobile, pouvant augmenter de volume avec
I’évolution de la grossesse. L’anomalie doit étre différenciée des formations
kystiques d’autres organes comme le rein, le duodénum, et 1’estomac, d’ou
I’intérét du Doppler couleur qui est utile pour la démonstration du rapport intime

du kyste avec la veine porte et ’arbre hépatique.

L’échographie post-natale est indispensable pour confirmer le diagnostic en

fournissant des informations sur la taille, la forme et la localisation du kyste.

Figure 22 : Echographie obstrétricale & 23 semaines d'aménorrhée.
Masse anéchogéne de 17 X 18 mm en avant du rein droit sans

aucune connexion avec l'estomac.
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Figure 23 : Echographie post-natale confirmant le diagnostic

Actuellement 1’association de 1’échographie a la tomodensitométrie et a la
cholangio-IRM permet de confirmer le diagnostic et de mieux connaitre cette
pathologie biliaire.

3. La tomodensitométrie abdominale (TDM):

La réalisation de I’examen TDM selon la technique standard est peu
informative pour I’exploration des voies biliaires et surtout pour la voie biliaire
principale. Dans le cas de la dilatation kystique congénitale de la voie biliaire

principale, elle apparait sous forme d’une tumeur liquidienne, arrondie, bien

limitée, étendue entre la confluence portale et le duodénum (56).

Cet examen permet également de mettre en évidence la présence éventuelle

de lithiases, et informe sur I’état des voies biliaires intra-hépatiques(52).
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Le cholangioscanner spiralé est une technique spécifique pour la
visualisation des voies biliaires par 1’injection du produit de contraste intra
veineux d’excrétion biliaire (I’acide iodoxamique ou la biliscopine) avec
reconstruction coronal sagittale ou tridimentionnelle, et permet d’effectuer une
cholédocoscopie virtuelle pour une meilleure étude et visualisation de
I’anomalie, et une meilleure détection de petits calculs biliaires en absence d’une
obstruction ou de visualiser I’anatomie des voies biliaires et ses variantes avant
une intervention chirurgical. Il s’agit d’une technique sophistiquée et longue et
reste confidentielle (52, 57).

En outre, elle intervient dans le diagnostic différentiel avec la maladie de
Caroli, la maladie polykystique du foie, les kystes du pancréas, les duplications
du duodénum, les kystes du rein et les anévrismes de 1’artere hépatique ou le

diagnostic peut étre étayé par le Doppler couleur (52).

Il peut ainsi fournir des informations tres utiles en cas de doute de
malignité.

Par ailleurs, I’indication du cholangio-scanner connait ses limites a cause
de la fréquence élevee des effets secondaires des produits de contraste biliaire

intraveineux, a ’opposé de ceux des produits de contraste dont I’excrétion est

rénale.
4. La cholangio-IRM :

C’est une technique d’imagerie, récente, non invasive, et directe, des voies
biliaires intra et extra hépatiques, mais également pancréatique d’ou sa
nomination la cholangio-pancréatographie-IRM. Cette technique ne nécessite ni
anesthésie, ni injection du produit de contraste, et son codt unitaire est

¢quivalent a celui des techniques d’opacification (58-59).
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Plusieurs études récentes ont montré des performances équivalentes a la
cholangio-pancréatographie rétrograde endoscopique pour préciser les caracteres

anatomiques de la dilatation congénitale de la voie biliaire principale (60).

Elle permet d’une part, de confirmer le diagnostic, et d’autre part d’avoir
une cartographie de 1’ensemble des voies biliaires qui pourront €tre analysées
dans plusieurs plans, supplantant ainsi les différents moyens diagnostiques déja
Cités.

» Technique :

Le principe de la cholangio-IRM est la réalisation de sequences tres
fortement pondérées en T2, qui «effacent» le signal des structures non
liquidiennes et celui des liquides en mouvement, pour ne conserver gque celui des
liquides stagnants. Elles conferent un hypersignal aux tissus a long T2 comme la

bile et un hyposignal aux tissus a T2 plus court comme le foie et le pancreéas.
Les vaisseaux sont en hyposignal par dephasage.
La séquence HASTE est la séquence utilisée en routine :

o Elle nécessite un appareil a haut champ.
e Le TE est de 87 ms confere une pondeération T2 avec un bon contraste

bile/vaisseaux et avec une échelle de gris plus large (61, 62).

Ces sequences permettent de visualiser dans d’excellentes conditions
I’anatomie des voies biliaires mais elles ne permettent pas une analyse de la

sécrétion et de 1’excrétion biliaire.
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L’apparition de nouvelles séquences notamment de la « séquence Single
Shoft Fast Spin Echo » permet d’obtenir des coupes épaisses de 20 a 40 mm qui

réalisent de véritables cholangiogrammes dans n’importe quel plan de 1’espace

(63).

La bili-IRM est réalisée en bidimensionnel multiplans (axial, coronal et
oblique) associées ou non a une reconstruction tridimensionnelle. Ces coupes

sont obtenues en 900 millisecondes et peuvent étre réalisées sans aucune apnée.

Avec cette technique la voie biliaire principale, les deux canaux hépatiques
droit et gauche, la voie biliaire accessoire le canal cystique, la vésicule biliaire et
le canal de Wirsung sont habituellement visibles chez plus de 90% de

volontaires sains.

Par contre les voies biliaires intra hépatiques ne sont visibles que si elles
sont dilatées(64).
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Figure 24: Cholangio-IRM montrant une masse kystique semblant communiquer avec le

cholédoqgue entrainant une dilatation des voies biliaires intra et extra-hépatiques.
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Figure 25 : Coupe axiale IRM pondérée T2 montrant une dilatation du canal cystique (double
fleche noire) sans dilatation de la vésicule biliaire (téte de fleche) associée a une importante

dilatation fusiforme de la voie biliaire principale (fleche noire épaisse).

Dans notre série, tous nos patientes ont bénéficié d’une échographie

abdominale, et deux patientes ont bénéficié d’une TDM.
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C. Endoscopie et opacifications directes des voies biliaires :

1. Echo-endoscopie :
L’échoendoscopie est une technique combinant I’endoscopie et I’imagerie.

L’avantage de cette technique c’est qu’elle permet d’étudier les voies
biliaires et de s’affranchir les interpositions graisseuses et gazeuses qui
empéchent souvent la bonne visualisation des structures biliaires lors de

I’échographie traditionnelle (52).

Figure 26 : Echoendoscopie montrant les calculs qui empéchent I’analyse satisfaisante

de la dilatation kystique de I’ampoule biliopancréatique.
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2. L’opacification directe des voies biliaires : (46)

> Préopératoire :

Seule I’opacification des voies biliaires permet de poser le diagnostic
préopératoire de I’affection. Elle n’est possible qu’en absence d’ictere ou

d’insuffisance hépatique.

a-Cholécystographie orale : (38)

La cholécystographie orale permet d'opacifier la vésicule et d'évaluer la
fonction vésiculaire. L'agent opacifiant est absorbé par voie digestive, eliminé
par la bile, puis concentré dans la vésicule biliaire. L'appreciation de la vidange
se fait apres absorption d'aliments cholagogues (oeufs, chocolat et huile). Elle
n’a montré que dans de trés rare cas I’anomalie biliaire. La vésicule n’est pas

toujours opacifiée.

Les seules contre-indications de I'examen sont I'insuffisance hépatique et
I'insuffisance rénale séveres. Des précautions doivent étre prises en cas de
sensibilisation aux produits iodés, et d'hyperuricémie. Lorsque la vésicule n'est
pas opacifiée, il faut savoir reconnaitre les causes digestives ou hépatiques avant
d'attribuer cet échec a une anomalie vesiculaire (cholécystite, exclusion
vésiculaire par une lithiase enclavée dans le cystique). Un défaut d'absorption
et/ou d'élimination hépatique du produit de contraste peut en effet s'observer en
cas de transit intestinal trop rapide, de diarrhée ou de cholestase. L'examen n'a

pas d'intérét en cas d'ictere clinique ou de bilirubinémie supérieure a 35 uMole/I.

Elle n’est plus réalisée actuellement depuis 1’avénement d’autres examens

plus spécifiques et sophistiqués.
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b- Cholangiographie intraveineuse : (56)

C’est un moyen radiologique qui permet un diagnostic préopératoire précis,
son emploie est cependant conditionné par I’absence d’ictére et par un
fonctionnement hépatique satisfaisant, condition rarement présente chez les

malades ayant une dilatation kystique de la voie biliaire principale (65).

Il s’agit d’une technique historique, aujourd’hui délaissée. Elle permet
I’opacification de la voie biliaire principale par injection intraveineuse d’un
produit iodé. Peut affirmer le diagnostic, préciser la topographie exacte de la

maladie ainsi que son type macroscopique.

Le diagnostique s’appuie sur la découverte d’une opacité arrondie ou
fusiforme de faible tonalite, située dans la région sous hépatique, elle est plus

médiane et plus postérieure que celle de la vésicule.

Cependant la vésicule peut ne pas s’opacifier, ce qui rend la distinction

difficile et donne lieu a confusion.
Le cholédoque d’aval est exceptionnellement mis en €vidence.

Par ailleurs, des phenomeénes d'hépatotoxicité, de néphrotoxicite (surtout au
cours de certaines hémopathies), et des accidents de type anaphylactoide avec
collapsus hypotensif et bronchospasme ont été rapportés avec une mortalité

globale évaluée a 1/5000 et un accident sérieux sur 300 examens.
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c- Cholangiographie transhépatigue percutanée :

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

permet ’opacification des dilatations kystiques dans la majorité des cas.

La ponction est habituellement pratiguée dans les voies biliaires
intrahépatiques a 1’aiguille fine par voie latérale droite intercostale selon la
technique d’OKUDA et qui peut étre guidée par échographie (66), mais dans la
dilatation kystique de la voie biliaire principale, les voies biliaires
intrahépatiques ne sont pas dilatées donc difficilement cathétérisables ce qui

rend cet examen peut rentable.

L’instauration d’une antibiothérapie parentérale est nécessaire pour éviter

le risque infectieux.

d- la cholangiographie rétrograde endoscopiqgue apres cathétérisme de

la papille :

Cette technique d’opacification directe des voies biliaires est devenue
I’examen de référence pour le diagnostic des affections biliopancréatiques

depuis sa mise au point en 1970 au japan.

Elle est pratiquée sous couverture antibiotique :

Les précisions obtenues sont capitales :

L’anatomie précise de la malformation (type, taille, calibre)

Les voies biliaires supra-kystiques et intrahépatiques

La voie biliaire accessoire
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e Le cholédoque sous kystique et ses rapport avec 1’abouchement du

Wirsung (67).

Dans la plupart des cas, il y a opacification des dilatations kystiques des
voies biliaires en dehors d’une sténose complete du bas cholédoque, mais elle

nécessite un personnel entrainé car elle est de maniement difficile.

Cependant, un certain nombre de complications ont été observées, la plus
fréquente est la pancréatite aigue avec une incidence de 0,7 a 7,4%, car cette
technique nécessite 1’injection de grosse quantit¢ du produit de contraste.

L’angiocholite peut étre prévenue par une désinfection soigneuse du matériel.

Toutefois, 1l est plus logique d’exécuter cette méthode en préopératoire

immediat(52).
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Figure 27 : CPRE montrant I’empierrement cholédocien associé a un large cholédochocéle.

De nombreux calculs sont mis en évidence dans la voie biliaire principale.
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> Per-opératoire :

<> La cholangiographie peropératoire :

Elle reste un examen d’importance capitale dans la chirurgie hépatobiliaire

puisqu’elle confirme ou infirme le diagnostic et guide le geste thérapeutique.Sa

sensibilité varie de 92% a 96% et sa spécificité est 100%.

Elle peut se faire soit :

Par ponction directe du kyste : par I’intermédiaire de la vésicule
biliaire (ponction ou sonde de cholécystostomie)

Par canulation.

Ses renseignements sont précieux, elle permet de préciser :

Siege Le, le volume, le type, la morphologie de la dilatation kystique
congénitale.

L’existence d’une lithiase intra-kystique.

La distance séparant la dilatation de la bifurcation des canaux
hépatiques droit et gauche.

L’existence de malformations associées.

L’état du carrefour bilio-pancréatique.

L’état de I’arbre biliaire sous-jacent et surtout des voies biliaires
intra-hépatiques.

L’identification des plaies biliaires (52).

Une principale et unique complication a été décrite : c’est le choc a I’iode,

en effet les doses du produit de contraste utilisé sont tres importantes en raison

de la dilution qui se produit dans la poche kystique (68).
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Figure 28 : Cholangiographie peropératoire

montrant le cholédoque dilaté siége d’un empierrement
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> Post-opératoire :

La cholangiographie postopératoire, lorsqu’elle est possible, est plus
instructive car I’cedéme a régressé, la compression du cholédoque par le kyste a

¢été levée et permet d’opacifier le cholédoque (38).

Figure 29 : Cholangiographie par le drain transcystique 4 semaines aprés la CPRE

et la sphinctérotomie montrant une voie biliaire fine sans image de calcul résiduel.
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D. La scintigraphie des voies biliaires :

Proposée par des auteurs japonais.

C’est une méthode non invasive. L’utilisation des techniques isotopiques

est possible méme en présence d’icteére surtout chez 1’enfant (69).

La scintigraphie hépatobiliaire (70-71) permet une étude fonctionnelle de
I’excrétion et de la sécrétion biliaire. Elle a une haute sensibilit¢é dans la
détection des fuites biliaires : 87% a 100%, mais cette technique a une faible
résolution spatiale qui empéche de visualiser 1’étiologie en ces d’obstruction car
clle ne permet pas I’analyse des structures extra-biliaires. Les défauts de
remplissage et de certaines sténoses ne sont pas objectives, et lorsque ces
derniéres sont partielles, le diagnostic n’est posé que dans 50% des cas. De plus
la scintigraphie peut également générer des faux positifs : notamment pour des
patients non a jeun ou porteurs d’une insuffisance hépatocellulaire sévere ou

d’une hyperbilirubinimie.
Elle peut étre réalisée selon deux techniques qui sont :
» Rose Bengale marquée a [’iode 131

Cet examen permet de révéler une rétention prolongée et un lent drainage a
partir du systéeme des voies biliaires. La poche radioactive est identifiée au-dela

de la 24°™ heure.

Il permet €galement d’étudier I’anatomie de 1’arbre biliaire et ses anomalies
et de dépister les troubles fonctionnels, en évaluant le délai du passage du

produit isotopique.
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» Technétium 99 HIDA :

Les voies biliaires intrapancréatiques sont visualisées dilatées au cours des

30 premiéres minutes avec persistance radioactive au-dela de la 5°™ heure (72).

C’est un bon moyen de contrdler les anastomoses bilio-digestives et de

différencier la dilatation sans stase et I’obstruction.
E. Autres examens paracliniques :

» L’urographie intra-veineuse :

Recherche essentiellement et en premiere intention une malformation
rénale associée, dans le cadre d’un syndrome polymalfomatif appuyant ainsi la

théorie embryologique.

Elle permet €galement d’éliminer une tumeur rénale en cas de masse
palpable, donnant un contact lombaire. Actuellement, il s’agit le plus souvent

d’un examen d’accompagnement qui vérifie I’intégrité des voies urinaires.
> Le transit oesogastro-duodénal :

Il notera des signes indirects pouvant orienter vers la région bilio-

pancréatique a savoir :

- Une déviation de I’estomac vers la gauche si la dilatation est
volumineuse.

- Un abaissement et refoulement du cadre duodénal en avant et vers la
gauche.

- Parfois un élargissement du cadre duodénal posant le diagnostic

différentiel avec une tumeur de la téte du pancreas.
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Figure 30 :Transit oeso-gastro-duodenal montrant 1’anastomose duodénoduodénale

perméable avec un aspect de compression extrinséque parle kyste.

> Le lavement baryté :

Il peut montrer :

- Un abaissement de I’angle colique droit qui est parfois refoulé vers la
gauche.

- Un abaissement du colon transverse.

» La splénoportographie :

Surtout en cas d’hypertension portale, elle peut montrer des images de

refoulement vasculaire (déplacement du tronc porte en haut et a gauche).
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» La ponction biopsie du foie :

Renseigne sur I’état de la glande hépatique, indiquée surtout en cas de
suspicion de cirrhose biliaire qui semble représenter 1’élément essentiel du

pronostic au moment de 1’intervention.

Dans notre série d’étude, Le diagnostic de la dilatation kystique de la voie
biliaire principale était basé, chez les trois patientes, sur 1’échographie

abdominale, complétée chez deux de ces patientes d’une TDM.

Seule la deuxieme patiente, chez qui le diagnostic a été posé en

peropératoire Apres une laparotomie exploratrice.
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ETUDE ANATOMOPATHOLIGIQUE
A. Classifications anatomiques :

La dilatation kystique de la voie biliaire principale est la variété la plus
fréquente des dilatations kystiques des voies biliaires extra-hépatiques.

Plusieurs classifications ont été proposées, la plus connue est celle
d’Alonso-Lej en 1959, revisée en 1973 par Klotz, Saito en 1974, Flanigan en
1975, et enfin par Todani en 1979 qui a ajouté le type V (c’est la classification la
plus utilisée actuellement) et qui a été actualisée pour la derniére fois en 1992
par Komi.

1. La classification d’Alonso-Lej :

Elargie par Longmire et Hadad, et modifiée par Todani. Elle intéresse tout
I’arbre biliaire : (9- 12-13)

» Type |: dilatation kystiqgue du cholédoque, comporte trois formes
anatomiques :

e la: Distension sphérique ou ovalaire de la voie biliaire principale et
du canal hépatigue commun, partant tout prés des la jonction des
canaux hépatiques droit et gauche, et s’étendant en bas jusqu’a la téte
du pancréas.

e |b: Dilatation localisée a un segment du canal cholédoque.

e |c : Dilatation fusiforme ou cylindrique diffuse a tout le cholédoque.

> Type Il : Diverticule du cholédoque : se présente comme une cavité
sacciforme s’implantant latéralement sur la voie biliaire principale et
reliée par un pédicule court et étroit & un canal cholédoque de calibre
normal ou légerement dilaté. C’est la variété la plus rare des dilatations

des voies biliaires.
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» Type Il : Le cholédococele congenital : C’est une une dilatation
ampullaire intramural intéressant la partie intra duodénale du

cholédogue et pouvant simuler un polype duodénal.

Il s’agit d’une Iésion rare et plus encore chez I’enfant, de taille variable et

n’excédant pas 1 a 2 cm de diametre.

Environ 130 cas ont été rapportés dans la littérature, dont 80% chez
I’adulte.

» Type IV : Association avec une maladie de Caroli : cette association
appuie ’hypothése de maladie extasiant pouvant atteindre n’importe
quel étage du systéme biliaire.

» Type V : c’est le cadre de la maladie décrite par Caroli avec dilatation
multifocale des voies biliaires intra-hépatiques de caractere diffus ou au
contraire segmentaire, ou il n’y a pas d’obstacle sous-jacent ou de

facteur connu a I’origine de ces dilatations.
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Typé v Type V

Figure 31: schéma de la classification de la dilatation kystique
de la voie biliaire principale selon Alonso lej.
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2. La classification de Todani : (14)

Elle comprend cing types principaux incluant les voies biliaires aussi bien

extra qu’intra hépatiques :

>

Y

Type | : dilatation kystique de la voie biliaire principale, ¢’est la forme
la plus fréquente (80%), elle comporte trois sous types :

la : sacculaire ou kystique

Ib : segmentaire

Ic : cylindrique ou fusiforme.

Type Il : diverticule de la voie biliaire principale (10%) :

Ila : diverticule du canal hépatique ou de la convergence.

I1b : diverticule du pédicule sus pancréatique.

Ilc : diverticule du cholédoque intra pancréatique.

Type 111 : cholédochocele (4%)

Type IV : dilatations kystiques multiples 11% :

IVa : dilatations fusiformes des voies biliaires intra et extra hépatigues.
IVb: dilatations kystiques multiples des voies biliaires extra
hépatiques.

Type V (1%) : dilatation kystique unique ou multiple des voies biliaires
intra hépatiques ou maladie de Carolie.

La dilatation du canal cystique n’apparait pas dans cette classification. Une
revue de la littérature ne retrouve que trois cas de dilatation kystique du canal
cystique isolée et deux cas de dilatation kystique du canal cystique associée a
une dilatation de la voie biliaire principale. Pour cette raison, on a donné a la
dilatation kystique du canal cystique isolée la dénomination de type VI dans la
classification de Todani (15-40). L’association d’une dilatation kystique du

canal cystique et d’une dilatation kystique de la voie biliaire principale est
exceptionnelle (73-74-75).
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v

; E Type V

Figure 32: montrant la classification de Todani (2).

Type 1 (80 %) : Dilatation kystique de la voie biliaire principale.
Type 11 (10 %) : Diverticule supraduodénal du cholédoque.
Type Il (4 %) : Cholédococéle.

Type IV (11 %).

a : dilatation des voies biliaires intra- et extrahépatique.

b : dilatation plurisegmentaire de la voie biliaire principale.

Type V (<1 %) : Dilatation isolée des voies biliaires intrahépatiques.
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Figure 33 : Cholangio-IRM montrant une dilatation kystique type | selon Todani associée a

une anomalie de la jonction biliopancréatique type | selon Kimura.

Figure 34 : Echographie et doppler énergie apres jeline prolonge. Formation kystique

multiloculaire extravésiculaire raccordée au canal cystique.

86



Dilatation kystique congénitale de la voie biliaire principale chez I’adulte

2007
132037,

Figure 35: Cholangiographie par résonance magnétique en coupes coronales epaisses
pondérées T2 TE long : Formation liquidienne périvésiculaire semblant se raccorder

au cholédoque. Kyste biliaire hépatique gauche
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3. La classification de Todani modifiée : (74) (figure.36)
Elle distingue deux types de dilatation :
- Extra-hépatiques : type I,11,111
- Intra et extra-hépatiques: type IV.
Le type | est subdivisé en 4 types :
la : dilatation sacciforme.
Ib : dilatation segmentaire.
Ic : dilatation fusiforme.
Id : dilatation extra-hépatique multiple (association d’une dilatation
fusiforme et d’un cholédococele).
Le type Il : diverticule du cholédoque.
Le type Il : cholédococeéle.
Le type IV : comprend 3 sous groupes :
IVa : dilatation sacciforme intra-hépatique et extra-hépatique.
IVb : est une dilatation segmentaire intra-hépatique et extra-hépatique.

IVc : dilatation fusiforme extra-hépatique et intra-hépatique.
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Il (2 patients) IVa cystic (8 patients) Vb segmental (9 patants) Ve fusiform (6 patients)

Figure 36 : schéma de la classification de Todani modifiée
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4. La classification de Komi : (76)
Cette classification prend en considération I’anomalie de la jonction bilio-
pancréatique qui a un intérét aussi bien thérapeutique que pronostigue.
Elle comprend trois types principaux :
> Type | : c’est un canal biliaire étroit qui recoit le canal pancréatique
selon un angle droit. Ce type se divise en deux sous types la,lb, en fonction de la
présence ou non de la dilatation kystique du canal biliaire commun :
la : anomalie de la jonction bilio-pancréatique sans dilatation de la voie
biliaire principale.
Ib : anomalie de la jonction bilio-pancréatique avec dilatation de la voie
biliaire principale.
> Type Il : le canal pancreatique et le canal biliaire se raccordent selon
un angle aigue. On note deux sous types,
Ila : anomalie de la jonction bilio-pancréatique sans dilatation kystique
de la voie biliaire principale.
I1b : anomalie de la jonction bilio-pancréatique sans dilatation de la voie
biliaire principale.
> Type Il : ’anomalie de la jonction bilio-pancréatique est associee a la
présence d’un canal pancréatique accessoire, reli€é ou non aux canaux biliaire et

pancréatiques.
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Type llI

Figure 37: schéma anatomique de la classification de Komi
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B. Etude anatomopathologique :

1. Etude macroscopique :

> Le volume de la dilatation :

Certains auteurs ont pris en considération le diamétre vertical et transversal,
d’autres la quantité du liquide contenue, mais le plus souvent elle est comparée

au volume d’une orange.

Le plus petit cas rapporté dans la littérature mesure 2.5 cm de large sur 3
cm de long, le plus volumineux revient & Red et Rubd et contenait huit litres de
bile (38).

Figure 38: vue macroscopique au cours d’une laparotomie exploratrice

montrant un volumineux kyste de la VBP
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> La paroi de la dilatation :

Son aspect est variable, il est tantot pale et sillonné d’un réseau vasculaire

plus ou moins dense, tant6t bleuté et Iégérement vascularise.

Cette variation est en rapport avec le calibre de la paroi de la dilatation qui
est habituellement épais et pouvant atteindre 1cm, parfois la paroi est trés mince

d’ou le risque de rupture au cours de I’intervention (38).

En intra luminal, la muqueuse peut totalement disparaitre, ou subsister sous

forme d’ilots a peine reconnaissable a la microscopie optique.

> Le contenu de la dilatation :

Fait habituellement de bile, dont la teinte et la consistance sont variables.

Cette bile peut étre soit aseptique, soit le plus souvent infectée, et ceci
dépend du degré d’obstruction du cholédoque inférieur (46). La lithiase intra-

kystique est rare.
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Figure 39 : Vue macroscopique per-opératoire de la dilatation kystique

apres aspiration de son contenue.

2. L’étude histopathologique : (77)

Sur le plan histopathologique, les lésions macroscopiques réalisent une
ectasie de la voie biliaire principale, le plus souvent étendue sur la partie

pédiculaire.

Cependant la dilatation peut descendre jusqu’au carrefour bilio-

pancréatique ou remonter sur les voies biliaires intra-hépatiques.
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Les différentes coupes qui peuvent étre réalisées sur la piece de résection
qui comporte en général la quasi-totalité de la voie biliaire, y compris la
vésicule, montrent que la paroi kystique est scléreuse, tapissée d’un épithélium
de type biliaire pavimenteux quasiment détruit, réduit a quelques plages de
cellules aplaties ou cubique, inflammatoire, ulcérée, et couvert d’un enduit

fibrinoleucocytaire, reposant sur une condensation conjonctive basale.

Le reste de la paroi peut étre le siége de Iésions d’allure inflammatoire et

toujours hypervasculaire.

Cette notion pourrait avoir théoriquement une portée pratique, dans la
mesure ou la tranche de section de la voie biliaire destinée a étre anastomosee a
I’anse en Y et qui pourrait étre amenée a se rétracter secondairement avec le

risque d’une sténose anastomotique.

Les remaniements inflammatoires chroniques, avec le reflux pancréatique

et la surinfection augmentent la possibilité de dégénérescence néoplasique (78).
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EVOLUTION ET COMPLICATIONS
A.L’évolution :

L’évolution spontanée de la dilatation Kystique de la voie biliaire principale
est variable, elle se caractérise par des manifestations intermittentes

entrecoupees par de longues périodes de rémissions spontanées.

Le tableau reste longtemps mono ou bi-symptomatiques dans la forme
classique, et parfois méme asymptomatique et ne se déclare que par des

complications.

Cependant cette évolution est 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 (79).

B. Complications :

1. Les complications infectieuses :

Elles sont favorisées par la stase de la bile qui est souvent infectée par des

germes Gram négatif. On peut citer :

a. L’infection du contenu du kyste :

Se traduit par une fievre modérée, récidivante, tant que le kyste n’est pas

opéreé (56).

Cependant le retentissement de cette infection sur 1’état général du malade
n’est pas trés important et les troubles qu’elle entraine sont relativement

minimes (80).
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b. L angiocholite : (36-81)

Elle est favorisée par I’infection du kyste. Elle se manifeste par la triade

symptomatique (douleur, ictere, fievre) qui s’installe en 1 a 3 jours :

D’abord, I’apparition d’une douleur au niveau de I’hypochondre droit ou de
I’épigastre, intense, évoluant par crise, irradiant vers I’omoplate et 1’épaule
droite, bloquant 1’inspiration profonde et associée le plus souvent a des nausées

et vomissements ;

Puis apparait une fievre importante a 39°C accompagnée souvent de

frissons ;

Enfin, le lendemain un ictere cutanéo-muqueux s’installe avec coloration
jaune de la peau et des conjonctives, urines foncées, et selles décolorées qui

deviennent mastic.

Durant cette période la douleur persiste, ainsi que la fievre associée a une

altération de 1’état général. Parfois, I’un de des signes de la triade peut manquer.

C’est une urgence médico-chirurgicale redoutable qui peut entrainer le
déceés ou se compliquer d’abceés hépatique ou une thrombophlébite voir une

septicémie.

Le traitement médical peut juguler les acces mais la récidive, favorisée par

la stase, est inévitable en I’absence d’intervention.
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c. La cholécystite aigue : (82)

C’est une complication rare que 1’on ne rencontre que chez ’adulte.

Elle peut étre lithiasique ou alithiasique, et peut compliquer la dilatation
kystique des voies biliaires comme elle peut étre révélatrice d’ou I’intérét de

faire toujours une cholangiographie preopératoire.

d. La pancréatite aigue : (83)

Cette complication peut étre infectieuse comme elle peut étre mécanique.

Elle peut révéler la malformation ou apparaitre au cours de I’évolution.

L’¢étiopathogénie de 1’association dilatation kystique de la voie biliaire
principale et pancréatite aigue a été expliquée pour la premiere fois par Opie en
1901, ainsi le reflux de la bile dans le canal pancréatique est a I’origine de
I’activation intra-pancréatique des endopéptidases pancréatiques initiant une

pancréatite aigue.

e. L’abces du foie : est rare. (82)

2. Les complications mécaniques :
a. La lithiase intra-kystique : (81,82)

La stase biliaire favorise la constitution de concrétions qui aggravent
I’obstruction. Ces concrétions peuvent aussi se développer dans la partie
résiduelle intra-pancréatique, si 1’on a di laisser un « fond de coquetier » lors de

I’exérese du kyste.
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Avec ou sans anomalie de la jonction bilio-pancréatique, la dilatation
kystique de la voie biliaire principale se complique dans 34,1% de lithiase intra
kystique. Elle semble plus constante dans le cholédococele que dans les autres

types, le plus souvent associée a une lithiase vésiculaire.

b. La compression des organes de voisinage :

Le kyste du cholédoque, en rapport avec son volume, refoule les organes
de voisinage et peut entrainer des conséquences plus ou moins graves. Elle peut
intéresser le duodénum, le colon, D'uretére du rein droit avec Iégere
hydronéphrose, la veine porte avec hypertension portale...

c. La rupture du kyste :

Elle est rare, et peut €tre soit spontanée favorisée par I’augmentation
brutale de la pression intraluminale, 1’infection et la nécrose pariétale, ou poste
traumatique. La fréquence des perforations spontanées varie entre 1,8 % et 7%
(84,85). Néanmoins la littérature indique qu’elles se rencontrent principalement

chez les enfants de moins de 4 ans.

Elles sont a différencier de la perforation idiopathique des voies biliaires

extra-hépatiques et qui est responsable de pseudo-kystes.

La cause précise de la rupture du kyste du cholédoque n’est pas encor bien
connue, mais des facteurs tels que I’obstruction distale, le traumatisme, les
anomalies des voies pancréaticobiliaires et la fragilisation de la paroi du kyste
par reflux pancréatique ont été impliques (84,85,86). Ce reflux serait lié a la
présence d’une anomalie de la confluence biliopancréatique sous forme d’un

long canal commun. De plus, le fait que ces perforations apparaissent dans les

99



Dilatation kystique congénitale de la voie biliaire principale chez I’adulte

premiéres années de vie, plaide pour un réle de I’'immaturité de la paroi du
kyste. L’hypothése la plus probable est donc une combinaison d’un reflux
pancréatique sur le canal commun biliopancréatique avec irritation épithéliale

sur paroi fragilisée, ce qui va entrainer une inflammation (87).

Cette inflammation explique le caractére épais et trés vascularisé de la

paroi kystique.

Enfin le tableau de la perforation est celui d’une cholépéritonite et qui est

tres grave.
3. La cirrhose biliaire : (26,81,82)

C’est une complication rare, et c’est ’aboutissement inéluctable des

dilatations kystiques des voies biliaires.

Dans certains cas, il peut apparaitre normal macroscopiquement, mais a
I’histologie, on trouve fréquemment que des I€sions du parenchyme hépatique
témoignant de la stase et de la fibrose qui sont déja trés marquées. Il faut
d’ailleurs noter que ces lésions peuvent étre trés bien retrouvée chez le jeune
nourrisson, ou elles ont une signification plus grave et ou leurs régression totale

est aléatoire.

L’obstruction et la stase d’une part, ’infection d’autre part, entrainent un
cycle Iésionnel auto entretenue aboutissant a 1’installation d’une fibrose

hépatique.

Elle s’accompagne des signes d’hypertension portale avec ascite,
circulation veineuse collatérale, splénomégalie et varices cesophagiennes avec

un risque d’hémorragie digestive.
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4. Cancerisation et dégénérescence néoplasique de la dilatation
kystique de la voie biliaire principale :

Toute dilatation kystique de la voie biliaire principale doit étre considérée
comme un véritable état précancéreux, et étre suspectée de malignité jusqu’a
preuve du contraire (26).

La fréquence de la dégénérescence néoplasique du kyste du cholédoque
varie entre 2,5% et 26% selon les séries, avec une nette prédominance féminine
(deux femmes pour un homme) (88). En plus le risque augmente avec 1’age,
pouvant atteindre 50% apres 50ans. Deux tiers des cancers ont été découverts
lors d’une laparotomie et un tiers se sont développés lors du suivi (89). Par
ailleurs, 1’incidence des cancers des voies biliaires serait 1000 a 2000 fois plus
¢levée chez les patients porteurs d’un kyste du cholédoque que dans la
population générale (89).

Ainsi, Todani et Coll, distinguent les cancers primitifs sur dilatation
kystique, developpés chez les patients non opérés, des cancers secondaires
développés chez les malades ayant antérieurement une dérivation chirurgicale
interne, ils ont noté une incidence de 0,7% des cancers apres excision
chirurgicale incompléte des dilatations kystiques (90). Il s’agit presque toujours
de kyste de type | ou de type IV dans la classification de Todani (90).

La prédisposition des kystes du cholédoque a la dégénérescence semble
liée a ’association d’une stase biliaire et d’un reflux pancréatique chronique par
anomalie de la jonction bilio-pancréatique., en raison d’un canal commun d’une
longueur supérieure a 15 mm (91-92). Cette anomalie accompagne en effet plus
de 90% des kystes du cholédoque (61) .
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L’inflammation chronique et D’activation des sels biliaires conduiraient
alors a la fréquence élevée de lithiase et de transformation maligne. Cette
activité mutagénique pourrait étre rattachée a I’oncogene K-ras et a la mutation
du géne p53 (88).

Les cancers développés dans la paroi du kyste ont un profil particulier, ils
surviennent chez 1’adulte jeun. Il s’agit dans 75% des cas environ
d’adénocarcinomes, mais les autres formes anatomopathologiques ne sont pas
rares, et sont par ordre de fréquence les cholangiocarcinomes siégeant en dehors
du kyste (43%), les carcinomes anaplasiques (7%), les adénocarcinomes
pancréatiques (3%), puis les rares sarcomes des voies biliaires, les carcinomes
malpighiens, les adéno-acanthomes (88).

Cette dégénérescence maligne est responsable d’un pronostic tres
defavorable avec une survie moyenne de 6,2 mois, d’ou I’intérét du traitement
préventif de ces lésions, ainsi il faut proscrire les dérivations kysto-digestives
qui semblent majorer le risque néoplasique : plus de 50% des observations des
kystes dégénérés rapportés dans la littérature sont survenus aprés derivation,
dans un delai moyen de 10 ans (90).

En revanche, aprés résection, le risque de survenue d’un cancer est plus
faible, méme si quelques observations de cancer des voies biliaires intra-
hépatiques ou du moignon cholédocien ont été rapportées, conduisant certains
auteurs a la réalisation d’exéreses hépatiques, gauches principalement (89).
L’exérése des kystes du cholédoque doit donc étre discutée des que le diagnostic
est pos¢ afin d’éviter la survenue des complications liées a I’inflammation
chronique, en particulier néoplasique (74).

A propos de notre étude, chez deux de nos patientes le diagnostic a été posé
au stade de complications infectieuses avec des épisodes d’angiocholites a
répétition dans leurs histoires de la maladie.
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DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL

1. Les malformations et variantes anatomiques :
a. L’atrésie biliaire : (93)

C’est la malformation la plus fréquente des voies biliaires responsable
d’ictére choléstatique néonatal, et méme s’elle est congénitale, elle n’est pas
héréditaire.

Une choléstase peut apparaitre durant la période neonatale, les selles sont
pales et les urines sont foncées et dépourvues d’urobilinogene. Les
manifestations choléstatiques prédominent, associées 1’apparition de stéatorrhée,

de xanthomes cutanés, de maladies osseuses et retard de croissance.

L’intervention chirurgicale s’impose habituellement pour confirmer le

diagnostic et tenter une forme quelcongue de drainage biliaire.
b. La maladie de Caroli : (94)

On retient par le terme de maladie de Caroli toutes les formes de dilatation
kystique des voies biliaires intra hépatiques. L’ affection touche une partie ou la
totalit¢ de 1’arbre biliaire, dont les kystes sont de volume variable et

communiquent avec les voies biliaires.

Le syndrome de Caroli peut €tre associ¢ a d’autres maladies hépatiques, en
particulier une fibrose hépatique congénitale ou une polykystose hépatiques ce
qui rend plus difficile le choix du traitement. Ainsi la description de Caroli
associe aux malformations kystiques des voies biliaires intra hépatiques des

Iésions rénales a type d’ectasie tubulaire pré-calicielle.
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Ce syndrome associe une choléstase chronique, des phénomeénes infectieux
d’origine biliaire et a terme des signes liés a la cirrhose secondaire. La lithiase
intra hépatique est fréquente et majore la symptomatologie. Il est généralement
découvert a 1‘occasion de douleurs de I’hypochondre droit, d’une angiocholite,

ou de pancréatite biliaire.

L’échographie et le scanner montrent de multiples images liquidiennes
anéchogenes et hypodenses parenchymateuses de taille variable prédominant
dans les régions péri hilaires. La disposition le long de 1’arborisation biliaire et
la présence des calculs permettent d’assurer le diagnostic différentiel avec des
kystes biliaires simples. L’opcification directe est indispensable pour préciser

I’étendue des 1ésions. Elle est de préférence pratiquée par voie percutanée.
c. Les variations de I’abouchement du canal cholédoque : (56)

Le canal cholédoque peut se jeter précocement dans le canal de Wirsung ,
ainsi I'implantation du cholédoque et du Wirsung dans le duodénum est
variable. On appelle anomalie de la jonction bilio-pancréatique a partir du
moment ou la portion commune du canal cholédoque et du canal de Wirsung est

supérieure a 1,5 cm.

Dans la moitié des cas, ’ampoule de Vater fait défaut et les deux conduits
s’abouchent directement a la cavit¢ duodénale au sommet de la grande
caroncule, soit par un orifice distinct pour chacun d’eux, soit par un méme
orifice. Enfin plus rarement, 1’abouchement du cholédoque est ectopique au

niveau de la partie haute du deuxieme duodénum ou dans ’antre gastrique.
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d. Les autres atteintes des voies biliaires sont exceptionnelles :
e Sténose congénitale du cholédoque,
e Duplication du tractus biliaire,
e Anomalie du nombre de la voie biliaire principale,
e [’abouchement anormal et long du canal cystique en parallele par
rapport a la voie biliaire principale,

e L’absence du conduit cystique.
2. Les affections infectieuses :

a. Le kyste hydatique du foie : (96)

Il atteint jusqu’a 5% de la population générale dans les zones de forte

endémie.

Cliniguement, il est souvent asymptomatique, ses complications peuvent
étre bruyantes, voire mortelles. Actuellement les techniques d’imagerie médicale
permettent un diagnostic rapide et precis, et de faire la différence avec un kyste

du cholédoque.

Dans notre série, chez notre deuxieme patiente, le diagnostic d’un kyste

hydatique du foie droit a eté évoqué en premier lieu.
b. Les abces amibiens et a pyogeénes :

IIs posent un probleme de diagnostic différentiel avec les dilatations
kystiques de la voie biliaire principale compliquées d’infection. Le diagnostic

n’est généralement posé qu’en per-opératoire.
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3. Les affections tumorales : (97)
a. Les tumeurs bénignes :

Elles sont habituellement découvertes par échographie abdominale a

I’occasion de douleurs biliaires typiques ou d’autres symptomes. Les tumeurs

vraies et les pseudotumeurs apparaissent fixées a la paroi.
b. Les tumeurs malignes :

Le cancer de la voie biliaire principale est rare, il s’agit essentiellement

d’un adénocarcinome.

Le diagnostic différentiel se pose en cas d’une dilatation kystique
degénérée, car cette derniere peut étre considérée comme une condition

précancéreuse.

Dans notre série, chez notre premiére patiente, la D.K.C a été prise pour un
kyste du pancréas, et chez notre deuxiéme patiente, on n’a pas pu trancher entre

D.K.C et kyste hydatique du foie droit, au cours de 1’échographie abdominale.
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TRAITEMENT
A. But:

Le but du traitement est de rétablir de fagcon durable le cours normal de la

bile vers le tube digestif mettant ainsi le malade a 1’abri de complications.
B. Principes :

Le traitement de référence de la dilatation kystique congénitale de la voie

biliaire principale est essentiellement un traitement chirurgical.

La physiopathologie de [I’affection et 1’incidence préoccupante de
cancérisation impose le choix d’une technique qui doit répondre aux imperatifs

suivants :

e Excisions du kyste cholédocien pour eliminer toute stase biliaire et
prévenir la dégénérescence maligne,

e Suppression du reflux pancréatico-biliaire,

e Drainage biliaire interne adéquat éliminant toute possibilité

d’angiocholite ascendante (98).

La négligence d’un de ces trois impératifs entraine la survenue de

complications post-opératoire tant précoces que tardives.

De multiples procédes ont éte utilisés, ils comportent aussi bien le drainage
externe, la cholédocorraphie, la sphinctérotomie, mais actuellement surtout les
anastomoses bilio-digestives avec ou sans résection de la poche kystique et enfin

I’anastomose hépatico-digestive par exclusion sans résection.
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Enfin, D’intervention doit étre réalisée le plutdt possible, méme dans les
formes asymptomatiques, vue le risque d’infection, de perforation, de

dégenérescence maligne et de retentissement sur la fonction hépatique (1,92).

C. Bilan préthérapeutique : (59)

Une bonne exploration pré-opératoire permet de mieux reconnaitre le type
de la dilatation kystique, de juger 1’état du malade, et de choisir la technique

chirurgicale, ¢’est une triple exploration : clinique, biologique et radiologique.
D. Préparation a l'intervention : (99)

La présence d’un ictére n’est pas une contre indication a la chirurgie. En
cas de fievre, témoignant d’une cholangite, I'intervention peut méme étre

envisagee rapidement avec I’indication du drainage de la collection biliaire.

Une antibiothérapie adaptée doit alors étre instituée avant I’intervention, et
elle doit étre commencée dés que les hémocultures ont été réalisées. Elle fait
appel a une association d’antibiotiques actifs sur les germes habituellement
rencontres dans les angiocholites. Administrés par voie parentérale a des doses
adaptées a la fonction rénale, et modifiées secondairement selon les résultats de

I’hémoculture et des prélévements bactériologiques per-operatoire.

Les mesures de réanimation sont nécessaires pour le rétablissement de

1’équilibre hydro-électrolytique et la correction des anomalies circulatoires.
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E. Les voies d’abords chirurgicales : (99)

Le malade étant en décubitus dorsal, la voie d’abord la plus directe est une

incision sous costale droite, paralléle au gril costal a environ 5 cm de celui-ci.

La laparotomie médiane sus ombilicale convient mieux chez certains
patients trés longilignes. Mais parfois élargie en sous ombilicale a cheval avec

I’ombilic en cas de complications (péritonite par rupture de la paroi du kyste).
F. L’exploration: (38,46)

Elle comporte 1’examen macroscopique du foie et des voies biliaires,
complétée le plus souvent par une cholangiographie per-opératoire qui permet la
détermination du type anatomique de la dilatation et de rechercher d’un éventuel
canal bilio-pancréatiqgue commun. Une biopsie hépatique est souhaitable a la
recherche des de fibrose ou de cirrhose.

L’examen histologique extemporané n’est demandé qu’en cas de suspicion

d’un cancer hépatobiliaire ou en cas d’importantes adhérences inflammatoires.
G. Moyens et techniques thérapeutiques :

1. L’exérese avec anastomose sur la voie biliaire au dessus de la
dilatation kystique : (99)

C’est la méthode idéale du point de vue théorique, elle permet d’une part
de supprimer la poche kystique, ce qui prévient la stase biliaire et surtout la
survenue d’une dégénérescence néoplasique, et d’autre part de rétablir le cours
normal de la bile vers I’intestin par la montée d’une anse en Y largement exclue

¢liminant la possibilité d’une angiocholite (100).

Elle est totale ou partielle.
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a. L exérese totale de la poche kystique: (46,99)

Cette technique a été proposée pour la premiére fois en 1924 par MAC
Worther, puis elle a été défendue essentiellement par les anglo-saxons (Alonso
et Col) depuis 1959, et par les asiatiques (KASAI).

Elle nécessite la résection segmentaire de la voie biliaire principale
interrompant compléetement sa continuité, le cours normal de la bile est rétabli
par la confection d’une anastomose bilio-digestive par implantation hépatico-
jejunale sur anse exclue en Y, ce qui parait préférable a la suture termino-
terminale du canal hépatique avec le cholédoque. Cette derniere n’est possible
sauf dans le cas exceptionnel d’un kyste de petit volume, de trés courte

dimension et d’une perméabilité parfaite du bas cholédoque et de 1’Oddi.

Ce montage en Y consiste & sectionner le jéjunum au niveau de la 2°™ ou la

3*™ anse ainsi que I’arcade liée a ce niveau.
La continuité jéjunale est rétablie par une anastomose termino-latérale.

L’anse exclue est montée transmeésocolique au devant du 2°™ duodénum et

fermée a son extrémité par agrafage mécanique ou suture.

L’anastomose hépatico-jé€junale est faite sur la convexité de I’anse prés du

cul de sac, avec un fil a résorption lente et en un seul plan.

C’est une intervention difficile, surtout lorsque la poche kystique présente
des remaniements inflammatoires, car en cas de dissection les éléments

vasculaires sont susceptibles d’adhérer aux parois kystiques.

Cependant, le risque de reflux semble faible si le jéjunum est exclu sur une
longueur de 70 cm.
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b. L exérése latérale partielle de la dilatation kystique : (99,100)

Exceptionnellement réalisée, elle a pour but de supprimer la partie la plus
exubérante de la poche, laissant en place la paroi postérieure et le fond du kyste
sans interrompre la continuité de la voie biliaire principale avec 1’établissement
d’une anastomose bilio-digestive latéro-latérale avec le duodénum ou mieux

avec une anse jéjunale exclueen'Y.

Elle est indiquée dans le cas ou la dilatation s’enfonce dans 1’épaisseur du
pancréas, le canal de Wirsung prés de la paroi du kyste ou dans le cas ou

I’exérese totale parait dangereuse.
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Figure 40: Représentation schématique de la dissection intrapancréatique de la dilatation
kystique congénitale de la voie biliaire principale jusqu’a pédiculiser le bord

inférieur de la dilatation kystique sur le cholédoque intrapancréatique.
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C .L anastomose bilio-digestive : (101)

Elle est faite sur le canal hépatique, elle peut étre soit :

e D’une hépatico-jéjunostomie avec anse jéjunale montée en « Y » a la
Roux,
e Soit d’une hépatico-dudénostomie qui impose la mobilisation du

duodénum et expose d’avantage au risque de reflux.

Certaines precautions doivent étre prises lors de la réalisation de cette

technique :

- Garder éventuellement une collerette du déme kystique pour établir
une large anastomose.

- Utiliser une anse jéjunale longue pour réduire les possibilités du
reflux.

- Associer a une cholécystectomie.

- Eviter de poursuivre la dissection et laisser systématiquement un
segment inférieur assez long en cas d’abouchement anormal du

cholédoque du Wirsung et du canal commun.

La morbidité est estimée a 8% alors que la mortalité se situe a un niveau

comparable a celui des autres interventions.
2. Le drainage externe: (79,99)

C’est une technique, actuellement abandonnee, peut étre réalisée par
cholédoctomie et mise en place d’un drain de Kehr. Elle aboutit le plus souvent
a une fistule biliaire externe avec toutes ses consequences néfastes :

retentissement hépatique, infection, fuite biliaire.
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Elle était indiquée seulement en cas dilatation kystiqgue compliquée
d’angiocholite, de fissuration, ou de perforation avec péritonite biliaire ou en cas

de méconnaissance de la nature biliaire du kyste.

3. Le drainage interne :

a. La cholédocorraphie : (46)

C’est une résection partielle de la dilatation pour obtenir par suture un
canal de calibre normal et régulier. En réalité, cette technique ne donne qu’une
apparence normale a la voie biliaire principale et ne modifie pas son
fonctionnement. Elle ne rétablit pas un passage normal de la bile vers I’intestin

et ne remplit donc pas le but du traitement.

b. La sphinctérotomie : (46,99)

Pratiquée pour la premiére fois par Roux en 1958 (102), elle consiste a
sectionner le sphincter d’Oddi pour ouvrir largement la voie biliaire. Pour faire
cette sphinctérotomie, une duodenotomie est nécessaire. La papille est
cathétérisée de haut en bas si cela est possible, si non il faut cathétériser de bas

en haut prenant garde du canal de Wirsung.
Cette technique connait beaucoup d’inconvénients :

» Elle n’assure pas un drainage suffisant de la bile ce qui accroit le
risque de stase et d’infection du contenue de la poche kystique.
> Elle expose a des complications graves :
- Risque de pancreatite aigue,
- Risque de fistule duodénale,
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- Risque de reflux biliaire dans la poche restée en place avec
angiocholite et risque de cancérisation,

- Risque de sténose cicatricielle de la sphinctérotomie.

L’indication de la sphinctérotomie reste le cas particulier des dilatations
kystiques développées dans le segment duodeno-pancréatique de la voie biliaire

principale qui ne permettent pas une anastomose bilio-digestive.
4. Les dérivations bilio-digestives :

Elles représentaient la base du traitement chirurgical des dilatations
kystiques de la voie biliaire principale. L’anastomose peut &tre indirecte située
sur la vésicule biliaire ou directe sur la dilatation kystique elle-méme ou sur la

voie biliaire sus-jacente a la dilatation kystique.

Son inconvénient est de laisser une poche kystique souvent volumineuse
aux parois pathologiques présentant les risques de persistance de la cavité
résiduelle avec possibilité de stase, d’infection et de dégénérescence de la paroi

qui a été rapportée a plusieurs reprises.

Bien qu’elle soit généralement tardive, cette possibilité de dégénerescence

constitue un argument en faveur de 1’exérese.

4.1. Les anastomoses cholécysto-intestinales : (101)

Que ca soit, une anastomose cholécysto-duodénale ou une anastomose
cholécysto-jéjunale, il s’agit d’une technique facile a exécuter, qui donne de
bons résultats a I’'immédiat mais expose a la stase biliaire pourvoyeuse de

complications (calculs biliaire, angiocholite....).
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Le drainage qu’elle assure est insuffisant car I’implantation de la vésicule
se fait généralement au pble supérieur de la poche kystique, et il s’agit d’un
drainage d’une voie biliaire pathologique par I’intermédiaire d’une autre poche,

la vésicule source de stase et d’infection.

4.2. Anastomose sur la dilatation kystique :

C’est la technique la plus employée, elle supprime I’obstacle organique ou
fonctionnel situé en aval de la dilatation, ces anastomoses doivent étre réalisées

au point le plus déclive du kyste.

a. L’anastomose sur le duodénum ou kysto-duodénostomie : (46, 99)

C’est I’anastomose classique, elle a été utilisée pour la premiere fois par

Brun et Hartman en 1898.

C’est une technique rapide et simple qui permet d’avoir une anastomose
large faite au point déclive de la dilatation: la dilatation kystique et le
duodénum étant en contact I’un de ’autre, il suffit de les inciser au point le plus

déclive et de suturer les parois.

Cependant, cette technique a des inconvenients représentaient par le risque
de reflux important du contenue duodénal vers les voies biliaires, reflux d’autant
plus génant qu’il s’adresse & une paroi kystiqgue remaniée et fibreuse avec
risques supplémentaire de stase et d’infection chronique, et donc au risque plus
élevé de dégénérescence. Elle expose également au risque ultérieur de sténose

de la bouche d’anastomose et peut imposer une réintervention.

Cette méthode ne peut étre réalisée en cas de dilatation kystique dont le

fond dépasse largement le duodénum.
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Elle bénéficie d’une mortalité faible et d’une morbidité estimée a 58% sur

39 cas rapportés par Flanigan avec 38 % des réinterventions.

b.L’anastomose sur le jéjunum ou kysto-jéjunostomie : (99)

C’est I’anastomose de choix qui a la préférence de tous les auteurs. Elle

éviterait au maximum le reflux, la stase et I’angiocholite.
Elle peut étre effectuée selon deux modalités techniques :

- Soit sur anse en Omega de Braun,

- Ou soit sur anse jéjunale exclue en « Y » de Roux (102).

Elle doit étre large, située au point le plus déclive, a 1’abri du reflux avec
une anse exclue en Y de 70 cm de long chez I’adulte, et de 30 cm chez ’enfant,

et de bonne qualité.
» La technique de Braun (I’anse en Oméga) :
Elle est isolée par une jéjunostomie latéro-latérale au pied de I’anse.
Elle actuellement abandonnée.
» La technique de Roux :

Elle consiste a sectionner la deuxieme ou la troisieme anse jéjunale, selon
le degré de mobilisation qu’elles offrent, et a anastomoser I’extrémité d’aval a la
voie biliaire ou €tre portée au niveau de 1’étage sus mésocolique et anastomosée
au point déclive du kyste, I’extrémité d’amont est réimplantée sur le jéjunum en
termino-latéral a une distance suffisante pour que 1’exclusion soit effectuée ( 40

a 70 cm).
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Cette méthode a 1’avantage de protéger la voie biliaire de tout reflux du

liquide digestif et diminue ainsi les risques d’angiocholite.

Cependant, il s’agit 1a d’une intervention beaucoup plus complexe et
beaucoup plus longue que I’anastomose kysto-duodénale et qui expose a
quelques complications sous de type péritonéal ou occlusif qui seront prévenues
par une bonne péritonisation (75,103,104).

C’est un procédé qui présente une mortalité assez faible (6,7% pour
Mutricy), la morbidité est largement inférieure : 34% pour Flanigan sur 53 cas
avec 13% de réinterventions (35,105,106).
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Figure 41: Schéma montrant 1’anastomose sur anse montée en « Y » selon ROUX
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c. L.’anastomose kysto-gastrique :

Egalement abandonnée, car elle provoque un reflux massif du contenue
gastrique dans les voies biliaires, secondaire aux contractions puissantes de

I’estomac, ce qui est source de complications.

5. Les anastomoses hépatico-jéjunales avec exclusion de la dilatation

sans resection (par implantation hépatico-jéjunale): (40)

Elle a été préconisée par Hepp (35). Elle consiste a sectionner
transversalement le canal hépatique sus cystique en amont de la poche, alors la
dilatation kystique est débarrassée d’éventuels calculs, puis elle est fermée a
points séparés. Il faut que le calibre du canal hépatique qui va étre anastomose
soit de calibre convenable et suffisant, sinon on peut faire une section
transpolaire supérieure conservant une collerette kystique assurant une

anastomose large.

La cavité abandonnée s’efface complétement par accolement de ses parois.
L’anse exclue en « Y » est alors anastomosée au canal hépatique ou a la

collerette de la paroi kystique autour des orifices d’abouchement supérieurs.

Cette méthode est de réalisation facile et le risque opératoire est faible du
fait que I’on évite la dissection du kyste. Mais le risque de reflux pancréatique
dans la cavité kystique favorisé par des anomalies d’abouchement sous-jacent, et
surtout le risque de cancérisation ultérieure du fait que le tissu pathologique

reste en place, font discuter ce type d’intervention.
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6. La cholécystectomie :

Elle pratiquée de facon variable, discutée par certains, recommandée par
d’autres quand elle parait lithiasique, infectée, ou siége d’une inflammation

chronique.

Son intérét principal c’est qu’elle facilite la dissection du kyste dans la

méthode de résection. Dans cette derniere situation elle est systématique.
7. Traitement par ceelioscopie :

La voie utilisée genéralement pour opérer une dilatation kystique de la voie
biliaire principale est la laparotomie, mais actuellement et grace aux progres de
la coelioscopie, I’exérese du kyste suivie d’une hépaticoduodénotomie par voie

laparoscopique est possible (107, 108).

C’est un traitement récent qui permet une reprise alimentaire plus précoce

(moins de 3 jours) et une durée d’hospitalisation plus courte (5 jours).
H. Indication :

L’abstention thérapeutique aboutit inéluctablement au décés du malade a
cause des complications. La seule discussion se situe au niveau du choix de la
technique chirurgicale.

Ainsi, le traitement choix de la dilatation kystique congénitale de la voie
biliaire principale est 1’exérése qui prévient la dégénérescence de la paroi
kystique et des voies biliaires. Les derivations kystodigestives sont a proscrire
(100,103). Mais le choix de I’indication doit respecter certains critéres : 1’age,
I’état général, la forme, les dimensions de la dilatation kystique, la disponibilité

des moyens de reanimation, et la possibilité de cholangiographie per-opératoire.
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» Dans le type I, I’exérése doit intéresser la vésicule biliaire et la totalité
de la voie biliaire biliaire principale en ne laissant vers le haut que le toit de
convergence biliaire et vers le bas une portion millimétrique du cholédoque intra
pancréatique (62,90,109). Des complications a type d’hémorragie, de
pancréatite, de fistule voire, de désinsertion papillaire peuvent se voir surtout
lors d’une dissection poussée, traumatique du cholédoque intra-pancréatique
(110).

La duodénopancrétectomie céphalique n’a pas de place en 1’absence de

dégénérescence.

La résection coelioscopique de ce type de dilatation est décrite (107).

Figure 42: Schéma anatomique de la dissection de la dilatation kystique de la voie biliaire
principale de type | (K) et des éléments du pédicule hépatique (A : artére
hépatique, VP : veine porte)
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» Dans le type II, I’exérése de la totalité du diverticule associée a une
cholécystectomie et a une anastomose hépatico-jéjunale est ’intervention de
choix .

» La sphinctérotomie endoscopique est suffisante devant une
cholédochoceéle (type Ill). La dégénérescence est rare dans ce type de lésion
(103,111,112), et I’anomalie de la jonction bilio-pancréatique n’existe pas dans
les types 111 (56,113).

> Dans le type IVa, si les lésions intra-hépatiques sont localisées, le
traitement rejoint celui du type I, ce qui est valable aussi pour le type 1\VDb, et si
I’atteinte hépatique est diffuse le traitement rejoint celui du type V
(74,113,114,115).

» Dans le type V, il n’est pas nécessaire de réséquer la voie principale. La
maladie de Caroli type V localisée ne pose pas de probleme thérapeutique. La
résection hépatique permet une guérison definitive de la maladie.

Le probleme se pose lorsque ’atteinte des voies biliaires est diffuse, la
transplantation est le traitement de choix (115,116). Son indication dépend de
I’age du patient, de la durée de I’évolution de la maladie, de la fréquence des
angiocholites et de I’existence d’une hypertension portale associée.

Cette greffe hépatique doit étre réalisée avant I’apparition d’un cholangio-
carcinome (115,116). Tanaka a greffé une femme jeune ayant une maladie de
Caroli diffuse dégénéré a partir d’'un donneur vivant, et I’évolution post-
opératoire était bonne sans recidive. Pour cette équipe le traitement de choix
¢tait la transplantation méme en présence d’une dégénérescence localisée au foie

(117).
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La présence d’une anomalie de la jonction bilio-pancréatique devrait
conduire a une cholécystectomie préventive méme en absence de dilatation des

voies biliaires et de lithiase vésiculaire.
I. Traitement des cas particuliers : (99)

Méme si le principe de I’intervention reste le méme, visant a I’exérese de la
voie biliaire avec le rétablissement de la continuité par une anastomose bilio-
digestive, certains circonstances dues a I’anatomie particuliere ou a une

complication peuvent rendre 1’exploration et la réparation plus délicates.

> Dans un contexte infectieux :

La retention est le principal facteur responsable de 1’infection, il est urgent
de la lever, et il arrive que la découverte de I’anomalie se fasse dans le cadre

d’une premiére poussée de cholangite.

Méme si on démarre une antibiothérapie d’urgence, il ne faut pas

temporiser sous prétexte d’attendre les résultats du traitement.

Dans le cas d’infection grave, il faut discuter en premicre intention un
drainage percutané et trans-hépatique de la voie biliaire, tout en assurant
I’absence de toute fuite intra-péritonéale au passage du cathéter, et pré-voyant

des que possible I’intervention radicale.

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

éventuellement par une intervention antérieure.
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La paroi du kyste est épaisse et hyper-vascularisée, et adhérente aux
organes de voisinage, surtout aux éléments vasculaires du pédicule hépatique.
Ses limites ne sont pas nettes, il y a un risque de provoquer au cours de la

dissection des lésions du duodénum ou de I’intestin voir pancréatique.

L’exérése 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.

Il a été proposé aussi de laisser en place la tunique externe, en procédant a

un « pelage » interne.

> Dilatation de la voie biliaire principale et lithiase :

La lithiase est souvent découverte eu sein de la zone dilatée, ou au contraire

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

La dérivation bilio-digestive est le seul moyen d’éviter la récidive. Chez
I’adulte, il peut étre nécessaire de recourir a une sphinctérotomie dans un

premier temps avant de traiter radicalement.

> Dilatation kystique de la voie biliaire principale et cirrhose :

Le retentissement hépatique de I’anomalie peut €tre précoce et grave avec
développement de lésions de type cirrhotique notamment chez les enfants les

plus jeunes.

Dans une série de 36 cas de dilatation kystique de la voie biliaire principale
publiée par Valayer, tous les patients ont bénéficié d’une biopsie hépatique, dont

six d’entre eux présentaient un aspect de cirrhose a I’examen histologique.
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Une hypertension portale peut ainsi survenir et compliquer la dissection qui

pourrait étre particulierement hémorragique.

> Dilatation kystique de la voie biliaire principale et la perforation :

La perforation spontanée de la lésion se traduit par un tableau inquiétant,

parfois associé a un état de choc et de collapsus.

L’intervention a un caractere trés urgent et il faut s’attendre a d’importantes

difficultés opératoires comme dans le cas de I’infection.

Dans ce contexte aigu, un simple drainage externe peut la aussi constituer
avec une cholécystotomie de décharge, une attitude de prudence, I’intervention

définitive peut étre programmeée 5 a 6 semaines plus tard.

> Dilatation kystique de la voie biliaire principale et cancérisation :

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 voie biliaire extra-hépatique, s’il n’y a jamais
d’intervention, soit sur les voies biliaires intra-hépatiques et particulierement
dans le cas ou elles sont restées tres dilatées. Au début, le diagnostic n’est pas
aise, et il se peut qu’il ne soit fait qu’a ’occasion de 1’examen histologique
extemporané. L’extension hépatique et ganglionnaire est importante et rend en
général toute exérese illusoire. Dans une série d’origine japonaise datant de

1987, sur 105 opérations d’exérése, seulement deux sujets survivaient a 6 ans.
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En fait, au moment de la découverte du cancer, souvent déja a 1’origine
d’une rétention biliaire, sa diffusion ne permet plus qu’une dérivation interne de

caractere palliatif,

Parfois en cas de lésion basse, une duodéno-pancrétectomie céphalique,
résection de la voie biliaire, résection de la convergence élargie au foie adjacent,

peut étre réalisée.

Dans notre étude, le traitement était essentiellement chirurgical chez deux
de nos trois patientes, dont la technique de choix était la résection totale de la
poche kystique suivie d’une anastomose hépatico-jéjunale sur anse montée en Y
selon Roux. Pour notre deuxiéme patiente, vue le refus de la patiente et de sa
famille pour I’intervention, la patiente a bénéfici¢é d’un traitement médical

adéquat avec des mesures de réanimation.
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SURVEILLANCE ET PRONOSTIC
1. Surveillance :

Dans les suites de I’intervention, la reprise de 1’alimentation doit pouvoir se

faire vers le troisieme jour, apres ablation de la sonde gastrique.
La lame est enlevée vers le cinquiéme jour.
Ultérieurement, la surveillance en consultation doit comporter :

- Un bilan clinique, ou il s’agit surtout de s’enquérir de signes
fonctionnels, tels que des douleurs abdominales, ou une décoloration
épisodique des selles

- Un bilan biologique qui doit apprécier ’existence de signes de rétention
biliaire ou de réaction pancréatique.

- Un bilan morphologique comportant échographie et radiographie
abdominale en position debout, a la recherche d’une aérobilie ou d’une

dilatation des voies biliaires intra-hépatiques.
2. Pronostic :

Le pronostic de la dilatation congénitale de la voie biliaire principale s’est
nettement amélioré au cours des dernieres années grace au progres de I’imagerie
médicale qui permet le diagnostic précoce méme en anténatal et grace au

progres de la réanimation et des techniques chirurgicales (118).
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3. La mortalité : (99,118)

Le taux de mortalit¢ a diminué ces derniéres années jusqu’a 5%, par

rapport a un taux de mortalité qui était de 8 a 90% en 1935.

En effet le taux de mortalité concernant tous les procédés opératoires a
considérablement diminué, mais la méthode de choix reste 1’excision la plus
complete possible avec anastomose hépatico-jéjunale sur anse montée en « Y »
(36,79).

Le pronostic varie ¢€galement avec 1’age, il reste mauvais quand la
malformation est déclarée chez le nourrisson, et malgré une intervention

chirurgicale adéquate, le risque de cirrhose biliaire est reste tres éleve.
4. La morbidité : (99)

De nombreuse complications post-opératoire ont été déclarées, mais le plus

souvent étaient bénignes.

Dans la regle, les suites opératoires sont simples et la surveillance a long

terme ne révele pas de complications particulieres.

Cependant, la survenue de quelques douleurs abdominales pose parfois le

probleme de leur relation avec les antécédents hépatobiliaires.
» Les complications précoces : (105,106)

Dominé essentiellement par les complications infectieuses (abces,
septicemie, angiocholite, pancréatite, infection de la paroi), 1’insuffisance
hépatique en rapport avec une cirrhose biliaire surtout chez I’enfant, la fistule

digestive, et les fuites anastomotiques.
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» Les complications tardives :

La revue de Longmir (12) , rapporte des cas ayant une surveillance post-

opératoire de plus de 5 ans, permet d’individualiser les complications les plus

fréquentes :

e [.a sténose ou I’oblitération de 1’anastomose.

¢ La lithiase intra-kystique ou vésiculaire.

e Larécidive quand il n’y a qu’un drainage interne.

e Les cholangites secondaires qui sont fréquentes dans le cas des

montages réalisées selon d’anciennes méthodes.

Les exceptionnels cas de cancérisation apres résection rapportée (119) sont

dus a une excision incompléete ou DKC associee a une dilatation des voies

biliaires intra-hépatiques.

Par ailleurs, selon une étude faite par Flanigan sur 231cas colligés, le

pronostic dépendait de la méthode pratiquée :

, N Nombre o U B .
Methode chirurgicale mortalité | morbidite | reintervention
de cas

Reésection 83 7% 8% 0%

Cholédoco-jéjunostomie sur
. 53 17% 34% 13%

anse en Y a la Roux

Cholécysto-jéjunostomie 12 3% 50% 42%
Cholédoco-duodénostomie 93 5% 58% 38%

Pour notre série, 1’évolution post-opératoire immediate et a moyen terme

était bonne pour nos deux patientes opéreées.
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La dilatation kystique de la voie biliaire principale est donc une affection
congeénitale relativement rare, prédominant chez le sexe féminin et demeure
I’apanage du sujet jeune et de I’enfant, avec une fréquence plus élevée chez les

asiatiques.

C’est la seconde cause de malformations congénitales des voies biliaires
aprés l’atrésie des voies biliaires, résultant d’une ectasie segmentaire de

dimensions variables ou la bile stagne.

La classification la plus utilisée est celle de Todani ou le type I est le plus
fréquent. Son association a la dilatation congénitale du canal cystique est
exceptionnelle et doit &tre connue par le chirurgien méme si elle ne modifie pas

la prise en charge thérapeutique.

En ajoutant les résultats de notre étude recueillie a ce sujet, on peut relever

les points suivants :
Le diagnostic peut se faire en anténatal par I’échographie morphologique.

La symptomatologie se résume principalement sur la triade clinique
(douleur biliaire, ictére, masse de 1’hypochondre droit), orientant vers une
affection biliaire et qui est rarement présente (le plus souvent elle est mono ou

bi-symptomatique).

Les investigations para-clinques modernes ont facilité en grande partie le
diagnostic, elles reposent essentiellement sur 1’échographie hépato-biliaire, la
tomodensitometrie et la bili-IRM qui a I’avantage de bien mettre en évidence

I’anomalie de la jonction biliopancréatique.
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Ainsi, la les explorations per opératoires occupent encore une place
importante dans le diagnostic des anomalies et des malformations des voies
biliaires.

L’évolution spontanée de cette affection est lente, entrecoupée de poussées
et de rémissions, avec parfois 1’apparition de complications redoutables dont la

plus dangereuse est la dégénérescence maligne.

Le traitement de la dilatation kystique de la voie biliaire principale doit
répondre a une stratégie adaptée a chaque type de malformation, et ou la
résection totale associée a une anastomose bilio-digestive sur anse jéjunale

exclue en « Y » reste la méthode de choix.

Au total, le pronostic de cette affection, 8 moyen ou a long terme, s’est
tellement amélioré ces derniéres années grace a une meilleure connaissance de

la malformation, aux progrés de la réanimation et des techniques chirurgicales.
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Résumeés
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Résumeé :
These n°91 : Dilatation kystique congénital de la voie biliaire principale chez I’adulte
(Expérience de la Clinique chirurgicale C)
Auteur : Yassir KODAD

Mots clés : Dilatation kystique congénitale — voie biliaire principale — Adulte —
diagnostic- Traitement

La dilatation kystique de la voie biliaire principale est une malformation congeénitale
rare, environ 1/200 000, avec une fréquence multipliée par 150 au

Japon, avec une nette prédominance féminine. Elle pose encore plus de problémes
diagnostiques que thérapeutiques.

La classification la plus utilisée de ces kystes est celle de Todani, dont la forme la plus
commune retrouvée dans 80% des cas est le type I.

Nous rapportons 3 cas de D.K.C colligés a la clinique chirurgical « C ».
Il s’agit de 3 femmes dont 1’age est compris entre 20 et 67 ans.
La symptomatologie est dominée par les poussées angiocholitiques.

L’échographie et la TDM abdominale ont permis de poser le diagnostic en pré-
opératoire chez 2 patientes. Dans le 2°™ cas, on n’a pas pu trancher entre le kyste hydatique
du foie et la D.K.C.

La bili-IRM qui est d’un apport important dans le diagnostic de D.K.C, on n’a pu étre
réalisée.
Seules 2 patientes ont bénéficié du traitement chirurgical, qui a consisté en une

résection de la poche kystique de la VBP suivie d’une anastomose hépatico-jéjunal sur anse

montée en « Y ». La 3°™ patiente a refusé I’intervention.

Les suites post-opératoires immédiates ont été satisfaisantes. On n’a pas assez de recul
puisque les 2 cas ont été opérés en 2010.

La D.K.C est une affection qui doit étre prise en charge précocement avant le stade de

dégénérescence qui est estimeé entre 2.5 et 26%.
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Abstract :

Thesis n°91: Congenital cystic dilatation of the common bile duct in adult
(Experience of the Surgical Clinic C)
Author: Yassir KODAD
Key words: Congenital cystic dilatation- common bile duct — Adult- Diagnostic
— Treatment

Cystic dilatation of the bile duct is a rare congenital malformation,
about 1 / 200000, with a frequency multiplied by 150 in Japan, with a marked female
predominance. In fact, it poses more diagnostic problems than therapeutic ones.

The most used classification of these cysts is Todani ; the most common form, found in
80% of cases, is type I.

We report 3 cases of DKC seen at the surgical clinic "C".
These 3 women whose age is between 20 and 67 years
The symptomatology is dominated by flares angiocholitis.

The ultrasound and abdominal CT scan enabled the diagnosis preoperatively in 2
patients. In the second case, we could not decide between the hydatid cyst of the liver and
DKC

The biliary-MRI is an important contribution in the diagnosis of DKC has been
achieved.

Only 2 patients have benefited surgical treatment, which consisted of resection of the
pouch cystic anastomosis followed by a VBP hepatico-jejunal loop mounted on "Y". The
third patient refused surgery.

The immediate postoperative was satisfactory. We have not enough perspective because
the 2 cases have been operated in 2010.

The DKC is a disease that must be taken care of before the early stage of degeneration,
which is estimated between 2.5 and 26%.
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>
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malades sera mon premier but.
Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.
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Les médecins seront mes freres.
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