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ANNEE: 2012 THESE N°: 114

DILATATION KYSTIQUE DU CHOLEDOQUE
& PROPOS DE 12 CAS

THESE

PAR

Mr. Jaouad Bouljrouf
Né le 10 février 1985 a Sidi Slimane

Pour ['Obtention du Boctorat en Hederine

MOTS CLES: kyste — dilatation — dégénérescence maligne- amasi® bilio-digestive

JURY

M. B. CHAD PRESIDENT
Professeur de la chirurgie viscérale

M. R. MSSROURI RAPPORTEUR
Professeur de la chirurgie viscérale

M. S. BENAMR
Professeur de la chirurgie viscérale JUGES

M. J. MDAGHRI

Professeur de la chirurgie viscérale
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UNIVERSITE MOHAMMED V- SOUISSI

FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE - RABAT

DOYENS HONORAIRES :

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 chargé des Affaires Académiques et @sttides
Professeur Mohammed JIDDANE

Vice Doyen chargé de la Recherche et de la Coap#érat
Professeur Ali BENOMAR

Vice Doyen chargé des Affaires Spécifiques a larPhaie
Professeur Yahia CHERRAH

Secrétaire Général : Mr. El Hassane AHALLAT

PROFESSEURS

Février,Septembre,Décemhf¥3

1. Pr. CHKILI Taieb Neuropsychiatrie
JanvieretDécembi®76

2. Pr. HASSAR Mohamed Pharmacologie Clinique
Mars,AvriletSeptembdeO80

3.  Pr. EL KHAMLICHI Abdeslam Neurochirurgie

4.  Pr. MESBAHI Redouane Cerdiologie
MaietOctobré981

5.  Pr. BOUZOUBAA Abdelmajid Cardiologie

6. Pr. EL MANOUAR Mohamed Traumatologie-Orthopédie
7. Pr.HAMANI Ahmed* Cerdiologie

8. Pr.MAAZOUZI Ahmed Wajih Chirurgie Cerdio-Vasculaire
9.  Pr. SBIHI Ahmed Anesthésie —Réenimation



10. Pr. TAOBANE Hamid*

MaietNovembr&982

11. Pr. ABROUQ Ali*

12. Pr. BENOMAR M’hammed

13. Pr. BENSOUDA Mohamed

14. Pr. BENOSMAN Abdellatif

15. Pr. LAHBABI ép. AMRANI Naima

Novembrd 983

16. Pr. ALAOUI TAHIRI Kébir*

17. Pr.BALAFREJAmIne

18. Pr.BELLAKHDAR Fouad

19. Pr. HAJ.AJép. HASSOUNI Najia
20. Pr. SRAIRI Jamal-Eddine

Décembré984

21. Pr. BOUCETTA Mohamed*

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

24, Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi

25. Pr.NAJ M’Barek *

26. Pr. SETTAF Abdell atif

NovembreetDécembt&85

27. Pr. BENJELLOUN Halima

28. Pr. BENSAID Younes

29. Pr. EL ALAOUI Faris Moulay El Mostafa
30. Pr.IHRAI Hssain*

31. Pr.IRAQI Ghali

32. Pr. KZADRI Mohamed

Janvier,FévrieretDécemidre87

33. Pr. AJANAAIi

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

Chirurgie Thoracique

Oto-Rhino-Laryngologie
Chirurgie-Cerdio-Vasculaire
Anatomie

Chirurgie Thoracique
Physiologie

Pneumo-phtisiologie
Pédiatrie
Neurochirurgie
Rhumatologie
Cerdiologie

Neurochirurgie
Rediothérapie
Médecine Interne
Anesthésie -Réanimation
I mmuno-Hématologie
Chirurgie

Cardiologie
Pathologie Chirurgicale
Neurologie
Stometologie et Chirurgie Maxillo-Faciale
Pneumo-phtisiologie
Oto-Rhino-laryngologie

Radiologie

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



Décembré988

44,
45,
46.
47.
48.

Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib
Pr. DAFIRI Rechide

Pr. FAIK Mohamed

Pr. HERMAS Mohamed

Pr. TOLOUNE Farida*

Décembre1989JanvieretNovenni®860

49.
50.
51.
52.
53.
54.
55.
56.
57.
58.
59.
60.
61.
62.

Pr. ADNAOUI Mohamed

Pr. AOUNI Mohamed

Pr. BENAMEUR Mohamed*

Pr. BOUKILI MAKHOUKHI Abdelali
Pr. CHAD Bouziane

Pr. CHKOFF Rechid

Pr. FARCHADO Fouzia ép.BENABDELLAH
Pr. HACHIM Mohammed*

Pr. HACHIMI Mohamed

Pr. KHARBACH Aicha

Pr. MANSOURI Fatima

Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réde
Pr. SEDRATI Omar*

Pr. TAZ| Saoud Anas

FévrierAvrilJuilletetDécembdf91

63.
64.
65.
66.
67.
68.
69.
70.
71,
72,
73.
74,
75.
76.
77,
78.
79.
80.

81

82.

Pr. ALHAMANY Zaitounia

Pr. ATMANI Mohamed*

Pr. AZZOUZI| Abderrahim

Pr. BAY AHIA Rabéa ép. HASSAM

Pr. BELKOUCHI Abdelkader

Pr. BENABDELLAH Chahrazed

Pr. BENCHEKROUN BELABBES Abdellatif
Pr. BENSOUDA Y ahia

Pr. BERRAHO Aming

Pr. BEZZAD Rechid

Pr. CHABRAOUI Layachi

Pr. CHANA El Houssaine*

Pr. CHERRAH Y ahia

Pr. CHOKAIRI Omar

Pr. FAJRI Ahmed*

Pr. JANATI Idrissi Mohamed*

Pr. KHATTAB Mohamed

Pr. NEIJMI Magti

Pr. OUAALINE Mohammed*

Pr. SOULAY MANI Rechide ép.BENCHEIKH

Chirurgie Pédigtie
Rediologie
Urologie
Traumatologie Orthopédie
Médecine Interne

Médecine Interne
Médecine Interne
Rediologie
Cerdiologie
Pathologie Chirurgicale
Pathologie Chirurgicale
Pédiatrique
Meédecine-Interne
Urologie
Gynécologie -Obstétrique
Anatomie-Pathologique
Neurologie
Dermatologie
Anesthésie Réznimation

Anatomie-Pathologique
Anesthésie Réznimation
Anesthésie Réenimation
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€ Fublique et Hygiéne
Pharmacologie



83.

Pr. TAOUFIK Jamal

Décembré992

84.
85.
86.
87.
88.
89.
90.
91.
92.
93.
94,
95.
96.
97.
98.
99.

Pr. AHALLAT Mohamed

Pr. BENOUDA Amine

Pr. BENSOUDA Adil

Pr. BOUJIDA Mohamed Najib

Pr. CHAHED OUAZZANI Lacziza
Pr. CHRAIBI Chafiq

Pr. DAOUDI Rajae

Pr. DEHAYNI Mohamed*

Pr. EL HADDOURY Mohamed

Pr. EL OUAHABI Abdessamad

Pr. FELLAT Rokaya

Pr. GHAFIR Driss*

Pr. JDDANE Mohamed

Pr. OUAZZANI TAIBI Med Charaf Eddine
Pr. TAGHY Ahmed

Pr. ZOUHDI Mimoun

Mars1994

100.
101.
102.
103.
104.
105.
106.
107.
108.
109.
110.
111.
112.
113.
114.
115.
116.
117.
118.
119.
120.
121.
122.
123.

Pr. AGNAOU Lahcen

Pr. AL BAROUDI Saad

Pr. BENCHERIFA Fatiha

Pr. BENJAAFAR Noureddine
Pr. BENJELLOUN Samir

Pr. BEN RAIS Nozha

Pr. CAOUI Malika

Pr. CHRAIBI Abdelmijid

Pr. EL AMRANI Sabah ép. AHALLAT
Pr. EL AOUAD Rajae

Pr. EL BARDOUNI Ahmed
Pr. EL HASSANI My Rachid
Pr. EL IDRISSI LAMGHARI Abdennaceur
Pr. EL KIRAT Abdelmajid*
Pr. ERROUGANI Abdelkader
Pr. ESSAKALI Malika

Pr. ETTAYEBI Fouad

Pr. HADRI Larbi*

Pr. HASSAM Badredine

Pr. IFRINE Lahssan

Pr. JELTHI Ahmed

Pr. MAHFOUD Mustapha

Pr. MOUDENE Ahmed*

Pr. OULBACHA Said

Chimie thérapeutique

Chirurgie Générale
Microbiologie

Anesthésie Réenimation

Rediologie
Gastro-Entérologie
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique

Anesthésie Réenimation

Neurochirurgie
Cerdiologie
Médecine Interne

Anatomie

Gynécologie Obstétrique
Chirurgie Générale
Microbiologie

Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Ophtalmologie
Radiothérapie
Chirurgie Générale
Biophysique
Biophysique
Endocrinologie et Malad Métaboliques
Gynécologie§iétrique
Immunologie
Traumato-Orthopédie
Radiologie
Médecimeerne
Chirurgie Cardio- gaulaire
Chirurgie Générale
Immunologie
Chirurgie Pédiatrique
Médecine Interne
Dermatologie
Chirurgie Générale
Anatomie Pathologique
Traumatologie — Orthapéd
Traumatologie- Orthopédie
Chirurgie Générale



124. Pr. RHRAB Brahim

125. Pr. SENOUCI Karima ép. BELKHADIR

126. Pr. SLAOUI Anas

Marsl994

127.
128.
129.
130.
131.
132.
133.
134.
135.
136.
137.
138.
139.
140.

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

ABBAR Mohamed*
ABDELHAK M’'barek
BELAIDI Halima

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

Marsl995

141.
142.
143.
144.
145.
146.
147.
148.
149.
150.
151.
152.
153.
154.
155.
156.
157.
158.
159.
160.
161.

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 MESNAQOUI 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 Al

Décembr&é996

162. Pr. AMIL Touriya*

Gynécologie —Obstétrique
Dermatologie
Chirurgie Cardio-Vasculaire

Urologie
Chirurgie — Pédiatrique
Neurologie
Gynécologie Obstéteq
Pédiatrie
Gynécologie — Obsigue
Traumatologie -hQpédie
Radiologie
Ophtalmologie
Neurochirurgie
Radiologie
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Réanimation Médicale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique

Urologie

Gastro-Entérologie

Médecine Interne
Anesthésie Réanimation

Anesthéftéanimation
Chirurgie Générale
Oto-Rhino-Laryniggie
Gynécologie Obstétrique

Médecine Préventive, S&utidlique et Hygiene

Cardiologie
Urologie
Ophtalmologie
Radiothérapie
Ophtalmologie

Stomatologie et Chirertflaxillo-faciale

Génétique
Réanimation Médicale

Radiologie



163.
164.
165.
166.
167.
168.
169.
170.
171.
172.
173.
174.
175.

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

BELKACEM Rachid
BELMAHI Amin
BOULANOUAR Abdelkrim
EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan
EL MELLOUKI Ouafae*
GAOUZI Ahmed
MAHFOUDI M’barek*
MOHAMMADINE EL Hamid
MOHAMMADI Mohamed
MOULINE Soumaya
OUADGHIRI Mohamed
OUZEDDOUN Naima

ZBIR EL Mehdi*

Novembrd 997

176.
177.
178.
179.
180.
181.
182.
183.
184.
185.
186.
187.
188.
189.
190.
191.
192.
193.
194.
195.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
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
NAZ| M’barek*

OUAHABI Hamid*

SAFI Lahcen*

TAOUFIQ Jallal

YOUSFI MALKI Mounia

Novembrd 998

196.
197.
198.
199.
200.
201.
202.
203.

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

AFIFI RAJAA

AIT BENASSER MOULAY Ali*
ALOUANE Mohammed*
BENOMAR ALI

BOUGTAB Abdesslam

ER RIHANI Hassan
EZZAITOUNI Fatima

KABBAJ Najat

Chirurgie Pédiatrie

Chirurgie réparatrice et glaue

Ophtalmologie
Chirurgieé@érale
Parasitologie
Pédiatrie

Radiologie

Chirurgie Générale
Médecine Interne
Pneumo-phtisiologie
Traumatologie-Orthogedi
Néphrologie

Cardiologie

Gynécologie-Obgtétri
Chirurgie Générale
Urologie
Neurologie
O.RL.
Radiologie
Neurochirurgie
Pédiatrie
Cardiologie
Radiologie
Anesthésie Réanimation
Physiologie
Urologie
Chirurgie Générale
Pédiatrie
Cardiologie
Neurologie
Anesthésie Réanimation
Psychiatrie
Gynécologie Obstétri

Gastro-Entérologie
Pneumo-phtisiodpe
Oto-Rhino-Laryngologie
Neurologie
Chirurgie Générale
Oncologie Médicale
Néphrologie
Radiologie



204. Pr. LAZRAK Khalid ( M)

Novembrd 998

205. Pr. BENKIRANE Majid*
206. Pr. KHATOURI ALI*
207. Pr. LABRAIMI Ahmed*

JanvieP000

208.
209.
210.
211.
212.
213.
214.
215.
216.
217.
218.
219.
220.
221.
222.
223.
224,
225.
226.

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

Novembr&000

227.
228.
229.
230.
231.
232.
233.
234.
235.
236.
237.
238.
239.
240.
241.
242.

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 El Hassan
HSSAIDA Rachid*

LACHKAR Azzouz

LAHLOU Abdou

MAFTAH Mohamed*

Traumatologie Orthopéd

Hématologie
Cardiologie
Anatomie Pathologique

Pneumophtisiologie
Pédiatrie
Ophtalmologie
Pédiatrie
Pneumo-phtisiologie
Ophtalmologie
Chirurgig@nérale
Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie
Neurochirurgie
Chirurgie Générale
Cardiologie
Radiologie
Anesthésie-Réaniiomat
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Anesthésie-Réanimatio
Anesthésie-Réanimation
Médecine Interne

Neurologie

Dermatologie
Gastro-Entérologie
Chirurgie Générale
Ophtalmologie
Cardiologie
AnesthésieaRénation
Pédiatrie
Oto-Rhino-Laryngologie

Urologie

Rhumatologie

Endocrinologiglaladies Métaboliques

Anesthésie-Réanimation

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Neurochirurgie



243. Pr. MAHASSINI Najat Anatomie Pathologique

244. Pr. MDAGHRI ALAOUI Asmae Pédiatrie

245. Pr. NASSIH Mohamed* Stomatologie Et Chirurifiexillo-Faciale
246. Pr. ROUIMI Abdelhadi Neurologie
Décembrg2001

247. Pr. ABABOU Adil Anesthésie-Réanimation
248. Pr. AOUAD Aicha Cardiologie

249. Pr. BALKHI Hicham* Anesthésie-Réanimation
250. Pr. BELMEKKI Mohammed Ophtalmologie

251. Pr. BENABDELJLIL Maria Neurologie

252. Pr. BENAMAR Loubna Néphrologie

253. Pr. BENAMOR Jouda Pneumo-phtisiologie
254. Pr. BENELBARHDADI Imane Gastro-Entérologie

255. Pr. BENNANI Rajae Cardiologie

256. Pr. BENOUACHANE Thami Pédiatrie

257. Pr. BENYOUSSEF Khalil Dermatologie

258. Pr. BERRADA Rachid Gynécologie Obstétrique
259. Pr. BEZZA Ahmed* Rhumatologie

260. Pr. BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi Anatomie

261. Pr. BOUHOUCH Rachida Cardiologie

262. Pr. BOUMDIN El Hassane* Radiologie

263. Pr. CHAT Latifa Radiologie

264. Pr. CHELLAOUI Mounia Radiologie

265. Pr. DAALI Mustapha* Chirurgie Générale

266. Pr. DRISSI Sidi Mourad* Radiologie

267. Pr. EL HAJOUI Ghziel Samira Gynécologie Otrgjée
268. Pr. EL HIJRI Ahmed Anesthésie-Réanimation
269. Pr. EL MAAQILI Moulay Rachid Neuro-Chirurgie

270. Pr. EL MADHI Tarik Chirurgie-Pédiatrique
271. Pr. EL MOUSSAIF Hamid Ophtalmologie

272. Pr. EL OUNANI Mohamed Chirurgie Générale

273. Pr. EL QUESSAR Abdeljlil Radiologie

274. Pr. ETTAIR Said Pédiatrie

275. Pr. GAZZAZ Miloudi* Neuro-Chirurgie

276. Pr. GOURINDA Hassan Chirurgie-Pédiatrique
277. Pr. HRORA Abdelmalek Chirurgie Générale

278. Pr. KABBAJ Saad Anesthésie-Réanimation
279. Pr. KABIRI EL Hassane* Chirurgie Thoracique
280. Pr. LAMRANI Moulay Omar Traumatologie Orthalpe
281. Pr. LEKEHAL Brahim Chirurgie Vasculaire Pév@ique
282. Pr. MAHASSIN Fattouma* Médecine Interne

283. Pr. MEDARHRI Jalil Chirurgie Générale

284. Pr. MIKDAME Mohammed* Hématologie Clinique

285. Pr. MOHSINE Raouf Chirurgie Générale



286.
287.
288.
2809.
290.
291.
292.

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

NABIL Samira

NOUINI Yassine

OUALIM Zouhir*

SABBAH Farid

SEFIANI Yasser

TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia
TAZI MOUKHA Karim

Décembrg2002

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.
325.
326.
327.
328.

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.

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*
OUJILAL Abdelilah

RACHID Khalid *

RAISS Mohamed

RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*

Gynécologie Obstétrique
Urologie

Néphrologie

Chirurgie Générale
Chirurgie Vasculaire Piégipique
Pédiatrie

Urologie

Anatomie Pathgitpue
Urologie

Cardiologie
Gastro-Entérologie
Biochimie-Chimie

Endocrinologie et Itiies Métaboliques

Rhumatologie
Dermatologie
Gastro-Entérologie
Anatomie Pathologique
Psychiatrie
Chirurgie Générale
Pédiatrie
ChirurgiPédiatrique
Urologie
Gynécologie Obstétaqu
Dermatologie
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétue
Cardiologie
Ophtalmologie
Urologie
Traumatologie Orthopédie
Traumatologie Orthofgéd
Pédiatrie
Ophtalmologie
Traumatologie Orthopédie
Gynécologie Obsique
Cardiologie
Traumatologie Orthd
Médecine Interne
Oto-Rhino-Laryngologie
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Générale
Pneumopiotizgie



329.
330.
331.
332.
333.

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. RHOU Hakima

. SIAH Samir *

. THIMOU Amal

. ZENTAR Aziz*

. ZRARA Ibtisam*

PROFESSEURSAGREGES

JanvieP004

334.
335.
336.
337.
338.
339.
340.
341.
342.
343.
344.
345.
346.
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GENERALITES



Introduction

La dilatation kystique de la voie biliaire principareprésente apres

I'atrésie, la malformation la plus fréquente degsdiliaires.
Cette dilatation de I'hepato cholédoque peut &tr@leé ou segmentaire,

De taille variable, de type anévrysmal ou fusiformearement

diverticulaire.

Cette affection est rare et se voit surtout chesijet jeune, avec une nette

prédominance chez le sexe féminin.

L'imagerie par résonance magnétique a fait desrpsogonsidérables en
matiere de diagnostic pré opératoire de la dilaakiystique de la voie biliaire

principale.

L’intérét du sujet réside dans les difficultés diagtiques et aussi dans le
réle de la résection suivie d’'une anastomose -dili@stive comme attitude

thérapeutique de référence.

Notre étude rétrospective et porte sur 12 obsemstcolligées au sein de
la clinique de CH.B (Pr. CHAD) de I'hépital Avicearsur une période de 25
ans (1987-2012).



Historique

. Weter décrit en 1732 [29-3], pour la premiere faiglilatation kystique

congénitale de la voie biliaire principale
. Doulglas en 1852 : décrit la maladie chez le jeun.

. Brisowe en 1856 : rapporta un cas d’associatiotad®aladie kystique

non parasitaire du foie a la polykystose rénale.

. Judd et green souligna la rareté de I'affectiorapalysant une série de

1738 intervention sur les voies biliaire.
. Mengebauer en 1924 souligna la possibilité du diatyo préopératoire.
. Yotuyanagi en 1936 élabora la théorie pathogénitysembryoblastique
. Tsoudakas et Robinde en 1956

. Alons-Leg, Rever et Passagno en 1959 : font uneerele littérature et
dégagent les principaux caracteres clinique, radique, et anatomique de cette

malformation. [29-15]

. Todani et collaborateurs en 1975 modifient la d&sdion d’Alonso-

Leg. [29]



Rappel embryologique

L’ébauche hépatobiliaire apparait vers la troisieseenaine de vie intra
utérine. Sous forme d’'un épaississement ventralemtoblaste a I'extrémité
distale de lintestin antérieur. Cette ébauche lessiege d’'une prolifération

intense et va se deviser en deux parties caudatéplealiques.

. La para hépatica : (partie céphaliqué)vekimineuse et produit des
cordons épithéliaux, qui donnent naissance auxexénylandulaire du foie. Le
mésenchyme du septum transversum formera la cagsiisson et les travées

conjonctives séparant les cordons épithéliaux.

. La para cystica : (partie caudale) donaissance a la voie biliaire
principale, sur laquelle un bourgeon latéral déieema formation de la voie

biliaire accessoire.

L’ébauche biliaire se déplace en arriere puis JMardace gauche du
duodénum au fur et a mesure que celui-ci se ralvdagroite, puis s’abouche
sur la face latérale gauche du duodénum par urte®mommun avec le canal

excréteur du pancréas ventral.

Les voies biliaires initialement pleines, se vds@mt en commencant par
le cholédoque pour former des canaux comprenantumigre bordé par des

cellules épithéliales.

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

vie intra utérine.



Rappel anatomique

Les voies biliaires constituent le systeme coliecte la bile. Celle-ci est
excrétée par les hépatocytes dans les canaliciliigisels, puis dans les canaux
segmentaires et enfin dans la voie biliaire prial@pui assure son écoulement
dans le duodénum... La description anatomique de adere biliaire est
classiqguement divisée en celle des voies biliaimes hépatiques et celle des

voies biliaires extra hépatiques.

|. _les voies biliaires intra hépatiques [69]

L'anatomie des voies biliaires intra hépatiques cadgjuée sur celle du
systéme porte. D'une maniere générale, les volesrds sont adjacentes et

antéero-superieures aux branches portales.

Le canal hépatique gaucliégure Mraine les segments II, Il et IV. Le
canal du segment lll, de disposition antérieurgoime apres un trajet vers
I'arriere le canal du segment Il plus postériewrmmnstituer le canal hépatique
gauche au niveau du récessus de Rex. Le segmegstidrainé par plusieurs
branches rejoignant directement le canal hépatgpeche au niveau du hile

hépatique.

Le canal hépatique drokigure Hdraine les segments V, VI, VIl et VIIL.
Les canaux des segments V et VIII se rejoignent fmmer le canal du secteur
paramédian qui est antérieur et de dispositionicaet Les canaux des
segments VI et VII se rejoignent pour former lealadu secteur latéral droit qui



est postérieur et de disposition plus horizontake.segment | comporte un
drainage biliaire variable : dans 80 % des casstibilatéral ; dans 15 % des cas,
il se fait uniguement dans le canal hépatique gauet dans 5 % des cas, dans

le canal hépatique droit.

"
Figure 1. Cholangiographie directe par ponctiorcp&mée de la branche du segment Il :

anatomie normale des voies biliaires intra hépasat de la convergence.

Direct cholangiography: normal anatomy of the bilets.

lI. Les vois biliaires extra hépatiques [69]

A.Le canal hépatique gauche :

Il est formé de la réunion des canaux segmentdiesssegments Il et Il
au-dessus du récessus de Rex. Extra hépatiquecdtasportion, il se dirige
transversalement dans le hile, de gauche a didiééord au bord supérieur de
la branche portale, il s'infléchit pour croiser d$mrd antérieur et s'unir au canal

droit. Il est assez long : de 1,5 a 3,5 cm.



B. Le cana hépatigue droit :

Il est formé de la réunion des deux canaux draitscgpaux (antérieur et
postérieur). Ce confluent est en regle au-dessua deanche droite de la veine
porte, en position extra hépatique. Le canal drsitcourt et vertical : de 0,5 a
2,5cm.

C.La réunion des canaux droit et gauche :

Elle forme la convergence biliaire qui se situa soi avant de la branche
portale droite, soit au niveau de la bifurcatiomt@le, au-dessus et a droite de la
bifurcation de I'artére hépatique dont la branctuitel croise la face postérieure

de I'hépato cholédoque a son origine.

D.La voie biliaire principale :

Elle prend naissance a partir de la convergendairkilou confluente
biliaire supérieur. Elle descend dans le pédiceélgaktique, puis en arriere de la
téte du pancréas. Au cours de ce trajet, elle trégoroie biliaire accessoire,
I'abouchement du canal cystique constituant lelgent biliaire inférieur. La
voie biliaire prend le nom de canal cholédoque dirpde cette jonction. La
terminaison de la voie biliaire se fait apres uartdrajet intra pancréatique au
niveau de lI'ampoule de Vater ou elle rejoint leatale Wirsung. L'ampoule de
Vater est ouverte dans le deuxieme duodénum aaunige la grande caroncule.
L'ampoule de Vater comporte un systeme sphinctémenplexe. Le sphincter
d'Oddi entoure l'extrémité des deux canaux et elmge sur chaque canal en
amont de la paroi duodénale, constituant un spiingropre du canal
cholédoque long de 10 mm et un sphincter propreathal de Wirsung long de
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4mm. Vers le bas, cet appareil sphinctérien traviergaroi duodénale a travers
une ouverture de la musculeuse appelée fenétreédatd Le sphincter d'Oddi
adhere intimement a la musculeuse duodénale saarfiéne, ce qui explique la

possibilité de diverticules juxta-papillaires arteeau.

1. vascularisation et innervation des voies biliaires

A. Vascularisation artérielle :

La voie biliaire principale possede plusieurs sesrcartérielles,

anastomoseées au niveau du conduit en un résedw&uiocien [70,71]:

. a partir de l'artéere pancréatico-duodénale postépérieure, branche de
I'artere gastroduodénale, au moment de son passageant, en dehors, puis
en arriére du cholédoque ;

. a partir d'artérioles venues de l'artere hépatuapre.

Dans la profondeur de ce réseau superficiel, existeéseau intra mural et
un réseau sous-mugueux, créant avec l'artere agstige circulation collatérale

importante.

Ce réseau collatéral superficiel s'anastomose karéere hépatique droite
et avec les artéres pancréatico-duodénales inféggwce qui contribue a
constituer une voie anastomotique entre la vageataon artérielle du pancréas
et celle du foie (fig. 24).



Fig 24 : Vascularisation artérielle des voies biliaes. Artére cystique et ses
variations principales.

1. Artere cystique « courte ».

2. Artére cystique « longue » en position préchadéshne.
3. Artére pancréatico-duodénale postéro-supérieure.
4. Artére hépatique droite.

5. Artére hépatique propre.

6. Artére hépatigue commune.

7. Artere gastro-duodénale.



La voie biliaire accessoire recoit sa vasculamsate 'artere cystique qui,

au niveau du col de la vésicule, se divise en tearches droite et gauche.

Dans les trois quarts des cas, l'artéere cystiqueiregue et « courte » et
provient du rameau droit de I'artére hépatique ngrogans l'aire du triangle de
Calot, ce qui nécessite sa ligature au plus préa daroi vésiculaire pour ne pas

léser le rameau droit de l'artere hépatique propre.

Dans un quart des cas, l'artére cystique proviemt ploint quelconque de
I'artére hépatique propre, elle est dite « longwt eroise par en avant le trajet

de la voie biliaire principale.
B.Vascularisation veineuse :

Les veines cystiques (vv. cysticae) empruntent deaigs de drainage :
l'une, venue de la paroi vésiculaire juxta-hépatiquaverse le lit vésiculaire
pour gagner directement la circulation veineuseatigpe (veines portes
accessoires) ; l'autre, la plus étendue, est ¢oéstides deux veines cystiques
qui rejoignent soit la branche droite de la veineg le long du bord supérieur
du triangle de Calot, soit I'arcade para biliaigd[7

Les veines de la voie biliaire principale sontutdires de la veine porte a
partir d'une arcade para biliaire antérieure etrité par rapport au conduit
biliaire.

Ce réseau para biliaire, voie de dérivation possén cas de thrombose
portale, contribue a réunir les veines pancréatioddnales (v.
pancreaticoduodenales) et la veine gastrique dfwitgyastrica dextra) ou v.
coronaire stomachique (fig. 27).

10



Fig 27 : Drainage veineux des voies biliaires.

1. Veines cystiques aboutissant dans le foie.
2. Veine cystique dans le rameau droit de la vporée.

3. Arcade veineuse parabiliaire.
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C.Drainage lymphatique :

Le drainage de la voie biliaire accessoire estgué avec le drainage du
foie. A partir d'un riche réseau muqueux, les &8ss lymphatiques gagnent
directement un réseau sous-séreux plus superfigiel celui des vaisseaux
sanguins [75]. lls forment le groupe du bord drdé, groupe de la face

inférieure, le groupe du bord gauche et dessingrias/ésicule la lettre N.

Quelques-uns des vaisseaux efférents se dirigertteiment vers les
segments IV et V du foie, a travers le lit vésioela73]. La plupart des
collecteurs se rendent soit dans le nceud du dal d&sicule biliaire, soit dans le

nceud de I'hiatus, sous le bord libre du ligamepateéduodénal.

Les lymphatiques de la voie biliaire principale @wennent des éléments
ganglionnaires de volume variable attenant a tesisiiveaux des voies biliaires
extra-hépatiques ; en particulier, le noud detlisiasur le bord libre de I'hiatus
de Winslow en arriere du cholédogue qu'l peut comgr en cas
d'envahissemerifig. 28).
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Fig 28 :Drainage lymphatique des voies biliaires.

1. Vaisseaux efférents gagnant les lymphatiqueatiuges.
2. Noeud du col de la vésicule biliaire.
3. Noeud de I'hiatus.

4. Noeuds pancréatico-duodénaux.
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Les courants du pédicule hépatique recoivent déseats venants du foie.
lls font relais dans les nceuds cceliagues (lymphooeliaci) et les nceuds
lombo-aortiques (lymphonodi lumbales aortici) ersgzat derriere la téte du
pancréas, pour aboutir dans les troncs d'origineathduit thoracique (ductus

thoracicus).

D.Innervation :

L'innervation sympathique, comme linnervation ggmpathique,
dépendent du plexus cceliaque (plexus celiacus)uetrahc vagal antérieur

(troncus vagalis anterior).

La sensibilité douloureuse est transmise par lé geend splanchnique
droit (nervus splanchnichus major dexter) et pardd phrénique droit (nervus
phrenicus dexter) : ceci explique la projection psta-cervicale droite des

syndromes douloureux hépatobiliaires.

Les filets nerveux accompagnent les faces antérieusurtout postérieure
de la voie biliaire principale (nerf postérieur @onduit cholédoque). lls
entourent le conduit cystique qu'ils permettentad®nnaitre : ils doivent en étre
libérés avant sa ligature. lls suivent enfin lesdbolatéraux de la vésicule
biliaire [74](fig. 29).

14



Fig29 : 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 l'artere hépati
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V. Variations et anomalies des voies biliaires extragpatiques

A.Anomalies de la vésicule biliaire [96]

1. Anomalies morphologiques

* Vésicule cloisonnée. Il peut s'agir de cloisoneemlongitudinal, a
conduit cystique unique, ou de cloisonnement trarsal a type de diaphragme
intravésiculaire constituant deux poches qui comguant par un pertuis. La
poche la plus distale contient souvent des caldldspect extérieur de la

vésicule étant normal.

* Vésicule multilobée. D'aspect normal, elle contide multiples logettes

internes.

*Enfin d'autresanomalies morphologiques comme la vésicule en bonnet

phrygien ou les diverticules vésiculaires paraigseltes, d'origine acquiddig.

o ﬂ?

Fig 30 Anomalies vésiculairesA. Vésicule a septum.B. Vésicule bilobée.

A
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2. Anomalies numériques

Agénésie vésiculaire. Il s'agit souvent d'une atsele vésicule associée a
une agénésie plus ou moins compléte du conduiigagst Cetteanomalie est
rare. Elle peut étre associée chez le nouveauun® aatrésie duodénale. Chez
I'adulte, le diagnostic de cettmomalie implique I'élimination d'une vésicule
ectopique, intra-hépatique, gauche ; d'une vésicdéformée par une

cholécystite scléro-atrophique, voire un antécéderntholecystectomie.

Duplication vésiculaire. La duplication vraie assodeux cavités séparées
et deux conduits excréteurs. Ces derniers ont ondement distinct (variété
en H) dans 3/4 des cas. lls confluent en un seudwb cystique (variété en Y)
dans 1/4 des cas. La vésicule surnumeéraire esesbau contact de sa grande
soeur, au-dessous d'elle. Rarement la vésiculausiémaire se trouve sous le
lobe gauche du foie, avec abouchement du condsiitgeye a gauche. Enfin la
vésicule surnumeéraire exceptionnellement peutigtrehépatique, de diagnostic

cholangiographiquéig. 31).
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A B

Fig 31 A. Duplication de la vésicule.B. Duplicatide la vésicule et du conduit cystique.

3. Anomalies topographigues [69]

Vésicule intra-hépatique. Exceptionnelle chez I'hmam elle peut étre
completement ou partiellement noyée dans le payamehle col étant souvent

extra-hépatique.

Vésicule gauche. Elle est également exceptionnkdlegonduit cystique
s'abouche souvent dans le conduit hépatique gamchans la convergence. La
révélation clinique est trompeuse et il faut savdans le temps opératoire, la

rechercher a gauche du ligament rond.

Enfin, d'autres anomalies ont été signalées denfespdée : vésicule située
dans le ligament falciforme, le sillon transverke rétropéritoine et méme la
paroi abdominale. Il faut en distinguer les véssulottantes qui correspondent
a des variations d'attaches péritonéales (mésgogsteeuvent se compliquer

d'une torsion, le volvulus de la vésicule biliaire.
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B.Anomalies du conduit cystique

1. Absence de conduit cystique

Le col vésiculaire s'ouvre directement dansdé biliaire principale. La
fréequence de cettenomalie est difficile a chiffrer car des altérations
pathologiques peuvent la simuler. On en rapprod®e das ou le conduit
cystique, tres court, s'abouche alors dans le ¢bhdpatique droit ou dans la

convergence biliaire elle-méme.

2. Duplication cystigque

Elle est exceptionnelle, le conduit surnuméraiad@ichant ou plus haut

(conduit hépatique droit) ou plus bas (cholédoque).

C.Variations et anomalies de la voie biliaire principale

1. Variations de division : convergence biliaire

Ces variations se définissent en fonction de laemence modale de deux

conduits hépatiques droit et gauche qui repré<enté des cas [70,76].
Ainsi la constitution du confluent peut étre diféte du schéma type :

 confluent & 3 branches avec absence du conduitiepalroit (12 %),
 confluent a 4 branches avec absence des condoits et gauches (3 %),
* glissement vers la gauche d'un conduit droit (6 %),

* glissement vers le bas d'un conduit droit : cdeétant de la convergence

est assez frequent (20 %),
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» convergence basse (1 %), rétroduodénale ou méropaiétréatique.

L'organogenese permet de comprendre la significatiéelle des «

glissements » des conduits biliaires [{#&]. 32).
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Fig32 Variations de division des voies biliaires ésa-hépatiques (d'apres
Champetier).Al. A2. A3. Glissement du conduit latéral droit.Elonduits cysto-
hépatiques.B2. Glissement du conduit hépatiqué.droi

2. Variations d'abouchement

Le cholédoque peut s'aboucher au niveau de la erenportion du
duodénum (1,5 %), ce qui favorise le reflux intesitiet peut créer une aérobilie
spontanée. Il peut s'aboucher également au niveauladtroisieme ou,

exceptionnellement, de la quatriéme portion du danadh.

De plus, le cholédoque et le Wirsung, au lieu deésmir en un conduit

commun pour s'aboucher dans le duodénum, peuygetey' séparément.

20



Dans ces différentes éventualités il s'agit de ati@ans d'abouchement
canalaire[72]fig. 33).
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Fig 33 : Anomalies d'abouchement du canal cholédogu
1. Canal cholédoque court (angle supérieur du duodg
2. Angle inférieur du duodénum.

3. Partie horizontale du duodénum.

4. Vaisseaux mésentériques supérieurs.

3. Anomalies d'abouchement et de trajet

En revanche, quand le cholédoque s'abouche dansideeme portion du
duodénum par lintermédiaire d'un canal commun avec Wirsung
particulierement long, il s'agit d'unanomalie. Cette anomalie concerne
toutefois la jonction canalaire qui est peut-éttergine de certaines dilatations

kystiques de laoie biliaire principale [78].

L'abouchement du cholédoque dans I'estomac qudmi fait figure de

curiosité [77].
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Enfin, lesanomalies de trajet sont tout a fait exceptionnelles. Quetqu
cas de trajet préduodénal devtae biliaire principale en compagnie de la veine

porte ont été rapportés.

4. Anomalies numériques et morphologiques

La duplication compléte et la duplication terminale la voie biliaire
principale sont exceptionnelles. L'essentiel dearesnalies est représenté par

les atrésies et les dilatations kystiques dela biliaire principale(fig. 34).

\*=

A B

Fig 34 A. Duplication de la voie biliaire principale.B. plication du cholédoque.

Atrésie des voies biliaires extra-hépatiques :igiloe mal connue, il en

existe cinq types [79]
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Atrésie du cholédoque (20 %) avec dilatations degloits hépatiques et

de la voie biliaire accessoire ;

Atrésie des conduits hépatiques (8 %) avec voimital accessoire et

cholédoque, perméables et communicants ;

Atrésie du trépied (8 %) avec perméabilité des sididiaires intra-

hépatiques et du confluent ;

Atrésie desvoies biliaires extra- et intra-hépatiques avec petite vésicule

perméable (16 %) ;
Atrésie totale degoies biliaires principales et accessoires (48 %).

L'évolution spontanée vers la cirrhose est fataleoart terme. Les
dérivations bilio-digestives type hépato-portoj@stomie (Kasai) donnant des
résultats meédiocres, il semble que la transplamdtépatique offre actuellement

une alternative plus satisfaisante.

Les Dilatations kystigues de la voie biliaire prpade : d'origine
congénitale, leur classification réalisée par Atehej[81] en 1959, a été

complétée en 1975 par Flanigan[80] puis en 197 Tpdani (fig. 37 et 38).
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37A 37B 37C
Fig 37 : Dilatations kystiques congénitales de leoie biliaire principale.
Classification de Todani, 1977.
A. Type IA

B. Type IB

C. Type IC.
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J8A 388

Dilatations kystiques congénitales de la voie bilige principale.
Classification de Todani, 1977.

A. Type IIB. Type llIC. Type IV
25



Type 1 : dilatation kystique du cholédoque (86 %)sllequel la dilatation
s'étend de la convergence biliaire au bord supedepancréas.

Type 2 : diverticule cholédocien (3 %) le plus sentvsitué dans la portion

extra-pancréatique mais parfois aussi dans lagromirapancréatique.

Type 3 : cholédococele ou dilatation de la portemminale du cholédoque

qui fait saillie dans la lumiére duodénale (5 %).

Types 4 et 5 : dilatation kystique desies biliaires intra-hépatiques,
associée ou non a une dilatation deies biliaires extra-hépatiques. La maladie
de Caroli correspondrait au cas ou les dilatatsdégent uniguement au niveau

desvoies biliaires intra-hépatiques.

De taille trés variable, ces kystes se compliquenlithiase et d'infection.
Leur rupture, et surtout leur cancérisation somsfmes. Leur excision est donc

nécessaire, suivie le plus souvent par une dévivdilio-digestive.

Enfin, il suffit de mentionner l'existence de diggdimes congénitaux. I
existe toujours une déhiscence médiane punctifamenéme un orifice vrai

laissant passer le flux biliaire.
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Rappel histologique

La paroi formant les voies biliaires extra hépatiggomprend trois

tuniques : muqueuses, musculeuse et adventice.
La VBP est bordée par :

Un épithélium simple, prismatique, formé par ddiutss a noyau ovalaire
possédant un pole apical bombé et recouvert deoviliosités. Le cytoplasme
est riche en vésicules de taille variable. Cesulssl sont unies les unes aux

autres par des interdigitations et par des compldrgonction apicaux.

Le chorion est constitué de tissu conjonctif ladoetement vascularise,
renfermant quelques glandes tubuleuses ramifiédgs mombreuses a

I'extrémité distale du canal cholédoque.

La tunique musculeuse est formée par des faiscéanpitudinaux et
obliques de cellules musculaires lisses. Au nivdau’abouchement d canal
cholédoque, cette tunique présente un renforcertietilaire constituant le
sphincter d’Oddi.

Les voies biliaires extra hépatiques sont revétdess les parties non
adhérentes au foie, par un adventice qui contientréds nombreux vaisseaux

sanguins.
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Ethiopathogenie

Les mécanismes ethiopathogéniques exactes quigarpdiient la genese

des DKC ne sont pas connus. De nombreuses théotti€té émises :

. lathéorie mécanique :

Cette théorie considere que la dilatation kystiglee la voie biliaire
principale est secondaire a une sténose du baéddtple. Cette sténose elle-
méme peut étre secondaire a un traumatisme abdoonirchirurgical.

La dilatation kystigue du cholédoque peut aussieseontrer lors d’'une

grossesse, il pourrait s’agir d’'une :
- Compression utérine.

- Ou d'une coudure de la voie biliaire principalpres la délivrance

(descente des visceres)

La dilatation kystique du cholédoque peut égalerd&net secondaire a une
compression de la voie biliaire principale, suitaree adénopathie du pédicule

hépatique ou par un cedeme pancréatique ;

La dilatation kystiqgue du cholédoque peut commigliévolution d’'une
sténose inflammatoire de la portion intra duodérdlecholédoque, ou une
fibrose du sphincter d’Oddi [31].
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. la théorie congeénitale :

Pour lés défenseurs de cette théorie, toutes lesesgprécédentes sont a
interpréter comme facteurs déclenchant d’'une mabition préexistante. En

faveur de la théorie de I'origine congénitale ererg:

e La fréqguence des cas diminue régulierement a mepwed’age s’éleve.
[29]

» La malformation a été retrouvée chez le feetus € &hnouveau né.

 La fréquence d’anomalies congénitales associéeslé@bque double,
vésicule double, absence de vésicule, canal hégatgcessoire...), des
malformations urinaire associées a la dilatationstigpe ont été

rapportées, faisant évoquer un syndrome poly nraHaf. [29]

Trois hypotheses sont possibles

A .Hypothese de Babitt (1969) :

Elle se base sur la présence d’anomalies de ldigonbilio pancréatique
(AJBP), en effet :

Le cholédoque et le Wirsung se jettent dans le éiaoch soit séparément,
soit par l'intermédiaire d’'un canal commun dontdagueur, excéde rarement
0.5 cm.

L’anomalie de la jonction bilio pancréatique, sérd&par I'existence d’'un
canal commun bilio pancréatique long de plus d’entimétre. L’abouchement
du cholédoque dans le Wirsung, ou inversement dsuifg dans le cholédoque
se fait selon un angle presque doit [16].
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Un rétrécissement du cholédoque terminal est frdaguent note, il est
situé en aval de la dilatation kystique et immeadisnt au dessus de la jonction

bilio pancréatique.
B.L’hypothese de Yotsuyanagi : [4]

Se base sur le développement embryologique défectules voies
biliaires, [29] elle explique a la fois la dilatari et le rétrécissement sous jacent,

cette théorie est la plus admise.

Au stade de I'embryon de 5 mm, la VBP a I'aspecindtordon plein. Ce
dernier se creuse d’'une lumiére par un processusacuolisation. Parfois une
anomalie de vacuolisation au cinquieme mois devie embryonnaire
entrainerait une faiblesse pariétale localiséeoat de caractére segmentaire de

la dilatation avec perméabilisation incompletebds cholédoque. [16]

Cette hypothése expligue encore le calibre anorhiwddstruction ou le

dysfonctionnement du cholédoque sous jacent ddtation.

Cet obstacle congénital provoque 'augmentatiorp@ssion dans la voie
biliaire qui se dilate a sa paroi est anormale] §38effet, le calibre de la portion

sténotique est inversement proportionnel a laetdill kyste.
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C.L’achalasie du segment inférieur cholédocien :

Cette théorie est similaire a celle expliquant darfation du mégacdlon
congénital. Elle se caractérise par I'absence qualavreté des plexus nerveux
intra pariétaux a ce niveau. [34].Au stade de débbut a une hypertrophie
musculaire de la paroi cholédocienne sus duodégmatesecondairement une

sclérose inflammatoire. [29]

Par ailleurs, les plexus nerveux intra pariétaug deies biliaires sont
difficiles a voire méme lorsqu’elles sont saines, réest que récemment que
Shimotale émet, en 1995, [17] I'hypothése selorudtlg la distribution des
cellules ganglionnaires nerveuses peut étre wiliggnme indicateur des Iésions
et du mécanisme de la dilatation kystique du cloméd, grace a la méthode

d'immuno- peroxydase avec anticorps nerveux tigsupécifiques.

Dans la dilatation kystique, le nombre total deHutes ganglionnaires
située dans la paroi cholédocienne est signifieatent abaissé, par rapport au
spécimen de contrble, sans tenir compte ni du dianti kyste cholédocien ni

de I'dge au moment de la chirurgie ni de I'évolatainique.
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MATERIELS ET METHODES

Objectif :
Cette étude rapporte 12 observations cliniquesopgsr des dilatations
kystiques du choledoque. L'intérét de ces obsematiest de discuter les

difficultés diagnostiques et thérapeutiques anaiéue de la littérature.

Méthodes et Matériels :
Notre travail comporte une étude rétrospectiveap@s de 12 cas qui ont
présenté une dilatation kystique du cholédoquesetiB7 et 2012.

Ces observations ont été colligées au sein du cgerde la chirurgie

viscérale B du CHU Avicenne de Rabat.

Le diagnostic est retenu sur les données de I'aaaeyri’examen clinique

et le bilan paraclinique.
Sont pris en considération :

L’'age

Le sexe

Les antécédents personnels (médicaux et chirungiedamiliaux
les circonstances de découverte

les signes fonctionnels

les signes de I'examen physique.

N N N S RN

Les résultats des examens paracliniques: I'échbgap la
tomodensitométrie abdominale, la Bili-IRM et lesaoffications des voies

bilaires.
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Les moyens thérapeutique ont reposé sur :

v Le traitement chirurgical

L’évolution

v I'examen histologique des pieces opératoires

34



OBSERVATION N° 1

DOSSIER N° 10940/87

Mme T. F, 32 ans cholécystectomisée en 1976, oppoie hernie
ombilicale en 1983, se présentait en janvier 1980t pictere. L’histoire de la
maladie remontait a 3 mois avant son admissiofipatallation de douleurs de
I’'hypochondre droit. Ces douleurs étaient a typéodsion, d’'intensité moyenne,
irradiant vers le dos, sans troubles de transd’Imémorragies digestives. Ces
douleurs étaient associées a un ictére d’allurédtatique, avec urines foncées
et selles décolorées. Cette symptomatologie éuolizais contexte fébrile avec

amaigrissement (12 kg/3 mois).

A son admission, la patiente était apyrétique adtat général conserveé.
Elle présentait un ictére cutanéo muqueux géséralvec des lésions de
grattage, I'abdomen était souple, respirait normale avec cicatrice de
laparotomie médiane. On ne notait pas d’hépatoneptéégalie ni de masse

palpable. Le reste de 'examen était sans partitésa

La biologie objectivait une chole stase (10 foisitemale) et une cytolyse

(2 fois la normale).

L’échographie abdominale montrait une importantataiion kystiqgue de
la VBP et des VBIH de contenu homogene. Le catisétér endoscopique
rétrograde de la papille (CRPE) confirmait la @itedn de la VBP et I'absence
d’obstacle. La patiente a été opérée avec le dsignde DKC.

35



Fig n°L : Echographie hépatobiliaire (observation n 1).
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Fig n2 : cathétérisme endoscopique rétrograde de | a papille, observation n°1
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L’intervention a consisté en une cholédocotomie caveanastomose

cholédoco-duodénale latéro latérale.

L’étude histologique d’'une biopsie de la paroi dwlédoque confirmait
I'absence de Iésions tumorales.

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

La patiente a été suivie en consultation extersgyien 1993 avec une
évolution favorable.
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OBSERVATION N° 2

DOSSIER N°/ 315992/93

Mme H. F. 36 ans ayant des antécédents d’ictetendgahce, admise en
juillet 1993 pour des douleurs abdominales. L’hrstale la maladie remontait a
'enfance par I'apparition de douleurs répétéesl’dgpochondre droit. Ces
douleurs étaient a type de crampes, a irradiattapidaire droite, on ne notait

pas d’ictere ni de syndrome infectieux, ni de notithémorragie digestive.

L’échographie abdominale montrait une adenomyomeateésiculaire
associée a une importante dilatation kystique ducbalédoque. Elle objectivait

par ailleurs un kyste pancréatique.

La TDM abdominale montrait une masse kystique d&te du pancréas
avec dilatation de la VBP et des VBIH. La CRPE aomdit la dilatation
kystique de la VBP (3cm) associé a une dilatati@n la partie céphalo

corporéale de Wirsung.
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Fig n4 : Cholangiographie per opératoire, observat ion n°2
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Devant cette importante dilatation de la VBP, #dignte a été opérée le
23/07/1993.

L’intervention menée par laparotomie sus ombilicaleonsisté en une
cholécystectomie antérograde avec anastomose cloolggjunale sur anse en
Y. en effet la cholangiographie trans-cystigue antm® un diaphragme de la
partie rétro duodénale du cholédoque.

L’étude anatomopathologique de la piece opératdireuvait ne

cholécystite chronique sans signes de malignité.

La patiente a été suivie jusqu’en 1994 avec unaéewolution.
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OBSERVATION N°3

DOSSIER N°5739/90

Mlle M. M, 20 ans, sans antécédents particulierasatiait pour des

douleurs répétées de I'hnypochondre droit depuig uinis.

Ces douleurs étaient a de type de crampes, d’itdem®yenne, calmées
par le décubitus latéral droit, accompagnées digmdreome infectieux et de
vomissements post prandiaux précoces. On ne mp#aid’ictéere, ni de notion

d’hémorragies digestives.

A son admission dans notre service, il s’agissanel patiente en bon état
général, apyrétique, anictérique. Son abdomen ésaitiple, respirait
normalement, Sans masse palpable ni d’hépato spkgmdie. Le reste de

I'examen clinique somatique était sans particuéarit
Le bilan biologique hépatique était normal.

L’échographie abdominale objectivait une formatiorkystique

hypoéchogene et homogene du segment | du foie.

Avec le diagnostic de KHF la patiente a été opérdéexploration
chirurgicale montrait qu’il s’agit d'une DKC. Apresholécystectomie,
I'opacification trans-cystique confirmait la dilatan kystique de la VBP.
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Fig n3 : Cholangiographie per-opératoire, observation n°3.

Le geste chirurgicale a consisté en une anastooiadédoco-jéjunale sur

anseenY.

L’étude histologique de la piéce opératoire nodais remaniements fibro

inflammatoires chroniques sans spécificité et sagrses de malignité.

Les suites opératoires étaient simples avec unkitévo favorable a long

terme.
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OBSERVATION N°4

DOSSIER N° 2829/97

Mme K. M 22 ans, cholécystectomisée en 1996 sseptait en avril 1997
pour des douleurs des I'hypochondre droit. L’higale la maladie remontait a
un an avant son admission par I'apparition de doslde I'hypochondre droit a
type de torsion, intense qui irradiaient vers lidpadroit, accompagnées de

vomissements bilieux, il n’y avait pas d’ictéreda syndrome infectieux.

A I'examen clinique 'abdomen était souple, respin@rmalement, hepato-
splénomégalie ni de masse palpable. Le reste gantien somatique était sans

particularités.

Les examens biologiques étaient normale en phetisul n'y avait pas de

choléstase, ni de cytolyse.

L’échographie abdominale objectivait une formatidtystique du
cholédoque contenant plusieurs échos a I'intédeun VBP. Avec le diagnostic

de lithiase résiduelle la patiente a été opérée.
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Fig n8 : Echographie hépatobiliaire, observation n °4.

L’exploration peropératoire trouvait une importa@&C contenant trois
calculs. Le geste chirurgical a consisté en undéédiogotomie transversale avec

extraction des calculs et anastomose cholédocogkgu
Les suites opératoires étaient simples avec évaldidivorable.

La patiente était revue le 21/07/97 avec une rett&lioration de son état.
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OBSERVATION N°5

DOSSIER N° 7784B6/96

Mme F. E, 45 ans cholécystectomisée il y a 22 saasprésentait en
novembre 1996 pour ictere fébrile. L’histoire darlaladie remontait a un mois
avant son admission par l'installation de doulelgd’HCdt, a type de torsion,
d’'intensité moyenne, irradiant dans le dos, samsibtes du transit ni
d’hémorragies digestives. Ces douleurs se sonfciégesoa un ictere fébrile,
choléstatigue avec des urines foncées et des seieEwlorées. Cette

symptomatologie évoluait dans un contexte d’amssgment non chiffre.

A son admission la patiente était apyrétique pré@senn ictére cutanéo
muqueux généralisé. L’'abdomen était souple, rdspirarmalement, sans

HSMG ni masse palpable.
Le reste de 'examen somatique était sans partitéga
Le bilan biologique objectivait une cholé stasaret cytolyse.

L’échographie abdominal montrait une importantatdiion kystique de la
VBP de type Ib selon la classification de TODANEksacié a une image
hétérogene tissulaire faisant suspecter une désgnairce maligne de la partie
kystique du cholédoque. La TDM confirmait la diteda kystique avec la

présence d’une tumeur de la téte du pancréas.

46



U9:38:11.63
25~ JUlL - 1996 { N
IMAGE 60 -': ~:014:
v "
SO |
Sean 2

$

i1 1.00
kV 120
nA 240
GY 0.0

Fig n%: Image TDM montrant une importante dilatati on de la VBP.(observation n5).
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Fig n°7: Cholangiographie per-opératoire (observation n%).

La patiente a été opérée. La cholangiographie geatgre confirmait le
diagnostic de la dilatation kystigue du cholédogue. geste chirurgicale a
consisté en une dueodéno pancréatectomie céphdligsection du cholédoque
était en amont de DKC, le rétablissement de laicoié digestive était selon le
montage de CHILD.
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L’étude histologique de la piéce opératoire mettait évidence un

adénocarcinome tubulo papillaire strictement ihiranal

Les suites opératoires étaient marquées par urr@yedinfectieux ayant

bien évolué.

La patiente a été suivie pendant 20 mois puis peediue.
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OBSERVATION N°6

DOSSIER N°181KO

Mme B M agée de 68 ans, cholécystectomisée en KgOprésentait en
septembre 2010 pour des douleurs abdominales. dlésuids siégeait au niveau
de I'hypochondre droit étaient a type de torsaimtensité moyenne, irradiant
vers le dos, accompagnés de ballonnement abdonsiawas, vomissement. Le

tout évoluait dans un contexte fébrile avec éfaiegal conservé.

La biologie montrait une cholé stase (PAL= 198 uidT= 225ui/l) sans
cytolyse.

L’échographie abdominale montrait une dilatatiocalsée de la VBP de
26 mm sans obstacle visible, la Bili-IRM confirméat dilatation kystique du
cholédoque. La Fibroscopie OGD a objectivé unerigagirythémateuse dont la

biopsie était en faveur d’'une gastrite auto-immde&IERMER.

La patiente a été mise sous IPP et ATB, elle a éieué avec régression

des douleurs. Aucune intervention chirurgicaleétéaréalisée.
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OBSERVATION N°® 7

DOSSIER N° 2782 ES8

Mme H A .4gée de 52 ans, sans antécédents, safaiésm février 2008
pour des douleurs de I'HCdt. L’histoire de la maademontait a 2 ans par
I'installation de douleurs de 'HCdt, a type deropes, d’'intensité moyenne, a
irradiation scapulaire. Il n’y avait pas de trouldle transit ni dHSMG ni de

masse palpable.

L’examen clinique était sans particularité, lettéwoluait dans un contexte

de conservation de I'état général.
Les examens biologiques étaient normaux.

L’échographie abdominal objectivait une hydrochpste lithiasique avec
dilatation kystique du cholédoque, la TDM montnaite hydrocholécyste sur
calcul infundibulaire et dilatation kystique du ¢édoque.

L’intervention chirurgicale menée par sous costiigite, a consisté en
une cholécystectomie rétrograde suivie d’'une anaste cholédoco-jéjunale

sur anse en .

L’étude histologique d’'une biopsie de la paroi dwlédoque confirmait

'absence de Iésions tumorales.

L’évolution post opératoire immédiate était favdeahvec régression des

douleurs.
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OBSERVATION N° 8

DOSSIER N° 625F7

Mlle EI Y agée de 19 ans, opérée pour kyste hgdathépatique il y a 8
ans. La patiente se présentait en janvier 2011 gesrdouleurs abdominales
diffuses. La symptomatologie clinique remontait ra an par I'apparition de
douleurs de I'HCdt a type de colique intense radiation dorsale, exacerbé par

I'alimentation, calmée par le jeune, accompagnecmeissements, sans ictere.

L’examen clinique objectivait une sensibilité awvagdu de 'HCdt avec un
ballonnement abdominal, le tout évoluait dans umtedxde de conservation de

I'état géenéral.

L’échographie et la TDM abdominale montraient uoemation kystique

de la face viscérale du foie avec dilatation dBsH/gauche.
Devant I'aggravation des douleurs la patiente apérée.

L’intervention chirurgicale menée par voie meédiasiegs ombilicale, a
consisté en une cholécystectomie avec une exciola partie dilatée du

cholédoque suivie d’'une anastomose cholédoco j&wws anse en Y.

L’étude anatomopathologique de la piece opératogremontrait pas des

signes de malignité.

L’évolution post opératoire été marqué par laesgion des douleurs.

52



OBSERVATION N° 9

DOSSIER N° 22257

Mlle K H agée de 24 ans, sans antécédents, senpaédsen janvier 2007
pour des douleurs de I'hypochondre droit. Ces dosledtaient a type de
crampe, sans irradiation, d’intensité moyenne, et@tiées par la prise des

repas, accompagnées de vomissements post pranbliigerxy.

Le tout évoluait dans un contexte fébrile, avecaagipn d'un ictere

choléstatique, avec urines foncees et selles désslpsans prurit.

La biologie montrait une cytolyse (SGOT = 210 u8IGPT= 228ui/l), et
une cholé stase (PAL= 228ui/l, GT=408ui/l, BT=38R=25.34ui/l)

L’échographie et la TDM abdominale montraient wlilatation kystique

du cholédoque.

Par laparotomie sous costale droite, une cholécdystee suivie d’'une
résection de la VBP a effectué avec anastomagsatibé-jéjunale sur anse en
Y.

L’étude histologique de la paroi du cholédoque rordit la présence de la

DKC et I'absence de Iésions tumorales.

L’évolution post opératoire immédiate était favdeahvec une régression

de l'ictere et douleurs.
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OBSERVATION N° 10

DOSSIER N° 1921/F

Mme F A, agée de 77 ans, suivie pour HTA depuis2smus (Amlodipine
5mg/j), se présentait en décembre 2011 pour detews abdominales au
niveau de I'HCdt. Ces douleurs étaient a type denpe, d’intensité modéree,
irradiant vers [I'épaule, déclenchées par les repasaccompagnées de

constipation.

L’examen clinique trouvait une sensibilité¢ de I'HCdvec une légere
distension abdominale, le tout évoluait dans untexda d'apyrexie et de

conservation de I'état générale.

La biologie ne montrait pas des signes de cholestasdes signes de
cytolyse.

L’échographie abdominale objectivait une vésiculdiaie scléro
atrophique lithiasique, avec une VBP dilatée. LaviiBhontrait une VB scléro
atrophique associée a une sténose inflammatoit@slicholédoque responsable
d’'une dilatation des voies biliaires en amont. b@endoscopie montrait une

VBP dilatée sur micro calculs de la partie termenal

En peropératoire il s’agit dune DKC avec VB lakique scléro
atrophique. Le geste chirurgicale a consisté enamoéecystectomie, résection
du cholédoque et du canal sectoriel postérieuryiesuid’'une anastomose

hepatico-jejunale sur anseen Y.
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L’étude histologique de la piece opératoire condiit 'absence de lésions

tumorales.

L’évolution post opératoire immédiate était favdeahvec une régression

de douleurs.
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OBSERVATION N° 11

DOSSIER N°1595

Mlle B A agée de 18 ans, sans antécédents, senpaésen juillet 2010
pour des douleurs de I'HCdt. L’histoire de la maademontait a 2001 par
l'installation de douleurs de I'HCdt, a type desaeteur, d’intensité moyenne,
sans irradiation particuliere. Ces douleurs étagmsbciées a des vomissements
post prandiaux bilieux, avec ictere intermittentsines foncées et selles

décolorées.

Le tout évoluait dans un contexte d’apyrexie etcdaeservation de I'état

générale.

La biologie montrait une cytolyse (ASAT= 304ui/lLAT= 306ui/l), et
une cholé stase (PAL= 419ui/l, G=812ui/l, BT= 4BWBD=32ui/l, Bl=11ui/l).

L’échographie abdominale montrait une formatiostique biliaire avec
dilatation des VBIH et VBEH. La TDM montrait un kesdes segments IV et V

du foie, avec une dilatation de la VBP.

L'IRM objectivait une formation kystique d’originenalformative en
rapport avec un kyste du cholédoque. Elle objettpar ailleurs une dilatation

des VBIH avec lithiase.

L’intervention chirurgicale réalisée par voie méuiasus ombilicale, a
consisté en une résection de la VBP, avec anasth#@patico jéjunale sur anse

en Y. Les suites étaient favorables.
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OBSERVATION N°12

Dossier N° 34330

Mme K F agée de 41 ans, sans antécédents, sanf@én aout 2011 pour
des douleurs de I'HCdt. L’histoire de la maladienomtait a 6 mois par
l'installation de douleurs de I'hypocondre drait,type torsion, d’intensité
moyenne, irradiant vers le dos, sans vomissemeiteuble du transit. Le tout

évoluant dans un contexte d’apyrexie et de coniervee I'état général.
La biologie n’objectivait ni choléstase ni cytolyse

La Bili- IRM montrait un aspect en faveur d’'uneatdtion kystique du
cholédoque et des voies biliaires intrahépatiqoeyant étre classé type IV de
la classification de Todani, associé a des angiaitnesegment VII et VIII du

foie.
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L’intervention chirurgicale menée par sous costiete a consisté en une

cholécystectomie avec anastomose hépatico- j&welanse en Y a la roux.

Les suites étaient favorables.
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NOS RESULTATS

Note étude rétrospective est fondé sur I'analyse 18e observations
originales de DKC colligés a la clinique chirurdiBaau centre universitaire Ibn
SINA de rabat entre 1987 et 2012. Nos patientsuonfige moyen de 39 ans
avec des extrémes de 18 a 77 ans. On retient uteeprédominance féminine
avec un pourcentage de 100%.

Cliniguement : la triade classique (douleur, ictére, massetegte de
I’'hnypochondre droit) a été retrouvée chez cingepéd soit un pourcentage de
45 %. La douleur isolée (type colique hépatiqus) netée chez quatre malades,
avec deux malades présentant une douleur abdondiffilee dans un contexte

fébrile.

Biologiquement: six patientes présentaient un syndrome de stasé et

cytolyse modérée.

L’échographie : réalisée chez tous les malades a montré dansdmiitin
aspect évocateur d’'un kyste hypoechoégene de ephtenogéne communicant
avec la voie biliaire principale, avec parfois gedpe plusieurs échos de type
lithiasique, dégénérescence maligne et des doataties voies biliaires intra et

extra hépatique.
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La tomodensitométrie : réalisée chez sept patientes, a montré la tidata
kystique de la voie biliaire principale dans cings, des kystes hépatiques dans

deux cas de méme que des voies biliaires intratigéeadilatées.

La confrontation des résultats de I'’échographielaefTDM chez nos
patientes, objective que cette derniere fournst mseignements plus détaillé
gue I'échographie, permettant ainsi le diagnostiene dilatation kystique

associé ou non a une complication locorégionale.

Les opacifications des voies biliaires ont été demandés chez cing

malades.

Le cathétérisme endoscopique rétrograde de la pupel : a été réalisé

chez deux patientes.

La cholangiographie per-opératoire : par voir transcystique ou par
ponction direct de la voie biliaire principale & étalisée chez six malades.
L’'aspect morphologique a été apprécié selon lsifieation de TODANI.

La Bili-IRM : a été demandée chez deux malades, et confirait

dilatation kystique du cholédoque.

Le traitement : réalisé a consisté en une résection du kyste ave
anastomose hépatico jéjunale sur en anse en Yraulachez trois patiente.
sixcas ont bénéficié d’'une anastomose cholédoamaég avec extraction de
calculs chez une patiente. Une duodéno pancréatech été réalisée chez une
patiente, et I'antibiothérapie a été prescrite chee patiente avec abstinence

thérapeutique.
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L'étude histologique des pieces opératoires: objectivait un
adenocarciome tubulo papillaire strictement intr@aihae chez notre cinquieme
cas, sans autres anomalies notables chez les aage&es suites opératoires
immédiates on été bonnes, et les suites lointainegté simples sauf pour la

cinquieme patiente décédée 20 mois apres l'intéioren
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DISCUSSION



ETUDE CLINIQUE

Le tableau clinique de la dilatation kystique dolédoque est variable. La
séveérité et la précocité de I'apparition des signiesques dépendent de la taille
du kyste et du degré de perméabilité du segmendiciét

La triade classique de BONHEIM (douleur abdomin&&gre, masse de
I’'hypochondre droit) est tres évocatrice, mais ellexiste que dans 20 a 63%
des cas. Le tableau est le plus souvent réduisaldeleurs abdominales chez

I'adulte et a l'ictére chez I'enfant. [38]

. la douleur :

Les douleurs abdominales sont présentes danslpré6 % des cas. Ces
douleurs sont variables dans leur type et, dang itgensité. Associées a un
ictere et a de la fiévre, elles traduisent une @siglite ; dans d'autres cas, elles
traduisent une pancreatite surtout chez I'adulte gtand enfant. [1]

Ces symptdmes sont sous forme de colique hépatiquede crampe a
évolution paroxystique, siegent Habituellement ddimypochondre droit,
rarement épigastrique ou diffusent a tout I'abdomenradiation se fait en

hémi ceinture dorsale et vers I'épaule droite.

Ces douleurs sont parfois accompagnées de naeséesvomissements,

pouvant les soulager momentanément.

Dans notre étude, la douleur a été présente chézsttes patientes et était

sous forme de coliques hépatiques.
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. L’ictére :

L’ictere est parmi les signes révélateurs majelirest présent dans la
majorité des cas (70%). [1]

Cet ictere est de type rétentionel avec urineséeset selles décolorées
pouvant s’accompagner de prurit. Le caractérenmtant de l'ictere est due a
I'obstruction plus ou mois importante entrainée lparebondissance du fond du

kyste qui attire et coude le bas du cholédoques Pdluement par la présence
d’une lithiase intra cholédocienne.

Dans notre série quatre patientes présentaierntene |

[l. Masse palpable :

Une masse est parfois palpable au niveau de I'thyguire droit, sous
forme de tumeur rénitente, fluctuante généralenmeltiore avec des variations

dans son volume d’'un examen a l'autre, traduisamémmplissage et le vidange
du kyste.

Cette variabilité dans le temps n’est retrouvée MBITRICY que dans

30% des cas entre 10 et 30 ans et dans 9,8 % deapoes I'age de 30 ans
[29,30]
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V. Les autres manifestations cliniques :

D'autres complications aigués plus exceptionngies/ent étre inaugurales
. péritonite biliaire par rupture de la DKC, hémorragie garpertension

portale secondaire a ur@rrhose biliaire. [2]

La triade : douleur, ictére et masse rénitente soulépatique retrouvée
par FALNGINA dans 38% des cas et par YAMAGUCHI dans13 %. [22]

Dans notre série nous en avons 45 %.
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ETUDE PARA CLINIQUE

La triade symptomatique de la dilatation kystique cholédoque est

inconstante ce qui explique les difficultés diadimpes.

. la biologie :

N’est pas évocatrice mais elle peut montrer dasesig

1) de rétention biliaire : lorsqu’elle existe, on natee élévation modéré
de la bilirubinémie, de la cholestérolémie et desgphatases alcalines.

2) De souffrance hépatique : variable allant d’'unepéneytolyse (€lévation
de GOT, GPT), a l'insuffisance hépatique avec dirtiom des facteurs de
coagulation, allongement du temps de quick et wssb du cholestérol
sanguin...

3) Infectieux : la numération de la formule sanguinet mn évidence une
hyperleucocytose a polynucléaire neutrophile potivamoquer une
infection associée.

4) D’atteinte pancréatique avec hyperamylasémie etfaypylasurie. [2]

Dans notre étude des signes biologiques de chsésmat été retrouvés

dans 45% des cas.
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lI. imagerie :
A.échographie :

L'échographie reste I'examen de premiere intengoar l'étude de la
pathologie bilio-pancréatique [19]. La sensibildé cet examen est opérateur
dépendant. Par ailleurs la valeur diagnostiquaésktite par I'obésité et par la

présence d’'un écran gazeux réactionnel.

Le diagnostic du kyste du cholédoque peut étre é&aen échographie,
devant une formation liquidienne de taille variabEous hépatique
communicante avec les voies biliaire intra hépaticuarfois modérément

dilatée.

Ce kyste peut parfois contenir des petits calculdes débris echogenes. Il
est exceptionnel de mettre en évidence I'anomake lal jonction bilio-

pancréatique. [23}.
Elle permet aussi d’explorer le reste de l'arbigioe et du foie.

Le diagnostic de la dilatation kystique de la voikaire principale repose
actuellement sur les techniques d’'imagerie nonsives : I'échographie, la

tomodensitométrie et la cholangio-IRM.

B.La Tomodensitométrie :

La tomodensitométrie (TDM) abdominale met en éwvigemne tumeur

liquidienne bien limitée, étendue entre la confeeeportale et le duodénum. [2]
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Le cholangio-scanner (cholangiographie intraveseeu couplée a
un examen TDM), permet de visualiser I'accurhata du produit de
contraste a élimination biliaire dans le kyste §%}- Une cartographie de

I’arbre biliaire et une délimitation précise de l&sion sont ainsi obtenues

[6].
C.la cholangio-IRM :

La cholangio-IRM ou bili-IRM est une technique rat® et non invasive.
Elle permet d’analyse les voies biliaires et paatigfies, sans nécessiter

d’injection de produit de contraste dans les vbigaires, ni d’anesthésie.

Ainsi elle confirme le diagnostic de la dilatatidn cholédoque, en plus
d'une cartographie de I'ensemble des voies bikai@elles-ci pourront étre

analysées dans plusieurs plans.

Les performances de la cholangio-IRM dans le diafynales variantes
anatomiques des voies biliaires et pancréatiques &evées, avoisinant 90 %
[27].
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I, Endoscopie :

A.Echceendoscopie :

L’endoscopie permet de visualiser les structuibs-pancréatiques avec
une excellente définition du fait d'une tres hanéieolution spatiale axiale et
latérale. Les limites sont représentées par lésulies de positionnement de la
sonde (antécédents chirurgicaux, sténose pylorigue duodénale), les

contraintes des ultrasons (aérobilie, calcificatide pancréatopathie chronique).

Les performances de I'echcendoscopie sont excallemgr une sensibilité
entre 95 a 100 %, une spécificité proche de 10@dnmment pour le diagnostic

de micro lithiases.

L’étude d’'une série japonaise a confirmé l'exceédesensibilité de cette
technique pour le diagnostic dkgstes cholédociens, pour la recherche et
l'analyse de la variété de I'AJBP ainsi que pourrdaherche d'éventuels

arguments en faveur d'une Iésion tumorale assdéige,

Elle permet une exploration du contenu des voikaifgs, de la paroi a la
recherche d'un épaississement inflammatoire ou raimau d'une pathologie
extrinseque (tumeur pancréatique céphalique, addéhi@s) pouvant étre

couplée a la réalisation d'une ponction écho guidée
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B.1a cholangiographie rétrograde endoscopique par
cathétérisme de I'ampoule de water :

Elle a été I'examen de référence durant de lonqreses pour le
diagnostic de DKC et ses complications. Elle resite pour préciser I'image de
la jonction biliopancréatiques et le diagnosticIBR grace a l'injection directe
des deux structures canalaires, biliaire et patiquéa par cathétérisme de la
papille.

La fréquence des complications varie entre 5 éolthcluant par ordre de
fréquence les pancréatites, cholangites, hémogagiperforations. Les facteurs
de risque sont directement liés aux conditionsriegles (canulations multiples,
nécessité de sphinctérotomie, manipulations et ctiojgs canalaires

pancréatiques) mais également aux patients (dyséomement oddien) [20,21].
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IV. laradioloqie :

A.abdomen sans préparation :

Cet examen permet de noter la présence d'une épdeit’hypochondre
droit [32] abaissant et refoulant le colon transeer

L’ASP peut mettre en évidence des images calcifiéasuls dans le kyste,
ou dans la vésicule ou ailleurs) ou des images|a@&sitémoignant d’une fistule

biliodigestive pathologique [29]. Le cliché d’ASBtde plus souvent normal.

B.opacification des voies biliaires :

*Préopératoire :

Elle permet de poser le diagnostic en préopérateemalformations des

voies hiliaires.

Certains examens ont été compléetement abandonnélalfgmn
intraveineuse et cholécystographie orale), largemeemplacée par

I’échographie et par la cholangio IRM.
*Per-opératoire :

La cholangiographie per-opératoire est un examanopdial en matiere
de, sa sensibilité varie de 92% a 96% et une spé€ipres de 100%.

Elle peut se faire soit par ponction direct du &ystoit par canulations

cystique.
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Cet examen permet de précise :

= |e Siege, le volume, la morphologie et la présedicme lithiase intra
kystique.

» Distance séparant la dilatation de la bifurcaties canaux intra et extra

hépatiques.

= Anomalies VBIH, [I'existence ou non du passage dwnadl état du

carrefour bilio-pancréatique.

» une classification de I'anomalie. [39].
*Post opératoire.

La cholangiographie post opératoire lorsqu’elle pessible, est plus
instructive car 'cedeme a régresseé, la compreshiorholédoque par le kyste a

été levée et permet d'opacifier la cholédoque disfa9].

C.Autre explorations radiologiques :

1. urographie intraveineuse :

Permet de rechercher une malformation rénale assodans le cadre
d’'un syndrome ploymalformatif appuyant ainsi ladhé embryologique.

Elle permet de mettre en évidence :

» Des reins poly kystiques.
= Une agénésie rénale
= Un mega uretere
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Elle permet également d’élimines une tumeur réealecas de masse
palpable, donnant un contact lombaire, il sS’agplies souvent d’'un examen

d’accompagnement.

2. D’autres explorations :

Le TOGD, le lavement baryté et la splenoportographi

3. LaP.B.F:

Renseigne sur I'état de la glande hépatique, irdicgurtout en cas de
suspicion de cirrhose biliaire qui semble représehélément essentiel du

pronostic au moment de lI'intervention.

Dans notre série d’étude, le diagnostic de la DKC se basé
essentiellement su I'échographie abdominale appuysir I'opacification
des voies biliaires que celle-ci soit faite en prpératoire ou en
peropératoire. Sept patientes avaient bénéficié die TDM, qui avait

confirmé le diagnostic de la dilatation en préopérmire.
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Epidémiologie

Décrites pour la premiere fois par Vater en 1788 DKC représentent une
entité anatomo-clinique rare dont l'incidence vaeel/15 000 au Japon a 1/1 a
2 000 000 en Europe. [4] L'incidence des AJBPestimée de 0,08 a 3,2 %
selon les séries. Les DKC sont plus fréquentes €8 8u Sud-Est avec une
prédominance féminine dans 74 % des cas. (5,6) dmgnostic est presque

toujours fait a I'age pédiatrique et, dans predeaiex tiers des cas, avant 10 ans

[7].

Notre travail rétrospectif rapporte 12 cas de tdilans kystiques du
cholédoque, sur prés de 6000 cas de chirurgie did@paire entre I'année 1987
et 2012.

Elle a été diagnostiquée chez 12 patientes avégercompris entre 18 et

77 ans, soit un age moyen de 39 ans, la prédonarfantdnine est a 100 %.
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Etude anatomopathologigque

. Classification anatomique :

De nombreuses classifications ont été proposéggndant du type de la
dilatation du cholédoque et de I'association ou dame dilatation des VBIH.

La plus connue est celle d’Alonso-Lej en 4 typed.[2

* classification d’Alonso- Leq et coll :

Les dilatations kystiques congénitales de la voikaite principale
regroupent en fait plusieurs malformations quitetclassées par Alonso-Lej et
coll. [8] en 1959, classification complétée pamigan [9] en 1975.

Type | :dilatation kystigue congénitale du cholédoque pFogent dite
(DKC) ; la dilatation fusiforme ou sacciforme estegque globale,
incluant le canal cystique, avec des voies bilgiseis-jacentes plus
souvent normales que dilatées. La vésicule biliagehabituellement de
morphologie normale. La DKC est la forme la plégfrente et représente
environ 85 % des cas.

Type Il le diverticule du cholédoque, se rencontre ddh%o des cas ; il
s'agit de dilatations sacciformes et latérales doak biliaire avec un
pédicule court et étroit.

Type Il : il concerne la dilatation de la portion termmau cholédoque
qui fait saillie dans la lumiere duodénale. C'estlholédochocele qui se

rencontre dans environ 5 % des cas.
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Type IV : des dilatations kystiques des voies biliairegaimépatiques
peuvent étre associées dans 20 % des cas aux P&Gant leype IVde
la classification de Flanigan.

Type V: les dilatations kystiques limitées aux voiesialmés intra-
hépatiques, encore appelées maladie de Carolii edogent du cadre de
cette étude, correspondenttgpe Vde Flanigan.

* classification de Todani et AL :

La classification selon la forme des DKC proposée padani et al,

reprenant un travail initial d'Alonso-Lej, considéring types [10,11]:

dans le type 1, la dilatation kystigue congénitale cholédoque
proprement dite, la dilatation fusiforme ou saattfe (types la, Ib, Ic selon la
forme de la dilatation kystique et le respect on de la convergence) est
presque globale, incluant le canal cystique. Leetypest la forme la plus
fréquente et représente environ 85 % des cas ;

dans le type I, le diverticule du cholédoque secomtre dans 10 % des
cas : il s'agit de dilatations sacciformes et E&& du canal biliaire avec un
pédicule court et étroit ;

dans le type lll, la dilatation concerne la portterminale du cholédoque
qui fait saillie dans la lumiére duodénale. C'estcholédococele qui se
rencontre dans environ 5 % des cas ;

des dilatations kystiques des voies biliaires h#pmatiques peuvent étre

associées dans 20 % des cas, réalisant le type 1V ;
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dans cette méme classification, les dilatationsi¢gyes limitées aux voies
biliaires intrahépatiques, encore appelées maldeli€aroli et qui sortent du
cadre de cette étude, correspondent au type V.

L'AJBP existe en fait dans les type I, Il et IV d&&C de la classification
de Todani et al, mais est absente dans les types\1[12,13.

* Classification de kimura :

Les anomalies anatomiques de jonction biliopanyéatont été classées par
Kimura et al en deux variétés [14].

la variété 1 est celle ou le canal excréteur dub&emee jeter dans le
cholédoque réalisant I'union P-C ;
la variété 2, qui prédomine, est celle de l'unio®,Gou le cholédoque

semble se jeter dans le canal de Wirsung.
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. Etude anatomopathologique:

Etude macroscopique de la D.K VBP :

C’est une distension segmentaire sphéroide ou tiqen de la partie
moyenne du cholédoque, située sur la portion épiploique de la VBP, entre
la jonction cystico-hépatique et le bord supérawduodénum, elle est rarement

rétro pancréatique. [29-30]
A.Le volume de la dilatation :

Certains auteurs, ont pris en considération le éimm vertical et
transversal, d’autres, la quantité du liquide conge mais le plus souvent la

dilatation kystique est volumineuse.

Le plus petit cas rapporté dans la littérature () 9tesure 2,5 cm de large
sur 3 cm de long, le plus volumineux revient a Be®ubd (1922) et contenait
huit litres de bile. [29]

Chez nos patientes, le diamétre de la dilatatgircempris entre 3cm et
5cm de calibre moyen chez 4 cas et estimé a entidocm chez le quatrieme

cas.
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B.La paroi de la dilatation:

L’aspect extérieur est variable, il est tantot p&tesillonné d’'un réseau
vasculaire plus ou moins dense, tantét bleuté garément vascularisé. Cette
variation d’aspect peut étre en rapport avec lbi@abe la paroi de la dilatation
qui est habituellement épais et pouvant atteindeen29], parfois la paroi est

tres mince d’ou I'éventualité de rupture au cowd'idtervention.

En intra luminal, la mugueuse peut totalement dap&, ou subsister sous

forme d’ilots a peine reconnaissable a la microscoptique.

Certains auteurs ont noté la présence de format@inslaires, situées, soit
a I'abouchement du cystique dans le canal hépatigaenun, soit au départ du

cholédoque inférieur.

Ces replis valvulaires ont une épaisseur varianguEques millimétres,
leur origine reste obscure. Pour certains, ils slenttémoin de vestiges
embryonnaires, pour d’autres, il s’'agit de la coosfice des réactions
inflammatoires, enfin et plus généralement, I'or@iest attribuée a des causes

mécaniques lors de la genése de la dilatation.
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C.Le contenu de la dilatation :

Fait habituellement de bile, dont la teinte etdasistance sont variable.la
bile peut étre soit aseptique, soit le plus souwefactée, et ceci dépend du
degré d'obstruction du cholédoque inférieur, [33.lithiase intra—kystique est

rare.

Chez notre patiente (Observations N 5) troisutalont été découverts

lors de l'intervention chirurgicale.

Etude histologigue :

La paroi cholédocienne est profondément remari@4 :

v' L'épithélium de type biliaire pavimenteux est quasnt détruit, réduit
tout au plus a quelques plages épithéliales fdibesellules aplaties ou

cubiques reposant sur une condensation conjorzéisale.

Il excite une fibrose pariétale qui remanie pro®meént la paroi du
cholédoque et parfois le tissu cellulo-adipeux.t€eiclérose est richement
vascularisée et peut étre infiltrée par des caluidlammatoires. [35] Elle
entraine une dissociation importante des élémelarsdglaires, et des fibres

musculaires dont la
v rareté ou I'absence méme, est reconnue par lampldes auteurs.

v' En ce qui concerne les éléments nerveux, [34] |leésence est
inconstante ; quand ils sont présents, ils sorfbigahypertrophiques

ou hyperplasiques.
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v' Des micro-abceés pariétaux sont rarement retrouvés.

v" Ou alors, il est totalement obturé. Ce cas esbsurapporté chez le

nouveau né et associé a l'atrésie complete du d@bqiee.
v' On peut aussi y retrouver des valvules ou un daphe.

L’étude de cette portion peut étre faite par umétdrisme rétrograde des
voies biliaires, mais dans la majorité des cas, rE#bst entreprise qu’au cours de
I'intervention, par une recherche minutieuse dpdé du chirurgien, et surtout
par la cholangiographie per-opératoire. Cette eafiton s’efforce de préciser la

langueur, le calibre, le mode de terminaison dbsitita perméabilité.

Quelgues fois on observe une disposition particelé@crite par Caroli en
1953 et retrouvée ensuite par Babitt, elle congstaine confluence avant la
papille en un canal commun du cholédoque et dul cen¥®irsung sur plus d’'1
cm. [36]

L’examen histologique de cette portion révele lesgouvent la disparition
des glandes a ce niveau (normalement cette régtaicke en glandes). On peut
observer d’'importantes modifications inflammatoigesla muqueuse. La paroi
peut étre épaissie par 'oedeme et la scléroseisgnaent et mutilent la couche

musculaire.

L’agénésie neuroganglionnaire sur laquelle instdesanatomistes est a la
base de la théorie neuromusculaire de Roux. Eldicgre la pathogénie de la
malformation par une achalasie, comme celle reméatdns le mégacodlon par

exemple.
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v Des cas d'adénomes papillaires typiques ont étéaklg, ayant

dégénéré en adénocarcinome plus ou moins diffé&enci

v' La paroi du kyste peut étre entourée de tissusrgatiqgues dont les
lobules acineux sont largement séparés les unsadiss par des
bandes fibreuses infiltrées de cellules inflamnragimononuclées.
[37]

Etude anatomopathologique de la voie biliaire gacsnte a la
dilatation:

Le cholédoque sous—jacent a la dilatation peuttirepisieurs aspects :
[29]

» |l peut étre normalement permeéable et la dilatgbieat alors exister sans

obstacle sous jacent ;

» Comme il peut étre rétréci, réalisant ainsi unexadé partielle, c’est

I'aspect le plus fréquemment rencontré ;

Chez notre troisieme patiente un diaphragme aeétéuvé au niveau de la

jonction du cholédoque sus et rétro duodénal.
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D.En Amont de la dilatation :

1. Etude anatomopathologique du foie:

L'atteinte est variable et les lésions sont difiege selon le degré
d'obstruction du cholédoque inférieur et son amzéh Habituellement, le foie
est normal ou Iégérement hypertrophi€, de congistéarme, avec une surface
lisse ou un peu irréguliere. Lorsque la rétentisnreanifeste, c'est un foie de
choléstase (observation N 1 et 4). Parfois, c'aesfoie cirrhotique avec des

signes d'hypertension portale, dans d'autres pasiilétre le siege d'un abceés.

Histologiguement La stase biliaire, l'infection et I'hyperpressigans la

VBP entrainent des remaniements de [l'architectwe fale. Au début,
I'architecture normale est en général conservées pam observe un
développement péri-portal du tissu conjonctif auae hyperplasie des espaces
portes. Les canaux biliaires de la région portadat dégerement dilatés et
quelques uns d'entre eux contiennent des throniliagds. Parfois, on constate

une prolifération de néo-canalicules biliaires oliss par la bile.

Les cellules hépatiques sont de taille réegulierlewt cytoplasme contient

des granulations constituées de pigments biliaires.
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Evolution et complication

. évolution:

L'évolution spontanée des DKC est le plus souvesfaubrable : la
cholestase chronique et l'infection pouvant abal#irs des délais plus ou moins
rapides a une cholangite ascendante et a une serrbidiaire secondaire avec

hypertension portale.

. complications :

Des complications mécaniques et infectieuses niepssrares :

A.Les complications infectieuses :

Angiocholite a répétition, abces du foie, septi@midu fait de la stase
biliaire, il existe dans 10 a 25 % des cas undakth pigmentaire associée, soit

dans la vésicule biliaire, soit au sein de la DKT.

B.les complications mécaniques :

a)La lithiase intra kystique les kystes du cholédoque avec ou sans AJBP

se compliquent dans 34,1 % des cas (série pédiajridune sédimentation
protéinique intracanalaire (plugs) majorant le défde clairance biliaire ou

pancréatique [15,16];
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b) la rupture kystique avec cholé péritoirtkie a I'augmentation brutale de
la pression intraluminale cholédocienne, probabidriiée a I'existence de plugs

obstruant le cholédoque [17];

c) la cirrhose biliaire :

Des cas de cirrhose biliaires ont été rapportés.lésions du parenchyme

hépatique témoignent de la stase et de la fibrose.

Il faut d'ailleurs noter que ces lésions peuverd &trouvées chez le jeune
nourrisson, ou elles ont une signification encohas gpéjorative et ou leur

régression totale est aléatoire [18].

d) la cancérisation des dilatations kystigue du ¢éddoque :

On s’accorde sur le réle pathogene de 'AJBP dansurvenue de la
dégénérescence des voies biliaires surtout en’aasodiation a une DKC. En
I'absence de sphincter propre du bas cholédogs@neymes pancréatiques, les
sécrétions kysto-digestives refluent de facon maassti chronique vers les voies
biliaire [41-40]. Todani et al. [40] ont compars leancers « primitifs», survenus
sur la paroi kystigue des DKC non dérivées, auxceex secondaires »
survenus sur les DKC dérivées sans exérese. Ceserdersurvenaient en
moyenne 10 ans plus t6t (extrémes allant de 1 an82 Dans la majorité des
cas, le traitement ne peut étre que palliatif awezun survivant a 5 ans, pour les
cancers « primitifs », et moins de 10 % a un arr pEsicancers« secondaires ».
Le pronostic apres transformation maligne est darscpéjoratif avec un taux de
résécabilité faible, allant de 0 a 18,8 %. La sumobyenne a 1 an est d’environ
7,5 % malgré quelques cas de survies prolongéesntas a 3 ans. Il s’agit dans
80 % des cas d'un cholangiocarcinome. Les autrmesstygont beaucoup plus
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rares : carcinome indifférencié (4-10 %), adénmtuame (2-4 %), carcinome
épidermoide, et sarcome [2, 42, 43, 44, 49]. Laédéescence siege dans 50 %
a 85 % des cas sur les voies biliaires extrahépegiqspécialement sur les
segments dilatés de la VBP (DKC de type | et IVpeidans 8 a 45 % des cas
sur la vésicule. Dans moins de 5 % des cas, d@esil’emblée sur les voies
biliaires intrahépatique sou le pancréas. |l esbter que la dégénérescence
primitive du canalcommun n’a pas encore été rapportalors que la
dégénérescence de kystes localisés en intrahépadiquassociation ou non avec
une dilatation de la VBP, ou rentrant dans le catdreanaladie de Caroli a été
rapportée [45,46]. En l'absence de DKC, le caneewient sur la vésicule
biliaire. Cette filiation AJBP et cancer des volaBaires a été rapportée par
Kimura et al. [46] aprés etude de 96 cancers desecule biliaire. L'AJBP est
présente dans 16 % des cancers de la vésiculeandercde la vésicule survient
chez 25 % des malades ayant une AJBP. De plus, &e%cancers de la
vésicule sur AJBP surviennent sur une vésiculdiatque. Le cancer de la
vésicule survient plus significativement chez ledades qui n'ont pas de DKC
(75 % versus 10 % en cas de présence de DKC, p13. @ ette filiation AJBP
et cancer de la vésicule biliaire a été confirmée ges études plus récentes
[47,48] digestives (en cas d'une dérivation kystgedtive antérieure) est
responsable de la transformation des acides lediagn produits conjugués et de
la lécithine en lysolécithine, toxiques pour la meagse biliaire, particulierement
au niveau des zones de stase : sur les paroisdilatiaion kystique en cas de
DKC et/ou sur les parois de la vésicule biliairesem absence [1, 2, 18, , 48-
43]. En présence de DKC associée, l'incidence dearades voies biliaires est
environ 16 % (elle varie entre 3,2 % et40 %) [A3le augmente avec I'age : 0,7
% avant 10 ans, 14 % apres 20 ans et prés de 5r&s &0 ans, et elle est
augmentée par les dérivations.
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Diagnostic différentiel

. les malformations et variantes anatomigues :

Nombreuses sont les malformations des voies l@iagui peuvent simuler
une DKC.

A.L’atrésie biliaire :

L'atrésie des voies biliaires (AVB) est une maladi®, de cause inconnue,
caractérisée par une obstruction des voies b#iasarvenant en période
périnatale. Son incidence est de 1/18 000 naissarc&urope. Cette incidence
est plus élevée dans la zone Asie-Pacifique etinela 1/3 200 en Polynésie

francaise.

L'AVB est la cause la plus fréquente de choleste@smatale et la premiere
indication de transplantation hépatique chez lienfae diagnostic est évoqué
devant un ictere néonatal avec selles décoloréehépatomégalie. Les
explorations radiologiques précisent la perméabdis voies biliaires et exclut
les principales autres causes de cholestase né&nniataistologie montre, au
niveau du foie, des signes d'obstacle biliaire dd@ose rapidement progressive
; au niveau des voies biliaires, une inflammatioecafibrose et oblitération.
Non traitée, 'AVB évolue vers une cirrhose bika@gn quelques mois et conduit

au déces de l'enfant dans les premieres annéeas.de v
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Le traitement de I'AVB est séquentiel : en périodenatale, I'intervention
de Kasai (hépato-porto-entérosotomie) doit étrdisé@a rapidement, afin de
tenter de restaurer le flux biliaire vers lintastiEn cas d'échec de cette
intervention, la transplantation hépatique est ssamiee, le plus souvent dans les
premiéres années de vie. Les chances de survierdasts atteints d'AVB
dépassent actuellement 90 %, avec une qualitéederoche de la normale pour

la plupart d'entre eux. [49]

B.1ésions Kystiques congénitales des voies biliaires
intra-hépatiques

Ces lésions regroupent des affections qui commenigou non avec le
reste de I'arbre biliaire et different selon leudyalence, leurs manifestations et

leur sévérité. Elles ont cependant trois caradiguies communes :

(@) les lésions du foie consistent en l'existenee kystes qui sont soit
macroscopiques, alors facilement reconnus pareesniques d'imagerie, soit
microscopiqgues et dans ce cas seulement trouvéxamien histologique du

foie ;

(b) I'ensemble des désordres est expliqué par @i®nmmation embryologique

de la plaque ductale;

(c) les lésions hépatiques sont fréequemment assodiéles Iésions rénales de
diverse nature, mais toutes secondaires a une mmafion congénitale des

tubules rénaux.

Lésions kystiques congénitales des voies biliairga et extra-hépatiques [50]
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C.Maladie de Caroli: [51-52-52-54-56-55-56

La maladie de Caroli est caractérisée par l'exigtede dilatations
kystiques, de nombre et de taille variés, commuantjavec les voies biliaires
intrahépatiques, localisées ou diffuses a I'enseiibifoie. La maladie de Caroli
peut étre associée a une fibrose hépatique coatgErmivec le méme mode de
transmission et/ou a une dilatation kystique duladhmgue, ou étre isolée (et
dans ces cas, apparaitre sporadique).

Elle est responsable d'acces angiocholitiques é&sgpétpparaissant
habituellement entre 5 et 30 ans.

L'échographie montre la présence de kystes (paderstrés par une
branche de l'artére hépatique) dont le caractemememiquant avec les voies
biliaires peut étre affirmé sans risque infectiguax le cholangioscanner ou la
bili-IRM.

Les complications comportent la survenue de calmilskystiques (qui
peuvent migrer dans le canal cholédoque), d'abedsi€, de septicémies, d'une
et, plus tardivement, de cholangiocarcinomes ipsagues.

Le traitement comporte l'antibiothérapie prolongse cas d'angiocholite
(éventuellement suivie d'une antibiothérapie inteemte).

Les formes localisées peuvent étre traitées paexé@ese hépatique réglée
(généralement une hépatectomie gauche).

Les formes diffuses compliguées d'angiocholite s\at récidivante et
d'hypertension portale peuvent étre traitées pamarsplantation hépatique.
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D.complexes de Von Meyenburg [51-52-56]

Les complexes de von Meyenburg sont habituellermgyiinptomatiques et
trouvés de facon fortuite a I'examen histologiquefale. lls sont secondaires a
une anomalie de la plaque ductaervenant dans les phases les plus
tardives du développement des voies biliaires feficint donc les plus petits
canaux biliaires intrahépatiques. Les complexegomeMeyenburg sont souvent
multiples. lls sont localisés a l'intérieur ou gpkriphérie des espaces portes et
sont constitués par le groupement de canaux leidignius ou moins dilatés,
contenant de la et entourés de tissu fibreux.dlsvpnt s'observer dans un foie
par ailleurs normal ou atteint de fibrose hépatiqoegénitale, de syndrome de

Caroli ou de maladie polykystique.

E.Kkyste biliaire du foie [53-54-55-56]

Le kyste biliaire du foie consiste en une dilatatioystique d'une voie
biliaire aberrante, ne communiquant pas avec leerds l'arbre biliaire. Sa
prévalence dans la population générale est d'end@ifh. La lésion est arrondie
ou ovoide. Elle est unique dans la moitié des tadsu@ble ou triple dans l'autre
moitié. Son diameétre va de quelgues millimétresius ple 20 centimétres et
augmente avec l'age. Le contenu liquidien est gésr@ent clair et la lésion ne
comporte pas de septa. Le foie est normal autaupdets kystes, alors que les
grands kystes peuvent entrainer une atrophie du tigpatique adjacent. Les
kystes biliaires du foie sont généralement sporsgigmais un petit nombre de
cas familiaux ont été rapportés. lls prédominenezcha femme et sont
généralement asymptomatiques. Des douleurs ou woanfort abdominal
peuvent s'observer en cas de kystes volumineux.
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Les complications sont tres rares et représent@eslgs hémorragies ou
des infections intrakystiques et une rupture dueySans la plupart des cas, le
kyste est découvert fortuitement sur une échogeaphi montre une lésion bien
limitée et totalement anéchogene avec un fort reafoent postérieur. Le kyste
biliaire du foie n'est pas associé a des malfoonatrénales. La présence d'un
ou deux kystes rénaux, commune chez l'adulte, esdilgle mais fortuite. Le
kyste biliaire du foie asymptomatique ne requiertum traitement. Lorsque le
kyste est volumineux et responsable de douleursomimdles ou de
complications, une résection du kyste ou plus souwme fenestration, au
mieux par laparoscopie, peut étre effectuée. Ictiga d'alcool ou d'autres

produits sclérosants dans le kyste a aussi ét@géep

F.maladie polykistique du foie

La maladie polykystique du foie peut étre ou nosoage a une maladie
polykystique rénale.

G.Maladie polykystique du foie autosomique dominante
associée a une maladie polykystique rénale [51-52-
55-56]

La prévalence de la maladie polykystique rénal®sammique dominante
est de 1 pour 1 000 dans la population généralestutations d'au moins deux
genes, responsables de la maladie, ont été dédreéegenePKD1 est localisé
sur le chromosome 15 et code pour une appeléeysbiye-1. Des mutations de
ce gene sont trouvées chez 85 a 90 % des maladagenePKD?2 est localisé

sur le chromosome 4 et code pour une appelée stigey2. Des mutations de
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ce gene sont trouvées chez 10 a 15% des maladedgu@s rares de
polykystose rénale autosomique dominante ne sanagsociés a des mutations
des géne$KD1 ou PKD2. Un troisieme gen¢PKD3), non encore identifié,
pourrait étre en cause. Les polycystines sont ipahement impliquées dans les
interactions entre les cellules entre elles etedrfy cellules et la matricextra-
cellulaire. La perte de leurs fonctions, du faitndetations, pourrait contribuer a

la formation des kystes.

La prévalence des kystes hépatiques au cours ohalkdie polykystique
rénale autosomique dominante est dépendante defagElle va de 0% a
20 ans a 80 % a 60 ans. Les kystes hépatiquesasgg®art toujours apres les
kystes rénaux. Leur fréquence est plus élevée ldsefemmes, suggerant un
réle des oestrogenes dans leur développement.été aaussi observé que la
frequence et la taille des kystes augmentait aveminbre des grossesses et la

prise d'oestrogenes apres la ménopause.

La maladie polykystique du foie est caractériséelpgprésence d'un tres
grand nombre kystes dont le diametre varie de 2an20 cm. Les kystes
contiennent un liquide clair et ne communiquent pasc le reste de l'arbre
biliaire. Comme les kystes rénaux, les kystes hegpes peuvent étre facilement
identifies par les techniqgues dimagerie, commechdgraphie, la
tomodensitométrie et cholangio-pancréatographielRist. Occasionnellement,
seulement un lobe, habituellement le lobe gaucbkieaiecté. La polykystose
hépatique est souvent asymptomatique et les testsgigues du foie sont
généralement normaux. Les symptdmes surviennepluke souvent durant la
qguatrieme ou la cinquiéme décennie. lls sont dugoiume des kystes ou a des

complications telles que les hémorragies ou indastiintrakystiques et la
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rupture. En fait, dans la plupart des cas, le mbom'est pas dépendant de la
maladie du foie, mais est lié a la survenue d'neeffisance rénale progressive.
Apres transplantation rénale, une survie tres pg#e est possible, malgré le
développement massif de kystes dans le foie. Ladi®lpolykystique du foie
peut étre associee a daalformations vasculaires comme des anévrymes intra-
craniaux, observés chez environ 10 % des malades.aDomalies de la valve

mitrale ont aussi été décrites.

Les sujets ayant une maladie polykystique du fagngtomatique ne
requiérent aucun traitement. La fenestration diwde plusieurs kystes peut étre
proposée soit par laparotomie, soit, de préférepee, laparoscopie en cas
d'inconfort abdominal marqué. L'efficacité de cettethode n'a pas été
clairement prouvée. Quand les kystes prédominemis dan lobe et sont
symptomatiques, une hépatectomie partielle pestigtiqué. Dans les formes
séveres, une transplantation hépatique, parfoiraa a une transplantation

rénale, peut étre envisagée.

H.Maladie polykystique du foie autosomique dominante
sans maladie polykystique rénale [51-58-59]

Cette entité a une fréquence voisine de la polgsgshépatique associée a
la polykystose rénale. Le gene m(BRKCSH)est différent des gen®KD1 et
PKD2 et localisé sur le chromosome 19. Il code pourappelée hépatocystine.
La pathogénie, les manifestations cliniques etrisepen charge de la maladie

sont similaires a celles de la polykystose hépatigutosomique dominante

associée a la polykystose rénale.

93



I. Maladie polyKkystique du foie non familiale

De rares cas de maladies polykystiques du foieasiiques, non familiales,

ont été décrits.

. Les affections infectieuses :

A.Le kyste hydatique :

Il s’agit de la lésion kystique hépatique qui dotm@lus fréquemment une
dilatation biliaire & son contgctL’anomalie biliaire est due a une fistule par

érosion directe de la paroi biliaire.

Cette anomalie biliaire est importante a dépistar,son existence est une
contre-indication a l'injection de matériel scatieidans le kyste hydatique. En
effet, les produits scolicites sont toxiques poes Noies biliaires, et leur

diffusion via la fistule risque d’entrainer une cholangite.

Une dilatation segmentaire uni ou pluri-focale deses biliaires intra-

hépatiques a I'échographie.
B.Les abces :

Que se soient les abces amibiens ou pyogeénesedntdtt le foie ou les
voies biliaires, ils prétent confusion essentiebatndans le cadre des dilatations
kystiques compliguées par une infection. Le diajo@sest généralement qu’en

pré opératoire.
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1. Les affections tumorales :

1. Les tumeurs bénignes :

Elles sont habituellement découvertes par échograph’ occasion de

douleurs biliaires typiques ou d’autres symptémes.

Les tumeurs vraies (adénomes, papillomatose) epdesdotumeurs (les

polypes inflammatoires) apparaissent fixées ataipa

Elles sont exceptionnelles mais ont un risque élievdégénérescence.

2. Les tumeurs malignes :

Le cancer de la voie biliaire principale est raltes’agit essentiellement
d’'un adénocarcinome infiltrant. Le diagnostic diéétiel se pose en cas d’'une
dilatation kystique dégénéré, car cette dernietg e considérée comme une

condition pré cancére.
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Traitement

. Butes et principes.

Le traitement de choix repose sur I'exérese préventive de la DKC.

Il doit supprimer définitivement le reflux pancrigate vers les voies
biliaires, et réséquer la totalité de la paroi kyst et les voies biliaires extra
hépatiques (VBP et la vésicule) susceptibles dém&gr. [60]

. Movens.
A. La chirurgie :

De multiples procédés ont été utilisés pour letaraént des DKC, on

distingue :
= Les dérivations externes.

= Les dérivations internes comportent :

- Les anastomoses bilio-digestives avec ou saestiés de la poche

kystique.

- Les anastomoses hépatico-digestives pour ercligsins résection.
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B. Voie d’abord chirurgicale :

1. laparotomie médiane :

Cette voie d’abord chirurgicale a l'avantage d'énapide et facile
d’exécution. Cependant : elle peut étre suivie vid@eration et d’éventration

postopératoire.

2. laparotomie sous costale :

Elle permet d’obtenir une large vue su l'arbreanig avec un faible risque

d’éventrations postopératoire.

Ccelioscopie : Pour certaines équipes I'approchéosmepique exclusive

est possible. [60]

N.B : La laparotomie médiane sus ombilicale contierieux chez les
patients longilignes, parfois élargie en sousiboabe a cheval de 'ombilic en
cas de complications (péritonite par rupture dealai kystique). [60]

C.Exploration :

L'aspect du foie doit d'abord étre précisé et uppdie en est faite en fin
d'intervention.

La dilatation kystique apparait sous forme d'une saillie sous-hépatigue,
la surface de laquelle la vésicule adhere plus oimsnainsi que l'angle colique
droit. Ces adhérences sont libérées en premierdemauvrir les Iésions.

Il faut par ailleurs apprécier I'état de la tétepduncreas afin d'établir une
corrélation éventuelle avec les données cliniquésoéogiques. [60]
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D. Examen histologique extemporané :

Demandé en cas de suspicion de malignité hépaiobiliou en cas

d’'importantes adhérences inflammatoires. [60]

[l. Méthodes :

A.Exérese totale de la DKC + hépatico-jéjunostomie :

1. exérese de la partie anormale de la voie biliaire :

Apres ligature de l'artére cystique bien visibledawant de la portion
dilatée ducholédoque, le premier temps est le décollement de la vésidalsa
fossette, il s'agit ensuite de faire le tour doatdépatigue commun a l'aide d'un

dissecteur, pour l'isoler sur un lacs.

La paroi de la voie biliaire est en général épaisti hypervascularisée,
mais sa dissection pour la séparer de la veine mirtle I'artere hépatique en
arriere ne présente pas de difficultés particudied® condition de faire une
hémostase minutieuse de proche en proche. Unemsddnsversale de la voie

biliaire dilatée est faite ensuite, avant d'eneegdre sa résection vers le bas,

puis vers le haufiig 8, 9)
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Fig8 Schéma de la dilatation congénitale de la fdiaire principale, avec le tracé des
incisions encadrant la partie réséquée (vers leilfasit s'efforcer cependant d'enlever toute

la partie dilatée)

Fig 9:

Exérése du kyste jusqu'a la convergence en leldétdu plan vasculaire postéro-interne.
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La poursuite de I'exérése vers le bas se fait tendaiproche en proche, en
s'aidant éventuellement d'un doigt introduit dangdie biliaire comme pour un
sac. C'est ainsi que la dissection atteintHelédoque intra pancréatique. A
partir de ce stade, la crainte de léser le candVidsung, parfois trés proche de
la cavité et impossible a voir au sein du tissucp@atique, peut inciter a
abandonner sur place I'extrémité inférieure dealdieo dilatée dwcholédoque

comme un « fond de coquetier ».

L'ablation de la voie biliaire anormale est compdéénsuite de bas en haut
jusqu'a la zone de la convergence. En surveilprdgression de la dissection
par l'intérieur de la voie biliaire, on s'assure d@ section de cette derniére ne
porte pas au-dessus de la convergence, afin deageayoir a faire une
anastomose complexe entre deux canaux hépatigpageseéet I'anse digestive.
[60]

2. La réparation :

Il s'agit de faire une anastomose hépatico jéjusii@ine anse en Y.
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40 cm
chez l'enfant

Fhom
chez Fadulte

Fig 11:

A, B. Anastomose hépaticojéjunale terminolatéraleusie anse jéjunale en Y, montée dans la
région sous-hépatique par voie transmésocolique.

Aprés section de l'arcade vasculaire, le jéjununsestionné au niveau de
la deuxieme anse, la premiére des anses qui m@s#@ment sous le foie. La
tranche du bout distal est fermée par agrafageaoump surjet extra muqueux de
fil résorbable de 5/0 ou 6/0, selon le diametrelm¢estin. Ce segment est
ensuite amené au travers de la partie droite dw m@sn transverse, en regard
de la section du canal hépatique. L'anastomose jbjlinale est effectuée sur la
convexité anté meésentérigue de l'anse montée, @edréemité refermée.
Comme pour le rétablissement de la continuité iimale au pied de I'anse, les
sutures peuvent se faire au fil fin, résorbablepeints séparés ou en surjet. I

importe que l'anastomose bilio digestive soit &anche, et aussi sans tension.
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[ Une autre technique de réparation consiste apiogéer une anse jéjunale
isolée, d'une longueur d'une vingtaine de centesééntre la section du canal
hépatique et le deuxieme duodénum. L'anse estgaegime précédemment au
travers du mésocélon transverse, au-devant du duadéfermée a extrémité
supérieure et anastomosée en latéral avec la v@eeh L'autre extrémité est
suturée a la face antérieure du deuxieme duodéruanterminolatéral. Cette
technigue comporterait des avantages par rapparteghnique classique du fait
gu'elle se rapproche plus de I'anatomie et deyaiplogie normale. Elle permet
aussi éventuellement une exploration des voieaitdf par endoscopie. Enfin,
elle éviterait la survenue secondaire de compbaoatipeptigues comme on
pourrait les observer au pied d'une anse montée.

1 Cette technique expose cependant au reflux decarduodénal. Pour pallier
cet inconvénient, les auteurs chinois [61] l'onplmuée en y adjoignant un
artifice de réduction de la lumiere de l'anse devd#on, créant un effet anti-
retour, appelé en anglaspur valve C'est ce qu'ils décrivent sous le nom de «
technique de Chicago-Beiging »... Dans leur ségekgstes du cholédoque
portant sur plus de 500 patients, il y a 120 casssplus de 10 ans apres cette
technique ; le taux de complications rapporté st faible, en rapport surtout

avec des problemes de sténose des anastomoses.

[ L'interposition de l'appendice a également étap@sée pour la réparation.
Une étude multicentrique faite en Europea [62] démngoen fait la mauvaise

gualité de ce type de montage. [60]
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B.les dérivations sans résection :

Que ce soit interne ou externe sont a proscrinegepgue certaines séries
historiques rétrospectives [63,64] ont parfaitemiloistré les risques et la
morbidité des dérivations internes kysto-jéjunaasiennement effectuées : on
notait un taux de lithiases intrahépatiques de 33iéocholangites secondaires
de 88 %, de lithiases cholédociennes de 25 % gimside nombreux cas de
sténoses anastomotiques et de dégénérescencesdasesron Le taux de
réinterventions a 25 ans était voisin de 70 %.didation de tels gestes apparait

donc caduque.

Anomalie de jonction biliopancréatique edilatations kystiques

congénitales daholédoque

C.les indications :

Les indications opératoires varient en fonctiontygpe de la malformation

et peuvent étre resumées comme suit :

type | : excision compléte de la dilatation kysa@qat de la vésicule
biliaire. En cas d'urgence (angiocholite aigué aweuffisance rénale ou
découverte d'une DKC au cours d'une interventiomr pone urgence
abdominale d'une autre nature), I'exérése d'end@éa malformation biliaire
comporte un risque important. Dans ces conditiohsgst conseillé de
pratiquer un drainage biliaire externe provisoitg pgeut étre realisé sans
difficulté majeure par cholécystostomie ou cholédbemie, puis de ré

intervenir des que I'état du malade le permet.dlutainage biliaire externe
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temporaire n'est toutefois envisagé qu'en cas eédtune antibiothérapie
dirigée contre I'angiocholite.

En cas de cancer, l'excision de la tumeur n'estrguement possible et
s'adresse exclusivement a des lésions de petite &&ins dissémination
pédiculaire ;

type Il : la résection d'un diverticule @tolédoquepeut ne poser aucun
probleme particulier mais association avec une Aiigpbse dans le méme
temps une cholécystectomie. La plupart du temps\éthode de choix est la
méme que celle utilisée pour les types | ;

type Ill : en cas de cholédococele symptomatiquep@ut proposer une
simple incision du kyste ou une excision partigieec respect de la base
d'implantation des canaux biliaire et pancréatiguae sphinctérotomie
endoscopique peut également étre envisagée [65] ;

type IV : I'excision de lalilatationdes voies biliaires extra-hépatiques avec
un large drainage de la partie hépatique dedil&ation par hépatico-
jéjunostomie est souvent la seule solution posshlg si ladilatation intra
hépatique est localisée a un lobe, permettant almeshépatectomie partielle
[65].

Anomalie de jonction biliopancréatique edilatations kystiques
congénitales daholédoque

Cas particuliers :

Méme si le principe de l'intervention doit restgntique, visant a I'exérese

de la voie biliaire avec rétablissement de la cwiti® par une anastomose bilio
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jéjunale, certaines circonstances dues a l'anatgmamiculiere ou a une

complication peuvent rendre I'exploration et laar@pion plus délicates.

a) Dans un contexte infectieux :

La rétention est le principal facteur responsaleld’idfection, il est urgent

de la lever.

Dans un tableau d’infection grave, le drainage debile par voie
percutanée et trans hépatique est le traitememirelaiére intention, toute en

s’assurant de I'absence de toute fuite intra pééide au passage du cathéter.

L’intervention radicale peut se révéler difficileor$qu’il existe des
remaniements inflammatoires provoqués par une tiofecrécente, ou

éventuellement par une intervention antérieure.

La paroi du kyste est épaissie, hyper vascularsés limites ne sont pas
nettes, il y a un risque de provoquer au coursaddidsection des lésions du

duodénum ou de l'intestin voir pancréatique.

L’exérese doit étre faite a kyste ouvert ou au imegar morcellement
progressif, en laissant éventuellement en placpasai postérieure en contact

avec la veine porte.
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b) Dilatation kystique de la VBP et lithiase :

On a vu gqu'une lithiase était tres souvent décoevan sein de la zone
dilatée, ou au contraire plus ou moins enclavées darpartie inférieure de la
voie biliaire. Dans certains cas ou la dilatation aanont n'a qu'un caractére
fusiforme et non kystique, on peut méme se posquéstion du role éventuel
de cette lithiase dans la formation de cette diatall ne parait cependant pas
raisonnable de ne procéder qu'a I'ablation du Latuexiste une disposition de
canal commun évidente ; l'intervention de dérivatmliodigestive est le seul
moyen d'éviter la récidive. Chez I'adulte, il pétre nécessaire de recourir a une
sphinctérotomie [66] dans un premier temps avantraiéer le probleme du

canal commun.

c) Dilatation kystique de la VBP et cirrhose :

Le retentissement hépatique de I'anomalie peutpgéeoce et grave, avec
développement de Iésions de type cirrhotique, notamh chez les enfants les
plus jeunes [67,42]. Dans 36 cas de biopsie hamatfgite a l'occasion de
I'intervention pour une série publiée par l'un degeurs (Valayer), de tels
aspects de cirrhose étaient notés chez six d'enttea I'examen histologique
[68]. Une hypertension portale peut ainsi survehicompliquer la dissection ;
elle a été a l'origine d'une erreur de diagnoséinsdun de nos cas, ou une
dérivation portosystémique avait été effectuée ques années avant que la

DCVBP (de caractére minime) n'ait été découverte.taut état de cause, le

106



traitement de celle-ci est identique, en prévoyara dissection qui pourrait étre

particulierement hémorragique.

d) Cancérisation :

Il s'agit en général d'une forme grave de canceatoiliaire, dans la

mesure ou l'exérese compléete ne peut que treseatdtre curative.

Il se développe, soit sur la VBEH, s'il n'y a jamau d'intervention, soit
sur les VBIH et particulierement dans le cas oasefiont restées tres dilatées.
Au début, le diagnostic n'est pas aisé, et il s ge'il ne soit fait qu'a I'occasion
de I'examen histologique extemporané. L'extensigpatique et ganglionnaire
est importante et rend en général toute exéresmite. Dans une série d'origine
japonaise *? datant de 1987, sur 105 opérations d'exéréseersent deux
sujets survivaient a 6 ans.En fait, au moment deldeouverte du cancer,
souvent déja a l'origine d'une rétention biliaise, diffusion ne permet plus

gu'une dérivation interne de caractére palliatif.
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Evolution et pronostic

. Mortalité : [85]

Grace a une meilleure connaissance de la malfasmatux nouvelles
technigues radiologiques d’investigation permettant diagnostic précis et
précoce, aux progres de la réanimation et des itpatm chirurgicales, le
pronostic de la dilatation kystique du cholédoqeecesse de s’améliorer au
cours des années. Si en 1935 le taux de mortadiiede 8 a 90%, il n’est plus

que de moins de 5% actuellement.

En effet le taux de mortalité concernant tous lescédés opératoires a
considérablement diminué, mais la méthode de cresie la résection avec

anastomose hépatico-jéjunale.

Le pronostic varie également avec l'adge, il restauvais quand la
malformation est déclarée chez le nourrisson, emedgré une intervention

chirurgicale adéquate, le risque de cirrhose bdiegste trés éleve.

.  Morbidité :[2-86]

De nombreuses complications post opératoire ontdétéctées, mais le
plus souvent bénignes.
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A.Les complications précoces :
Dominé essentiellement par les :

» Complications infectieuses savoir :

- Les abces

- Septicémie

- Angiocholite

- Pancréatite aigue

- Infection de la paroi

» L'insuffisance hépatique

L’histologie hépatique est celle d’'une cirrhosedmié surtout chez I'enfant.

» La fistule digestive, la fuite anastomotique netg&s rare.

B.Complications tardives :

La revue de la littérature publiée par Longmire][4&pporte des cas ayant
une surveillance post-opératoire de plus de 5etngermet d’individualiser les

complications les plus frequentes :
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» La sténose ou l'oblitération de I'anastomose :

Se voit essentiellement en cas de traitement ganagrotomie, suite a la
section du sphincter d’Oddi, qui accroit ainsi igque de reflux, de stase, et
donc de surinfection et par conséquent étre regihtmsl’icteres récidivants, de
douleurs abdominales ou d'acces angiocholitiquespose en regle la

réintervention.

» La lithiase intra kystigue ou vésiculaire :

Est plus fréquente en cas de persistance de lapgshique, se manifeste
par la réapparition de douleurs abdominales ass®&iéplus souvent a un ictere

variable et paroxystique. Elle conduit égalememb@ réintervention.

» La récidive quand il n'y a eu gu’'un drainage ingerou surtout en

cas de persistance d'un canal commun long. KASAés@nte un cas de

récidive survenue 10 ans apres la premiére intéoren

» Les cholangites secondaires :

Elles constituent une complication fréquente desitages réalisés selon
d’anciennes méthodes, comme la kysto-jéjunostoratérd-terminale, avec
persistance d’'une dilatation méme discrete dessvboikaires intrahépatiques.
Sans oublier le risque réel de dégénérescencemadbgorisé par la persistance

de l'inflammation de la paroi du kyste.
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CONCLUSION

La dilatation kystique de la voie biliaire principaest une affection
congénitale rare. Elle survient habituellementzclhe sujet jeune et chez
I'enfant avec une certaine prédominance féminirikee Bourrait résulter d’'une

malformation de la plaque ductale embryonnaire.

A la lumiere des donnés de la littérature et de oloservations sur les

DKC : on peut dire :

» La douleur biliaire, I'ictere, la masse palpablesbépatique, constituent

la triade clinique orientant vers cette affection.

> L’évolution est habituellement lente, entrecoupée mbussées et de

rémissions.

» L’imagerie moderne a facilité en grande partieilgdostic, elle est axée
actuellement sur I'échographie hépato biliairetolmodensitométrie et la

bili-IRM.

Par ailleurs, la biliographie per opératoire occugrecore une place

importante dans le diagnostic des anomalies etnt®rmations de la voie
biliaire.
> Le traitement consiste a établir une anastomose-difjestive avec anse

jéjunale excluse en «Y ». Quelque soit le montagee,principe de
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traitement est celui qui est le plus généraleméligéien association a la
kystectomie. Elle met a l'abri des risques d'anpmies et des
dégénérescences malignes ultérieures. Les déngatioternes et en
particulier I'anastomose kysto-jejunale restent dedthodes de repli

lorsque les conditions locales rendent I'exérégmsaible ou dangereuse.

Au total, Le pronostic de cette affection, ne cedses’améliorer grace a
une meilleure connaissance de cette malformatiamx progres de la
réanimation et des techniques chirurgicales.
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Résumeé

Auteur : Bouljrouf Jaouad.
Titre : dilatations kystiques du cholédoque.
Mots clés: kyste, Dilatation, Dégénérescence maligne, Amasse bilio digestive.

Les dilatations kystiques du cholédoque : a propade 12 cas

Introduction : Les dilatations kystiques du cholédoque sontrdaormations congénitales

rares de la voie biliaire principale (0,8 % desdas de I'arbre biliaires).

But : Préciser les modalités diagnostiques, thérapezgicgi pronostiques de cette entité.
Matériel et méthodes: notre étude est rétrospective sur une périodéndg ans et concerne
tous les cas opérés de dilatations kystiques diédbque.

Résultats :entre Janvier 1987 et Décembre 2010, sur pres @@ @&tients opérés de Iésions
biliaires, 12 présentaient une dilatation kystigiie cholédoque. Il s’agissait de femmes
d’age moyen de 39 ans [18-77 ans]. La symptomawldmique était principalement faite de
douleurs de I'hypochondre droit avec un tableaungi@cholite chez trois patients.
L’échographie et la TDM ont permis de poser le dagjic de la dilatation biliaire dans prés
de 90% des cas. Les opacifications peropératogda goie biliaire ont permis de confirmer
le diagnostic dans 100% des cas. Le traitemenhsist@ en une résection et anastomose bilio
digestive dans dix cas et une dérivation cholédbomdénale sans résection chez un patient.
Un patient a subi une duodéno-pancréatectomie tigpbaen raison d’'une dégénérescence
néoplasique. L’évolution a long était favorable @aue recul moyen de cing ans.

Discussion : Les dilatations kystiques du cholédoque représentles malformations
congénitales rares. La prédominance féminine ggtoréée par un grand nombre d’auteurs.
Le diagnostic préopératoire est facile grace adgmerie. En revanche, la malignité (30 a 40
% des cas) ne peut étre confirmée gqu’'a I'exameengporané peropératoire. Toute dilatation
kystiqgue diagnostiquée a I'imagerie doit conduirena résection prophylactique du segment
atteint suivie d’'une anastomose bilio-digestive.

Conclusion : Bien que rare, les dilatations kystiques du chaiéedodoivent étres recherchées
devant toutes pathologies hépatobiliaire. L'exér&sgrurgicale prophylactique permet
d’éviter le risque de dégénérescence.
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Summary
Autor : Bouljrouf Jaouad.

Title: cystic dilations of the common bile duct.
Keywords: cyst, dilation, malignant degeneration, anastoerutiary digestive.

The Cystic dilations of the common bile duct: aboufl?2 cas

Introduction : the Cystic dilations of the common bile duct exee birth defects of the main
biliary track (0.8% of the bile tree lesions).

Purpose Identify the terms diagnostic, therapeutic anagpiostic of this entity.

Materials and methods this study is retrospective over a period of ttygrears and regards
any Sham cystic dilations of the common bile duct.

Results between January 1987 and December 2010, on appatety 6000 surgical patients
of biliary injuries, 12 had a cystic dilatationtbie common bile duct. It was women of
average age of 39 [18-77 years]. Clinical symptahogty was mainly made of pain of the
right epigastrium with an array of liver in threatients. Ultrasound and CT have the
diagnosis of biliary dilatation in 90% of caseseTdlouding intra-operative biliary track
helped to confirm the diagnosis in 100% of casée ffeatment consisted of resection and
anastomosis digestive biliary in 10 cases and dool@duodenal derivation without resection
in a patient. A patient suffered a cephalic paatgretomy duodenojejunal due neoplastic
degeneration. Long-term evolution was favourablin \an average decline in five years.
Discussion The Cystic dilations of the common bile duct exee birth defects. The female is
reported by a large number of authors. Preoperdiagnosis is easy imaging. In contrast,
malignancy (30-40% of cases) can be confirmed thaxamining disease intraoperative.
Any cystic dilatation diagnosed Imaging must lead prophylactic resection of segment
reached followed by biliary-digestive anastomosis.

Conclusiont Although rare, cystic dilations of the bile duestist be sought before any

Hepatobiliary pathologies. Prophylactic surgicahoxal to avoid the risk of degeneration.
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