ROYAUME DU MAROC
UNIVERSITE MOHAMMED V - SOUISST
FACULTE DEMEDECINE ET DE PHARMACIE -RABAT-

ANNEE: 2014 THESE N°: 143

HAMARTOME MESENCHYMATEUX DU FOIE
CHEZ L'ENFANT

THESE

PAR

Mr. Mohamed Amine MNAILI
Né le 04 Aofit 1988 a Rabat
Médecin Interne du CIU Ibn Sina Rabat
De L Ecole Royale du Service de Santé Militaire - Rabat

THour [ ®btention du Boctorat en Meédecine

MOTS CLES: Foie — Hamartome — Mésenchymateux.

JURY
Mr. M. N. BENHMAMOUCH PRESIDENT
Professeur de Chirurgie Pédiatrique
Mr. M. KISRA RAPPORTEUR

Professeur de Chirurgie Pédiatrique
Mme. N. LAMALMI

Professeur d’ Anatomie Pathologique JUGES
Mr. A. EHIRCHIOU

Professeur de Chirurgie Générale






l&ﬁi&\ UNIVERSITE MOHAMMED V- SOUISSI

‘ = FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE - RABAT

DOYENS HONORAIRES :
1962 - 1969

1969 - 1974 : Professeur Abdellatif BERBICH 748
1974 - 1981 : Professeur Bachir LAZRAK [f
1981 - 1989 : Professeur Taieb CHKILI AN
1989 - 1997 : Professeur Mohamed Tahar ALAOUI
1997 — 2003 - Professeur Abdelmajid BELMAHI
2003 - 2013 : Professeur Najia HAJJAJ - HASSOUNI

ADMINISTRATION :

: Professeur Abdelmalek FARAJ

Doyen . Professeur Mohamed ADNAOQUI

Vice Doyen chargé des Affaires Académiques et estudiantines
Professeur Mohammed AHALLAT

Vice Doyen chargé de la Recherche et de la Coopération
Professeur Taoufig DAKKA

Vice Doyen chargé des Affaires Spécifiques a la Pharmacie
Professeur Jamal TAOUFIK

Secretaire Général : Mr. El Hassane AHALLAT

1- ENSEIGNANTS-CHERCHEURS MEDECINS

ET

PHARMACIENS

PROFESSEURS :

Mai et Octobre 1981
Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajih
Pr. TAOBANE Hamid*

Mai et Novembre 1982
Pr. BENOSMAN Abdellatif

Novembre 1983

Pr. HAJJAJ Najia ép. HASSOUNI
Décembre 1984

Pr. MAAOUNI Abdelaziz

Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi
Pr. SETTAF Abdellatif

Novembre et Décembre 1985

Pr. BENJELLOUN Halima

Pr. BENSAID Younes

Pr. EL ALAOUI Faris Moulay EI Mostafa

Chirurgie Cardio-Vasculaire
Chirurgie Thoracique

Chirurgie Thoracique

Rhumatologie

Médecine Interne
Anesthésie -Réanimation
Chirurgie

Cardiologie
Pathologie Chirurgicale
Neurologie
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Janvier, Février et Décembre 1987
Pr. AJANA Ali

Pr. CHAHED OUAZZANI Houria
Pr. EL YAACOUBI Moradh

Pr. ESSAID EL FEYDI Abdellah
Pr. LACHKAR Hassan

Pr. YAHY AOUI Mohamed
Décembre 1988

Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib
Pr. DAFIRI Rachida

Pr. HERMAS Mohamed

Décembre 1989 Janvier et Novembre 1990

Pr. ADNAOUI Mohamed

Pr. BOUKILI MAKHOUKHI Abdelali*
Pr. CHAD Bouziane

Pr. CHKOFF Rachid

Pr. HACHIM Mohammed*

Pr. KHARBACH Aicha

Pr. MANSOURI Fatima

Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda
Pr. TAZI Saoud Anas

Février Avril Juillet et Décembre 1991
Pr. AL HAMANY Zaitounia

Pr. AZZOUZI Abderrahim

Pr. BAYAHIA Rabéa

Pr. BELKOUCHI Abdelkader

Pr. BENABDELLAH Chahrazad

Pr. BENCHEKROUN Belabbes Abdellatif
Pr. BENSOUDA Yahia

Pr. BERRAHO Amina

Pr. BEZZAD Rachid

Pr. CHABRAOUI Layachi

Pr. CHERRAH Yahia

Pr. CHOKAIRI Omar

Pr. JANATI Idrissi Mohamed*

Pr. KHATTAB Mohamed

Pr. SOULAYMANI Rachida

Pr. TAOUFIK Jamal

Décembre 1992

Pr. AHALLAT Mohamed

Pr. BENSOUDA Adil

Pr. BOUJIDA Mohamed Najib

Pr. CHAHED OUAZZANI Laaziza
Pr. CHRAIBI Chafiq

Pr. DAOUDI Rajae

Pr. DEHAYNI Mohamed*

Pr. EL OUAHABI Abdessamad

Radiologie
Gastro-Entérologie
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Médecine Interne
Neurologie

Chirurgie Péediatrique
Radiologie
Traumatologie Orthopédie

Médecine Interne
Cardiologie

Pathologie Chirurgicale
Pathologie Chirurgicale
Médecine-Interne
Gynécologie -Obstétrique
Anatomie-Pathologique
Neurologie

Anesthésie Réanimation

Anatomie-Pathologique
Anesthésie Réanimation
Néphrologie

Chirurgie Générale
Hématologie

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

Pharmacologie

Chimie thérapeutique

Chirurgie Générale
Anesthésie Réanimation
Radiologie
Gastro-Entérologie
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Neurochirurgie
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Pr
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. FELLAT Rokaya

. GHAFIR Driss*

. JIDDANE Mohamed

. OUAZZANI Taibi Med Charaf Eddine
. TAGHY Ahmed

. ZOUHDI Mimoun

ars 1994
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

BENJAAFAR Noureddine
BEN RAIS Nozha
CAQOUI Malika

CHRAIBI Abdelmjid

EL AMRANI Sabah

EL AOUAD Rajae

EL BARDOUNI Ahmed
EL HASSANI My Rachid
ERROUGANI Abdelkader
ESSAKALI Malika
ETTAYEBI Fouad
HADRI Larbi*

HASSAM Badredine
IFRINE Lahssan

JELTHI Ahmed
MAHFOUD Mustapha
MOUDENE Ahmed*
RHRAB Brahim
SENOUCI Karima

ars 1994
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 Ilham
CHERKAOQUI Lalla Ouafae
EL ABBADI Najia
HANINE Ahmed*

JALIL Abdelouahed
LAKHDAR Amina
MOUANE Nezha

ars 1995
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABOUQUAL Redouane
AMRAOUI Mohamed
BAIDADA Abdelaziz
BARGACH Samir

CHAARI Jilali*

DIMOU M’barek*

DRISSI KAMILI Med Nordine*
EL MESNAOUI Abbes

Cardiologie
Médecine Interne
Anatomie

Gynécologie Obstétrique (=1 e |2
Chirurgie Générale G S

Microbiologie W 8

Radiothérapie

Biophysique

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

Chirurgie Générale
Immunologie

Chirurgie Pédiatrique
Médecine Interne
Dermatologie

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

Urologie

Chirurgie — Péediatrique
Neurologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Gynécologie — Obstétrique
Traumatologie — Orthopédie
Radiologie

Ophtalmologie
Neurochirurgie

Radiologie

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Réanimation Médicale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique
Médecine Interne
Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale




Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. ESSAKALI HOUSSYNI Leila

. HDA Abdelhamid*

. IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed
. MANSOURI Aziz*

. OUAZZANI CHAHDI Bahia

. SEFIANI Abdelaziz

. ZEGGWAGH Amine Ali

Décembre 1996

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

AMIL Touriya*

BELKACEM Rachid
BOULANOUAR Abdelkrim

EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan
GAOUZI Ahmed

MAHFOUDI M’barek*
MOHAMMADI Mohamed
OUADGHIRI Mohamed
OUZEDDOUN Naima

ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997

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

ALAMI Mohamed Hassan
BEN SLIMANE Lounis
BIROUK Nazha
CHAOUIR Souad*
ERREIMI Naima
FELLAT Nadia
GUEDDARI Fatima Zohra
HAIMEUR Charki*
KADDOURI Noureddine
KOUTANI Abdellatif
LAHLOU Mohamed Khalid
MAHRAOUI CHAFIQ
OUAHABI Hamid*
TAOUFIQ Jallal

YOUSFI MALKI Mounia

Novembre 1998

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

AFIFI RAJAA
BENOMAR ALI
BOUGTAB Abdesslam
ER RIHANI Hassan
EZZAITOUNI Fatima
LAZRAK Khalid *
BENKIRANE Majid*
KHATOURI ALI*
LABRAIMI Ahmed*

Janvier 2000

Pr
Pr

Pr. BENJELLOUN Dakhama Badr.Sououd

. ABID Ahmed*
. AIT OUMAR Hassan

Oto-Rhino-Laryngologie
Cardiologie

Urologie

Radiothérapie
Ophtalmologie
Génétique

Réanimation Médicale

Radiologie

Chirurgie Pédiatrie
Ophtalmologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Radiologie

Médecine Interne
Traumatologie-Orthopédie
Néphrologie

Cardiologie

Gynécologie-Obstétrique
Urologie

Neurologie

Radiologie

Pédiatrie

Cardiologie

Radiologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Péediatrique
Urologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Neurologie

Psychiatrie

Gynécologie Obstétrique

Gastro-Entérologie
Neurologie

Chirurgie Générale
Oncologie Médicale
Néphrologie
Traumatologie Orthopédie
Hématologie

Cardiologie

Anatomie Pathologique

Pneumophtisiologie
Pédiatrie
Pédiatrie




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

BOURKADI Jamal-Eddine
CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer
ECHARRAB EI Mahjoub
EL FTOUH Mustapha

EL MOSTARCHID Brahim*
EL OTMANY Azzedine
ISMAILI Mohamed Hatim
ISMAILI Hassane*

KRAMI Hayat Ennoufouss
MAHMOUDI Abdelkrim*
TACHINANTE Rajae

TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

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

AIDI Saadia

AIT OURHROUI Mohamed
AJANA Fatima Zohra
BENAMR Said

CHERTI Mohammed
ECH-CHERIF EL KETTANI Selma
EL HASSANI Amine

EL KHADER Khalid

EL MAGHRAOUI Abdellah*
GHARBI Mohamed El Hassan
HSSAIDA Rachid*

LAHLOU Abdou

MAFTAH Mohamed*
MAHASSINI Najat
MDAGHRI ALAOUI Asmae
NASSIH Mohamed*

ROUIMI Abdelhadi*

Décembre 2000

Pr.

ZOHAIR ABDELAH*

Décembre 2001

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

ABABOU Adil

BALKHI Hicham*
BELMEKKI Mohammed
BENABDELJLIL Maria
BENAMAR Loubna
BENAMOR Jouda
BENELBARHDADI Imane
BENNANI Rajae
BENOUACHANE Thami
BENYOUSSEF Khalil
BERRADA Rachid
BEZZA Ahmed*
BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
BOUMDIN EIl Hassane*
CHAT Latifa

DAALI Mustapha*

Pneumo-phtisiologie

Chirurgie Générale P
Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie {2
Neurochirurgie el
Chirurgie Générale o e B
Anesthésie-Réanimation S
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Médecine Interne

Neurologie

Dermatologie

Gastro-Entérologie

Chirurgie Générale

Cardiologie

Anesthésie-Réanimation

Pédiatrie

Urologie

Rhumatologie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Anesthésie-Réanimation

Traumatologie Orthopédie
Neurochirurgie

Anatomie Pathologique

Pédiatrie

Stomatologie Et Chirurgie Maxillo-Faciale
Neurologie

ORL

Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Ophtalmologie
Neurologie

Néphrologie
Pneumo-phtisiologie
Gastro-Entérologie
Cardiologie

Pédiatrie

Dermatologie
Gynécologie Obstétrique
Rhumatologie
Anatomie

Radiologie

Radiologie

Chirurgie Générale



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

DRISSI Sidi Mourad*

EL HIJRI Ahmed

EL MAAQILI Moulay Rachid
EL MADHI Tarik

EL MOUSSAIF Hamid
EL OUNANI Mohamed
ETTAIR Said

GAZZAZ Miloudi*
GOURINDA Hassan
HRORA Abdelmalek
KABBAJ Saad

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

SEFIANI Yasser
TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia

Décembre 2002

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*
BENZEKRI Laila
BENZZOUBEIR Nadia
BERNOUSSI Zakiya
BICHRA Mohamed Zakariya*
CHOHO Abdelkrim *
CHKIRATE Bouchra

EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair
EL BARNOUSSI Leila

EL HAOURI Mohamed *

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

HAJJlI Zakia

IKEN Ali

ISMAEL Farid

JAAFAR Abdeloihab*
KRIOUILE Yamina
LAGHMARI Mina
MABROUK Hfid*

Radiologie PRI
Anesthésie-Réanimation /%~ )
Neuro-Chirurgie [=/
Chirurgie-Pédiatrique =
Ophtalmologie
Chirurgie Générale c
Pédiatrie e
Neuro-Chirurgie

Chirurgie-Pédiatrique

Chirurgie Générale
Anesthésie-Réanimation

Chirurgie Thoracique

Traumatologie Orthopédie

Chirurgie Vasculaire Périphérique
Médecine Interne

Chirurgie Générale

Hématologie Clinique

Chirurgie Générale

Urologie

Chirurgie Générale

Chirurgie Vasculaire Périphérique
Pédiatrie

Anatomie Pathologique
Urologie

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

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Chirurgie Péediatrique
Gynécologie Obstétrique
Dermatologie

Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie
Ophtalmologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Traumatologie Orthopédie
Pédiatrie

Ophtalmologie
Traumatologie Orthopédie



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

MOUSSAOUI RAHALI Driss*
MOUSTAGHFIR Abdelhamid*
NAITLHO Abdelhamid*
OUJILAL Abdelilah

RACHID Khalid *

RAISS Mohamed

RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*
RHOU Hakima

SIAH Samir *

THIMOU Amal

ZENTAR Aziz*

Janvier 2004

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

ABDELLAH EIl Hassan
AMRANI Mariam
BENBOUZID Mohammed Anas
BENKIRANE Ahmed*
BOUGHALEM Mohamed*
BOULAADAS Malik
BOURAZZA Ahmed*
CHAGAR Belkacem*
CHERRADI Nadia

EL FENNI Jamal*

EL HANCHI ZAKI

EL KHORASSANI Mohamed
EL YOUNASSI Badreddine*
HACHI Hafid

JABOUIRIK Fatima
KHABOUZE Samira
KHARMAZ Mohamed
LEZREK Mohammed*
MOUGHIL Said

OUBAAZ Abdelbarre*
TARIB Abdelilah*

TIJAMI Fouad

ZARZUR Jamila

Janvier 2005

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

ABBASSI Abdellah

AL KANDRY Sif Eddine*
ALAOUI Ahmed Essaid
ALLALI Fadoua
AMAZQOUZI Abdellah
AZ1Z Noureddine*
BAHIRI Rachid
BARKAT Amina
BENHALIMA Hanane
BENYASS Aatif
BERNOUSSI Abdelghani
CHARIF CHEFCHAOUNI Mohamed
DOUDOUH Abderrahim*

Gynécologie Obstétrique
Cardiologie

Médecine Interne
Oto-Rhino-Laryngologie e
Traumatologie Orthopédie - - L
Chirurgie Générale N T
Pneumophtisiologie
Néphrologie

Anesthésie Réanimation
Pédiatrie

Chirurgie Générale

:I':..

Ophtalmologie

Anatomie Pathologique
Oto-Rhino-Laryngologie
Gastro-Entérologie
Anesthésie Réanimation
Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale
Neurologie
Traumatologie Orthopédie
Anatomie Pathologique
Radiologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Cardiologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Gynécologie Obstétrique
Traumatologie Orthopédie
Urologie

Chirurgie Cardio-Vasculaire
Ophtalmologie

Pharmacie Clinique
Chirurgie Générale
Cardiologie

Chirurgie Réparatrice et Plastique
Chirurgie Générale
Microbiologie

Rhumatologie

Ophtalmologie

Radiologie

Rhumatologie

Pédiatrie

Stomatologie et Chirurgie Maxillo Faciale
Cardiologie

Ophtalmologie

Ophtalmologie

Biophysique



Pr. EL HAMZAOUI Sakina*
Pr. HAJJI Leila

Pr. HESSISSEN Leila

Pr. JIDAL Mohamed*

Pr. LAAROUSSI Mohamed
Pr. LYAGOUBI Mohammed
Pr. NIAMANE Radouane*
Pr. RAGALA Abdelhak

Pr. SBIHI Souad

Pr. ZERAIDI Najia
Décembre 2005

Pr. CHANI Mohamed

Avril 2006

Pr. ACHEMLAL Lahsen*

Pr. AKJOUJ Said*

Pr. BELMEKKI Abdelkader*
Pr. BENCHEIKH Razika

Pr. BIYI Abdelhamid*

Pr. BOUHAFS Mohamed El Amine
Pr. BOULAHYA Abdellatif*
Pr. CHENGUETI ANSARI Anas
Pr. DOGHMI Nawal

Pr. ESSAMRI Wafaa

Pr. FELLAT Ibtissam

Pr. FAROUDY Mamoun

Pr. GHADOUANE Mohammed*
Pr. HARMOUCHE Hicham
Pr. HANAFI Sidi Mohamed*
Pr. IDRISS LAHLOU Amine*
Pr. JROUNDI Laila

Pr. KARMOUNI Tariq

Pr. KILI Amina

Pr. KISRA Hassan

Pr. KISRA Mounir

Pr. LAATIRIS Abdelkader*
Pr. LMIMOUNI Badreddine*
Pr. MANSOURI Hamid*

Pr. OUANASS Abderrazzak
Pr. SAFI Soumaya*

Pr. SEKKAT Fatima Zahra
Pr. SOUALHI Mouna

Pr. TELLAL Saida*

Pr. ZAHRAOQOUI Rachida
Octobre 2007

Pr. ABIDI Khalid

Pr. ACHACHI Leila

Pr. ACHOUR Abdessamad*
Pr. AIT HOUSSA Mahdi*
Pr. AMHAJJI Larbi*

Microbiologie

Cardiologie (mise en disposition) &€
Pédiatrie 18

Radiologie {5/
Chirurgie Cardio-vasculaire =
Parasitologie

Rhumatologie , S

Gynécologie Obstétrique
Histo-Embryologie Cytogénétique
Gynécologie Obstétrique

Anesthésie Réanimation

Rhumatologie
Radiologie
Hématologie

O.R.L

Biophysique

Chirurgie - Pédiatrique
Chirurgie Cardio — Vasculaire
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie
Gastro-entérologie
Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Urologie

Médecine Interne
Anesthésie Réanimation
Microbiologie
Radiologie

Urologie

Pédiatrie

Psychiatrie

Chirurgie — Pédiatrique
Pharmacie Galénique
Parasitologie
Radiothérapie
Psychiatrie
Endocrinologie
Psychiatrie

Pneumo — Phtisiologie
Biochimie

Pneumo — Phtisiologie

Réanimation médicale
Pneumo phtisiologie
Chirurgie générale
Chirurgie cardio vasculaire
Traumatologie orthopédie
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Pr. AMMAR Haddou*

Pr. AOUFI Sarra

Pr. BAITE Abdelouahed*

Pr. BALOUCH Lhousaine*
Pr. BENZIANE Hamid*

Pr. BOUTIMZINE Nourdine
Pr. CHARKAOUI Naoual*
Pr. EHIRCHIOU Abdelkader*
Pr. ELABSI Mohamed

Pr. EL BEKKALI Youssef*
Pr. EL MOUSSAOQUI Rachid
Pr. EL OMARI Fatima

Pr. GANA Rachid

Pr. GHARIB Noureddine

Pr. HADADI Khalid*

Pr. ICHOU Mohamed*

Pr. ISMAILI Nadia

Pr. KEBDANI Tayeb

Pr. LALAOUI SALIM Jaafar*
Pr. LOUZI Lhoussain*

Pr. MADANI Naoufel

Pr. MAHI Mohamed*

Pr. MARC Karima

Pr. MASRAR Azlarab

Pr. MOUSSAOUI Abdelmajid
Pr. MOUTAJ Redouane *

Pr. MRABET Mustapha*

Pr. MRANI Saad*

Pr. OUZZIF Ez zohra*

Pr. RABHI Monsef*

Pr. RADOUANE Bouchaib*
Pr. SEFFAR Myriame

Pr. SEKHSOKH Yessine*

Pr. SIFAT Hassan*

Pr. TABERKANET Mustafa*
Pr. TACHFOUTI Samira

Pr. TAJDINE Mohammed Tarig*
Pr. TANANE Mansour*

Pr. TLIGUI Houssain

Pr. TOUATI Zakia
Décembre 2007

Pr. DOUHAL ABDERRAHMAN

Décembre 2008

Pr ZOUBIR Mohamed*

Pr TAHIRI My El Hassan*
Mars 2009

Pr. ABOUZAHIR Ali*

Pr. AGDR Aomar*

Pr. AIT ALI Abdelmounaim*

ORL

Parasitologie
Anesthésie réanimation
Biochimie-chimie
Pharmacie clinique N,
Ophtalmologie e
Pharmacie galénique

Chirurgie générale

Chirurgie générale

Chirurgie cardio vasculaire

Anesthésie réanimation

Psychiatrie

Neuro chirurgie

Chirurgie plastique et réparatrice
Radiothérapie

Oncologie médicale

Dermatologie

Radiothérapie

Anesthésie réanimation

Microbiologie

Réanimation médicale

Radiologie

Pneumo phtisiologie

Hématologique

Anesthésier réanimation

Parasitologie

Médecine préventive santé publique et hygiéne
Virologie

Biochimie-chimie

Médecine interne

Radiologie

Microbiologie
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ASP
AFP
B-hCG
CVC
CHC
CRP
ETF
GR
GB
IHH
IRM
NFS
PNN
VSH
VS
TP
TDM
PNI
HM
SMA
SEI

Liste des abréviations

: abdomen sans préparation

. Alfa Foeto-Protéine

: Hormone chorionique gonadotrope

: Circulation veineuse collatérale

: Carcinome hépatocellulaire

: Protéine C reactive

: Echographie transfantanelle

: Globule rouge

: Globule blanc

: Hémangioendothéliome hépatique infantile
- Imagerie par résonance magnétique

: Numeération formule sanguine

: Polynucléaire neutrophile

: Vienne sus hépatique

- Vitesse de sédimentation

: Taux de prothrombine

: Tomodensitométrie

: Programme nationale d’immunisation
: Hamartome mésenchymateux

: Smooth muscle actine

- Sarcome embryonnaire indifférencié






Les tumeurs hépatiques représentent 1 a~ 4 % des tumeurs solides chez
I’enfant et sont genéralement représentées par I’hépatoblastome, le carcinome

hépatocellulaire et I’hémangio-endothéliome.

L’hamartome du foie est une affection rare, qui correspond a 5 a 8 % des
tumeurs hépatiques primitives. Bien que Il'amélioration des modalités
radiographiques ont facilité I’identification des masses hépatiques benignes et
malignes, la différenciation des masses est toujours complexe et la biopsie ou la

résection pour le diagnostic histologique est parfois nécessaire.

Généralement, a I’examen clinique, une volumineuse masse hépatique,
entrainant une distension abdominale est fréquente mais d’autres signes peuvent
y étre associes : douleurs abdominales, vomissements, ictere mais non

spécifique.

Les signes radiologiques peuvent ne pas refléter la veritable bénignité des

pathologies du foie mais le diagnostic de certitude reste est histologique.
L’exérese chirurgicale de la tumeur est le traitement de choix.

Notre étude a pour objectif de rassembler les connaissances acquises sur les
Hamartomes hépatiques et d’examiner les cas qui ont été suivis au service de
chirurgie pédiatrique de I’Hopital d’enfants de Rabat entre 2004 et 2013 en vu
de tirer les perspectives thérapeutiques et dégager une ligne de conduite pour le

management de diagnostique et thérapeutique de ces affections.
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La connaissance parfaite de I’anatomie du foie est un pré-acquis

fondamental pour aborder I’étude de I’hamartome du foie.
Les principaux éléments a souligner sont les suivants :

- les rapports du foie avec les autres organes qui permettent de
comprendre les différentes manifestations cliniques dues a la

compression des organes de voisinage.

- la segmentation hépatique, importante pour le repérage radiologique
des Hamartomes hépatiques et qui constitue une étape capitale du
bilan pré-therapeutique. Elle est aussi a la base de toute chirurgie

hépatique,en particulier la chirurgie d’exérese.

- les éléments du pédicule hépatique qui peuvent étre sujets a deux
nombreuses variations anatomiques. Une maitrise parfaite de ces
variantes est importante pour pouvoir assurer un geste chirurgical

adapté tout en limitant le risque opératoire.
I- ANATOMIE MORPHOLOGIQUE

Le foie est la plus volumineuse des glandes annexes du tube digestif. Il est

doué de fonctions métaboliques complexes et indispensables a la vie [1]



Figure 1 : Projection antérieure du foie.

1 : Lobe droit. 2 : Lobe gauche. 3 : P6le supérieur du foie droit

Le foie est situé a la partie supérieure et droite de la cavité abdominale dans
I'étage sus-mésocolique, sous la coupole diaphragmatique droite. Son bord
superieur droit se projette en regard du 5eme espace intercostal. Il s'agit donc

d'un organe abdominothoracique.

Il surplombe la région pyloro-duodénale et l'extrémité droite du pancréas.
Son extréemité gauche, plus ou moins effilée, déborde la ligne médiane et croise
la face antérieure de l'oesophage au contact de la face inferieure du diaphragme

allant parfois jusqu'a la rate.



1-Description macroscopique

Le foie est lisse, de consistance ferme, de coloration rouge brin, constitué
de parenchyme friable entouré d'une mince capsule fibreuse, la capsule de
Glisson, emanation des gaines fibreuses entourant les vaisseaux portaux ou

gaines périportales.

Son volume, sa dimension et son poids son variables. Ce dernier est de
1400 a 1500g chez le cadavre (environ 2% du poids corporel) et de lI'ordre de
2300 a 2500 g chez le vivant, chez qui il est gorge de sang. Chez l'adulte, il
mesure environ 28cm de long sur 15cm dans le sens antéropostérieur et 8cm

d'épaisseur au niveau de la partie droite.
2- Morphologie externe
Il est classique de décrire 3 faces:

1- Face supérieure ou diaphragmatique: elle est moulée sur le diaphragme,

large dans sa partie droite et progressivement effilée vers la gauche.

Elle présente , a I'union de ses 2/3 droits et de son tiers gauche, Il'insertion
du ligament suspenseur ou falciforme. Ce ligament sépare le foie en 2 lobes

droit (beaucoup plus volumineux) et gauche.

2- Face inférieure ou viscérale; parcourue par 3 sillons qui dessinent

grossierement la lettre "H" :

» Un sillon transversal correspondant au hile hépatique, point de

pénétration ou d'émergence des elements du pédicule hépatique.

» Un sillon antéropostérieur droit correspondant au lit de la vésicule ou

fossette cystique.



» Un sillon antéropostérieur gauche qui contient dans sa moitié
antérieure le reliquat fibreux de la veine ombilicale ou ligament rond
et dans sa moitié postérieure le reliquat fibreux du canal veineux

d'Arantius.

Ces 3 sillons divisent la face inférieure du foie en 4 zones distinctes

également appelées lobes:
> lobe droit, situé a droite de la vésicule biliaire

> lobe carré, partie centrale antérieure limité par le sillon ombilicale a

gauche, le lit vésiculaire a droit et le hile en arriére.
» lobe gauche; a gauche du sillon antéropostérieur gauche.

» lobe de Spigel ou lobe caude, situé a la partie postérieure du foie
entre la veine cave inférieure en arriere, le hile en avant et le sillon

Arantius sur la gauche.

3-Face postérieure: pratiqguement verticale, elle se moule sur la face
antérieure de la veine cave et sur la convexité de la colonne vertébrale. Il existe
frequemment a la partie supérieure de la veine cave rétro-hépatique, un pont
parenchymateux hépatique entourant la veine cave sur quelques centimetres. Il
s'agit du ligament rétro-cave ou cavo- cave. Sa présence rend plus difficile la
dissection de la veine sus-hépatique droite (risque d'hémorragie et d'embolie

gazeuse).
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Figure 3 : face viscérale du foie



3-Moyens de fixité:

Ils sont de trois types:

e L'amarrage du foie et ses pédicules vasculaires, principalement a la

veine cave inférieure a laquelle le foie est uni par les courtes veines

sus-hépatiques.

e Le ligament phréno-hépatique; zone d'adhérence tres lache de la face

postérieure du foie a la partie verticale du diaphragme

¢ les ligaments péritonéaux représentés par:

>

le ligament falciforme ou ligament suspenseur, de forme
triangulaire. 1l se prolonge au niveau du bord antérieur du foie vers

la paroi antérieure de I'abdomen et contient le ligament rond.

le ligament coronaire, comprend une partie antérosupérieure
diaphragmatique qui se poursuit par le ligament falciforme en avant
et une partie postéro inférieure pariétale. Les deux extremites
latérales du ligament coronaire constituent les ligaments

triangulaires droit et gauche.

Le petit épiploon, reliant le foie gauche a la petite courbure de
I'estomac et au premier duodenum. Il est constitué de 3 parties: la
pars condensa, partie supérieure proche de I'oesophage contenant
des structures vasculo-nerveuses a destination hépatique ; La pars
flaccida, partie moyenne et transparente; La pars vasculosa, partie

inférieure droite contenant la pédicule hépatique.



II- ANATOMIE FONCTIONNELLE

Elle est fondée sur la vascularisation a l'intérieur du parenchyme. Cette
description fonctionnelle a éeté initialisée par Cantlie en 1898, complétée par les
travaux de Mcindoe et counseller en 1927, Tung en 1939 [2] et en 1957.Healy et
Chroy décrivent une anatomie a partir des veines sus-hépatiques et Couinaud

décrit une segmentation a partir du systeme porte. [3]

Figure 4: Représentation schématique de I’anatomie fonctionnelle du foie. Les trois veines
sus- hépatiques principales situées chacune dans une scissure porte divisent le foie en quatre
secteurs recevant chacun un pédicule portal. Les veines sus-hépatiques et les pédicules
portaux sont intercalés comme les doigts des deux mains

. A : scissure porte droite ; B : scissure porte médiane ; C : scissure porte gauche ; 1 : veine cave

inférieure et les trois veines sus-hépatiques ; 2 : branche porte droite ; 3 : branche porte gauche
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Segmentation de Goldsmith-Woodburn: figures5 ET 6
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Classification des segmentations du Foie

Couinaud Bismuth Goldsmith-
woodburne
Foie droit secteur paramédian | secteur paramédian | lobe droit segment
V, VIII secteur V, VIII secteur antérieur postérieur
latéral VI, VII latéral VI, VII
foie gauche secteur paramédian | secteur médian I, Lobe gauche
111, 1V secteur IVA, IVB, secteur Segment médian
latéral 11 latéral Segment latéral
lobe caudé I | Lobe caudé

C'est la systématisation de Couinaud qui est actuellement la plus employée

et dont la description sera présentée ci-dessus.
1. Bases histologique

Le foie est un organe porte, c'est-a-dire interposé entre deux circulations
veineuses : la circulation porte et la circulation cave par l'intermédiaire des
veines sus-hépatiques. L'apport sanguin au foie et partiellement artériel (20%)
par lI'intermédiaire de l'artere hépatique. L'ensemble veine porte, artere hépatique
et canal biliaire chemine a l'intérieur du parenchyme hépatique dans une
émanation fibreuse de la capsule de Glisson. Ceci constitue les pedicules

glissoniens.
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Cette systématisation fonctionnelle est fondée sur I'organisation de la plus
petite unité fonctionnelle du parenchyme hépatique : I’acinus selon Rappaport
[4]. 1l s’agit d'une structure parenchymateuse hépatique dont le centre est un
espace porte et la périphérie une veine centrolobulaire (en fait, a cheval sur deux
lobules). Chaque espace porte contient une branche de l'artere hépatique, une
branche de la veine porte et un canal biliaire. Les hépatocytes sont disposés en

lame d'une cellule d'épaisseur qui forme un capillaire : le sinusoide.

Les sinusoides convergent vers la veine centrolobulaire. Ainsi, un lobe
hépatique a son propre apport sanguin artériel et porte, son propre drainage
biliaire et un drainage veineux par la veine centrolobulaire. Les veines
centrolobulaires, en convergeant, forment les veines sus-hépatiques. Les
branches de la veine porte et de l'artere hépatique, avec leur canal biliaire
correspondant, se divisent au fur et a mesure de leur cheminement, dans le
parenchyme hépatique jusqu'au lobule . L'ensemble est entouré , a l'intérieur du
parenchyme hépatique, par une émanation fibreuse de la capsule de Glisson d’ou
le nom de " pédicule glissonien™. Les portions du foie ainsi vascularisees, sont
independantes les unes des autres et sont séparées par les veines sus-hépatiques.
Elles peuvent étre enlevées sans compromettre le fonctionnement du reste du

parenchyme hépatique.
2. Systématisation des pédicules glissoniens

Au niveau du hile, le pédicule se divise en deux juste avant la pénétration
dans le parenchyme hépatique, déterminant deux parties du foie : une droite et
une gauche. Elles sont separées par la scissure principale. Chacune de ces
branches se divise elle-méme en deux branches, une paramédiane et une latérale,

déterminant ainsi quatre portions du foie, deux a droite et deux a gauche, que

13



I'on appelle des secteurs. Chacune de ces branches se divise a son tour en deux,
une supérieure et une inférieure .Les portions du foie irriguées par ces branches
sont appelées des segments. Entre ces territoires cheminent les veines sus-
hépatiques qui drainent le sang des deux parties du foie contigiies vers la veine
cave. On peut ainsi déterminer des portions de foie plus ou moins importantes,
independantes dans leur fonctionnement, et qui peuvent étre enlevées sans
compromettre le fonctionnement du parenchyme restant. Cela est la base de la

chirurgie hépatique moderne qui est une chirurgie d'exérese anatomique.

Figure 7 : Représentation des pedicules glissoniens. En pointillé sont représentées les trois

scissures portales droite, médiane ou sagittale et gauche.
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3. Systématisation des veines sus-hépatiques

Il existe donc trois veines sus-hépatiques principales qui s‘abouchent dans

la veine cave inférieure [5] :

» la veine sus-hépatique droite, la veine sus-hépatiqgue médiane et la
veine sus-hépatique gauche. Les sus-hépatiques divisent le foie en
quatre secteurs (correspondant aux divisions de deuxiéme ordre des
pédicules glissoniens) dont les frontieres (scissures) ne sont pas

apparentes a la surface du foie.

» La veine sus-hépatique droite est un gros tronc veineux (parfois
court) qui se jette au bord droit de la veine cave. Elle draine les
secteurs antérieur et postérieur du foie droit. En fait, il peut exister
plusieurs veines sus-hépatiques droites dont I'abouchement est séparé

au niveau de la veine cave inférieure.

Ainsi, une veine droite inférieure importante existe dans 20% des cas
environ et draine la partie inférieure du foie droit [6]. Elle peut étre retrouvée

facilement par echographie.

» La veine sus-hépatique gauche est située entre les deux secteurs
paramédian et latéral du foie gauche qu'elle draine. Elle adhere, en
arriere, au ligament d'Arantius. Elle rejoint le tronc de la veine sus-
hépatiqgue médiane pour former un court tronc commun (80%). Ce
tronc commun peut recevoir une veine diaphragmatique inférieure

gauche.
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» La veine sus-hepatique médiane est formée par la jonction de deux
branches droite et gauche a la partie moyenne du foie dans le plan du
hile. Elle chemine dans la scissure principale du foie qui sépare le

foie droit du foie gauche dont elle recoit une partie du sang.

Le lobe code (lobe de Spigel) a des veines sus-hépatiques indépendantes

qui se jettent directement dans la veine cave rétro hépatique.

Figure 8 : Représentation des veines sus-hépatiques. 1 : veine sus-hépatique droite ; 2 : veine
sus-hépatique médiane ; 3 : veine sus-hépatique gauche. En pointillé, sont représentées les
scissures hépatiques dans lesquelles cheminent les branches portes entre chaque territoire

drainé.
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4. Scissures portes et sus-hépatiques

Les scissures sont les frontiéres entre les différents secteurs. Elles peuvent
étre portes ou sus-hepatiques, suivant le vaisseau qui chemine dedans. Pour la
chirurgie hépatique, on utilise surtout les scissures portes, délimitées par les
veines sus-hepatiques, et qui correspondent a des portions de foie irriguées par
un pédicule glissonien et donc une branche porte. En fait, la plupart du temps,
ces scissures portes sont appelées simplement “scissures™. On en distingue trois,

correspondant aux trois veines sus-hépatiques :

» La scissure sagittale ou médiane, correspondant au plan passant par la
veine sus-hépatique médiane (ou sagittale). C'est un véritable plan
separant les éléments vasculaires et biliaires des deux pédicules
glissoniens principaux droit et gauche, c'est-a-dire que c'est le plan de
separation entre les foies droit et gauche (ligne de passage des
hépatectomies droite et gauche), ce qui correspond a un plan
Imaginaire unissant le lit vésiculaire au bord gauche de la veine cave

inférieure.

» La scissure droite, correspondant au plan passant par la veine sus-
hépatique droite. Elle divise le foie droit en deux secteurs : le secteur
antérieur ou paramédian et le secteur postérieur ou postéro latéral. La
scissure gauche qui correspond au trajet de la veine sus-hépatique
gauche et sépare le foie gauche en deux secteurs : le secteur
paramédian gauche a sa partie droite, et le secteur latéral gauche a sa
gauche. La scissure gauche forme un plan de direction presque
transversal, tendu du bord gauche de la veine cave inférieure a la

pointe du lobe gauche.
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Divisions glissoniennes

A droite, il existe deux pédicules glissoniens pour chaque secteur, un
antérieur et l'autre postérieur. Chacun se divise en deux branches, une supérieure
et une inférieure. Chaque division, au-dela, individualise des portions encore

plus petites appelées sous-segment.

A gauche, la division est un peu plus complexe. Le pédicule gauche se
divise en deux branches au niveau du coude qui se forme entre sa portion hilaire
et la partie antéropostérieure qui se termine par le recessus de Rex. Une branche
irrigue le secteur latéral gauche et une branche correspond a la partie intra-
hépatique du pédicule gauche. La zone ou chemine le pédicule paramédian
gauche s'appelle le sillon ombilical, bien marqué sur la surface inférieure du

foie.
5. Segmentation hépatique

Le foie peut étre divisé en huit portions indépendantes appelées segments.
La numérotation de ces segments a été déterminée par COUINAUD, en partant

du centre vers la périphérie.

Toutefois, telle qu’elle a éteé décrite, elle a I’inconvénient de ne pas tenir
compte du foie en position anatomique dans la cavité abdominale, c’est-a-dire

s’enroulant autour du rachis et occupant I’hypochondre droit.
Ainsi :
e le segment 2 correspond au segment latéral gauche,

e les segments 3 et 4 constituent le secteur paramédian gauche et
siégeant I’'un a gauche (segment 3), et I’autre a droite (segment 4) du

sillon ombilical et du ligament rond ;
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e le segment 5 inférieur et le segment 8 supérieur constituent le secteur

antérieur droit

e le segment 6 inférieur et le segment 7supérieur constituent le secteur

posteérieur droit.

Le foie gauche est constitué des segments 4, 3 et 2 et le foie droit des
segments 8, 7, 6 et 5. Le lobe droit est constitué de cing segments (4, 5, 6, 7, 8),
c'est-a-dire du foie droit plus le segment 4 qui appartient au foie gauche, le lobe
gauche est constitué de deux segments (2, 3) et n'est qu’une partie du foie

gauche.

Le segment 1 correspond au lobe de Spigel. Le lobe de Spigel appartient
par ses pedicules vasculaires glissoniens au foie droit et au foie gauche ; Il est
drainé par plusieurs petites veines sus-hépatiques directement dans la veine cave

inférieure.
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Figure 9 : Segmentation hépatique selon Couinaud. Le foie droit est composé de quatre
segments (V, VI, VII, VIII). Le foie gauche est également composé de quatre segments (I, 11,
I11, 1V). La scissure portale principale virtuelle reliant le lit vésiculaire a la face antérieure de

la veine cave inférieure et longeant la veine sus-hépatique médiane sépare les foies droit et
gauche, chaque foie recoit un pédicule glissonien principal se divisant en pédicules
segmentaires destinés a chaque segment.
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I11- ANATOMIE CHIRURGICALE DU FOIE :

Selon les données anatomiques, les hépatectomies typiques ou anatomiques
sont les exereses de parenchyme hépatique réalisées le long des scissures

anatomiques.

A I’inverse, les hépatectomies atypiques ou non anatomiques sont des
résections d'une partie du parenchyme hépatique non délimitées par les scissures

anatomiques.

Le terme d'hépatectomie réglée signifie que le contrble vasculaire des

pédicules hépatiques a été le premier temps de I'népatectomie.

Le terme hépatectomie majeure désigne les hépatectomies comportant

I'exérese d'au moins trois segments hépatiques.

Selon l'anatomie de Couinaud [3], il existe cing hépatectomies majeures

principales :
1- L'hépatectomie droite qui enleve les segments 5, 8, 6 et 7 ;

2- L'hépatectomie gauche qui enleve les segments 4, 2 et 3 et ou la

ligne de section passe le long de la scissure méediane ou sagittale ;

3- Les trisegmentectomies 4-5-6, 8-5-4 et 5-4-1 qui sont en fait, des

hépatectomies centrales ;

4- Les hépatectomies élargies qui correspondent a des hépatectomies
majeures plus un segment : hépatectomie droite élargie au segment 4

ou 1, et hepatectomie gauche élargie au segment 1 ;
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5- Les hépatectomies super élargies qui correspondent a une
hépatectomie majeure plus deux ou trois segments: ce sont les
hépatectomies droites élargies aux segments 4 et 1 ou les
hépatectomies gauches élargies aux segments 8,5 ou aux segments 8,
Setl.

Les hépatectomies mineures encore appelées exérése limitées
correspondent a l'ablation de un ou deux segments en accord avec la
segmentation de Couinaud: il s'agit des segmentectomies et des

bisegmentectomies.

Enfin, I'exérése peut étre limitée a une partie d'un segment ; On parle alors

de sous-segmentectomie.
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Figure 10 : Anatomie chirurgicale : les différentes dénominations francaises (Couinaud) et
anglo-saxones (Goldsmith et Woodburn) des hépatectomies.

23



MATERIELS
ET METHODES
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Notre travail consiste en une étude rétrospective, étalée sur 10 ans: de
janvier 2004 a décembre 2013. IL porte sur deux patients colligés, pour
Hamartome du foie, au service de chirurgie infantile A, a I’Hépital d’enfant de
Rabat.

Les critéres d’inclusion

Tous les patients de la naissance jusqu’a I’adolescence opérés pour un
hamartome hépatique, au service de chirurgie infantile A de I’Hépital d’enfant
de Rabat.

Les critéres d’exclusion
Tous les patients opérés pour d’autres types de tumeurs hépatiques.

Pour la réalisation de notre travail, nous avons consulté les documents

suivants :
1. Registre des malades entrants-sortants,
2. Registres des comptes -rendus opératoires,

3. Dossiers médicaux des patients

25



A-OBSERVTAION N°1:

IDENTITE : T. M A,, nourrisson de sexe masculin agé de 16 mois, 2F2,

vaccination en cours consanguinité de 1 er degré. Originaire et habitant a

Kenitra.

MOTIF D’HOSPITALISATION : hospitalisé pour la decouverte d’une

Masse abdominale.

ANTECEDENTS :

Grossesse non suivie accouchement a terme par voie basse medicalisé, sans

notion de détresse respiratoire ou de souffrance néonatale,
Pas de cas similaire dans la famille.
Pas de notion de contage tuberculeux.

HISTOIRE DE LA MALADIE :

Remonte a deux mois avant son admission par I’apparition d’une
augmentation progressive du volume abdominale avec des épisodes de
vomissement et ictere cutanée pendant 15j, le tous évoluant dans un contexte de

fievre non chiffrée.

EXAMEN CLINIQUE :

Nourrisson conscient en bonne état générale apyrétigue conjonctives normo

colorée
Examen abdominale :
Abdomen distendue globuleux et souple

Hépatomégalie ferme lisse fleche hépatique a 13 cm
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Examen cardio- vasculaire:

B1, B2 bien pergus.

Systole et diastole libres

Examen pleuro-pulmonaire :

Vibration vocale bien transmises.

Murmure vésiculaire bien percu.

Pas de rales surajouteés.

Les aires ganglionnaires sont libres.

Le reste de I’examen somatique est normal.
Conclusion :

Nourrisson de 16 mois, sans antécédents pathologiques notables ayant
présenté depuis deux mois une distension progressive de I’abdomen avec notion
de vomissement et d’ictere évoluant dans un contexte de fiévre et chez qui

I’examen clinique objective une hepatomégalie ferme et lisse.

EXAMENS RADIOLOGIQUES :

ASP

Refoulement des anses en bas
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Figure 11 : ASP montrant un refoulement des anse en bas : (Iconographie de I’hopital
d’enfant de rabat)
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ECHOGRAPHIE ABDOMINALE :

Elle montre un processus lésionnel a développent exo hépatique au niveau
du foie droit arrivant au contact du hile hépatique hypoéchogene cloisonnée de
presque 11 cm de contours bien limité echo structure multi lobulée a caractére

liquidien les septa épaissie vascularisé au doppler couleur : hamartome ?

Hépatomeégalie avec prise de contraste au niveau du parenchyme hepatique

d’une masse présentant de nombreuses images
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Figure 12 : echographie abdomino pélvienne montrant une masse hépatique hypoechogene
cloisonnée de presque 11 cm de contours bien limité et d’echo structure multi lobulée a
caractere liquidien les septa épaissie vascularisé au doppler couleur : (Iconographie de

I’hopital d’enfant de rabat)
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TDM ABDOMINALE :

Le scanner montre une formation kystique du foie de 12 cm occupant la
totalit¢ du foie avec plusieurs vésicules pouvant étre en faveur d’un kyste

hydatique stade 111 ??

Figure 13 : coupes scannographique avec injection de produit de contraste objectivant une

masse hépatique hypo dense bien limité ne se rehaussant pas apres injection de produit de

contraste multi lobulée de densité liquidienne(lconographie de I’hdpital d’enfant de rabat)
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Figure 13’: coupes scannographique sans injection de produit de contraste objectivant une
masse hépatique hypo dense bien limitée cloisonnée multi lobulée de densité liquidienne
(Iconographie de I’hopital d’enfant de rabat)
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BILAN BIOLOGIQUE :

NFS: anémie hypochrome microcytaire a 10,9 g/di
lonogramme et bilan hépatique sont normaux.
ALPHA FP:6,75ng/ ml

CRP: 10, 2

AU TOTAL :

Il s’agit d’un nourrisson de 16mois, de sexe masculin, sans antécedents
pathologiques notables qui présente depuis deux mois une distension
progressive de I’abdomen avec notion de vomissement et d’ictere évoluant dans
un contexte de fievre et chez qui I’examen clinique objective une hépatomegalie
ferme et lisse. Les examens radiologiques et biologiques étaient en faveur d’une
masse hepatique hypo dense bien limitée ne se rehaussant pas apres injection de
produit de contraste, multi lobulée de densité liquidienne. Elle peut étre un
hamartome hépatique mésenchymateux vu le caractére radiologique bénin et la
normalit¢ du bilan biologique et de ALPHA FP mais seule I’examen

anatomopathologique pourrait trancher.

PRISE EN CHARGE CHIRURGICALE

COMPTE RENDU OPERATOIRE
Anesthésie générale, Déecubitus dorsale, incisionen T

le foie gauche et le segemnet I sont sains et de volume satisfaisant , curage
du pédicule hépatique, ligature et section élective des branches artérielle et
portale droite ,section des ligaments rond et falciforme, passage d’une sonde

retro hépatique précave réalisant <<hanging>> ,hépatectomie droite anatomique

33



s’adossant a la paroi kystique au niveau du déme ; Section de la veine sus
hépatique droite mobilisation du foie droit et de la tumeur par section du

ligament triangulaire droit et mise en place de deux Redons dans la loge de
Wilson durée opératoire : 5h

Hépatectomie droite par approche antérieur conservant la viene sus

hépatique médianne

Hamartome géant du foie droit débordant sur le segment 1V,

Hépatectomie droite par
approche antérieure

sep 13 2013
512

IFOV 25 0ce
s THID

Figure 14 : figure montant I’abord chirurgical par approche antérieure( image hopital

d’enfant de rabat service de chirurgie pédiatrique A)
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Figure 14 ‘Apect macroscopique de la piece opératoire lors de I’ablation chirurgicale( image
hdpital d’enfant de rabat service de chirurgie pédiatrique A)
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Figure 14°” Apect macroscopique de la piéce opératoire lors de I’ablation chirurgicale( image

hdpital d’enfant de rabat service de chirurgie pédiatrique A)
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RESULTAT DE L’EXAMEN ANAPATH :HAMARTOME GEANT
DU FOIE DROIT

Figurel5 : aspect anatomopathologique en faveur d’un hamartome hépatique :
mélange de cannaux de tissu hépatique et de mésenchyme

(Image iconographique du laboratoire anatomopathologique de I’Hopital d’Enfant de Rabat)
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Figurel6: Aspect kystique d'un hamartome hépatique

(Image iconographique du laboratoire anatomopathologique de I’Hopital d’Enfant de Rabat)
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L’EVOLUTION :

Le patient a présenté une fistule biliaire tarie a J5 , le patient est sorti au

septieme jour de son hospitalisation avec une bonne évolution clinigue.

Ainsi les contréles clinique et échographique 4 mois apres I’intervention
trouvent un enfant en bon état général, I’examen abdominal n’objective pas de
masse palpable, ainsi que I’échographie ne montre pas de signe de recidive
locale.
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B-OBSERVATION N °2:
Identite :
Fillette agée de 2 ans et demi

Motif d’hospitalisation :

Distension abdominale.
Antécédents :

e(Grossesse suivie menée a terme, accouchement par voie basse médicalise,

I’anamneése infectieuse est négative .
ePas de notion de contage tuberculeux
ePas de notion de consanguinité ni de cas similaire dans la famille.
eVaccination en cours selon le PNI .

Histoire de la maladie

Remonte a la naissance par I’augmentation progressive du volume
abdominal sans trouble de transit ni de signes urinaires, le tout évoluant dans un

contexte d’apyrexie de conservation de I’état géneral.

L ’examen clinique :

Nourrisson conscient en bonne état générale apyrétigue conjonctives normo

colorée

Examen abdominale :

Réveélait une énorme masse dans I’hypochondre et le flanc droit, avec une

circulation veineuse collatérale. La rate n’était pas palpable.
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Les orifices herniaires sont libres.

Examen cardio- vasculaire:

B1, B2 bien pergus.
Systole et diastole libres

Examen pleuro-pulmonaire :

Vibration vocale bien transmises.

Murmure vésiculaire bien percu.

Pas de rales surajouteés.

Les aires ganglionnaires sont libres.

Le reste de I’examen somatique est sans particularites.

BILANS PARACLINIQUES :

A-Bilans radiologiques :

1-L’échographie abdominale :

Réveélait une masse kystique, de contenu inhomogeéne, qui mesurait 21 cm
de grand axe et était située dans les segments V, VI et VII du foie.

2-La tomodensitométrie (TDM) abdominale :

confirmait la nature kystique hypo dense de cette masse a paroi fine, qui
comportait une cloison épaisse et ne prenait pas le contraste aprés injection
(fig. 17). La lésion intéressait la quasi-totalité du foie droit et se développait vers
le bas jusqu’au niveau des fosses iliaques. Il refoulait la vesicule biliaire en
avant, les structures digestives a gauche et en bas et le pancréas en bas et en

arriere.

41



GE MEDICAL SYSTEMS 3 HORTAL ENFANTSMATERNITE RABAT
Hifpaed CTOI
E¢ 18507

Figure 17. Aspect tomodensitométretrique de la tumeur hépatique.( Iconographie de I’hépital
d’enfant de rabat)

B- Bilans biologiques :
eNFS : Anémie normochrome normocytaire a 9,4
eLe bilan hépatique et I’ionogramme sont normaux.

eLes concentrations sanguines d’alpha-foeto protéine et d’hormone

chorionique gonadotrope (beta-HCG) étaient dans la norme.
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EN CONCLUSION :

Il s’agit d’une fille de 2ans et demi sans antécédents pathologiques notables
qui présente depuis la naissance une distension abdominale chez qui I’examen

trouve une hépatomeégalie lisse et ferme.

Les examens radiologiques et biologiques étaient en faveur d’une masse
hépatique kystique ne prenant pas le contraste se developpant en bas jusqu’aux
fosses iliaques pouvant étre un hamartome meésenchymateux vue le caractere

radiologique bénin et le bilan biologique normal.
Seule I’examen anatomopathologique pourrait confirmer notre diagnostic

PRISE EN CHARGE CHIRURGICALE :

La lesion était reséquée en totalité par une hémi-hépatectomie droite. La

piéce opératoire mesurait 21 cm x 11 cm x 2,5 cm et pesait 2 kg 450 g.

Sa surface était lisse et bien vascularisée (fig. 18). La masse était kystique
uniloculaire, remplie d’un liquide gélatineux jaunatre. Sa surface interne était

parcourue de quelques cloisons de refend (fig. 20).
A la coupe, ces cloisons renfermaient de petits kystes.

Sur le plan histologique, la paroi du kyste était constituée d’une mixture de
tissu mésenchymateux, de canaux biliaires, de travees d’hépatocytes matures et

de kystes de taille variable a revétement épithélial (fig. 19).

L’étude immuno histochimique a la recherche de I’expression de la

protéine B cell lymphoma 2 (bcl-2) etait negative
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EVOLUTION

L’évolution est favorable. Ainsi, cing mois apres la résection, les contréles
clinique et échographique au sein du service trouve une patient en bon état
général apyrétique, son examen abdominal ne révéle pas de masse palpable ni
d’épanchement péritonéal . Le contrdle échographique de montre pas de récidive

locale.

Figure 18. Aspect macroscopique : masse kystique a surface lisse. (Image iconographique du
laboratoire anatomopathologique de I’Hopital d’Enfant de Rabat)
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Figure 19. Microscopie : mixture de tissu mésenchymateux, de travées épithéliales et de
canaux biliaires (Image iconographique du laboratoire anatomopathologique de I’Hopital
d’Enfant de Rabat)

Figure 20. Aspect macroscopique a la coupe :

kyste uniloculaire avec cloisons de refend. (Image iconographique du laboratoire

anatomopathologique de I’Hopital d’Enfant de Rabat)
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Tableau : principales caractéristiques cliniques et para cliniques retrouves

chez nos patients

Observation n 1

Observation n 2

Age 16 MOIS 2 ANS ET DEMI
Sexe MASCUIN FEMININ
RAS RAS
Antécédents CONSANGUINITE 1 er
degré

Circonstance de découverte

Distention abdominale, ictére,
fiévre

Distention abdominale

Examen clinique

Hépatomégalie ferme lisse

masse dans
I’hypochondre et le flanc
droit, avec une circulation
veineuse collatérale

Radiologie standard

Ras

ras

Processus du foie droit
contours bien limité écho

masse kystique, de
contenu inhomogéne,

Echographie structure multi lobulée & située dans les segments
abdominale caractére liquidien les septa V, Vl et VII du foie.
épaissie vascularisé au
doppler couleur
Formation kystique du foie masse kystique hypo
avec vésicules dense, cloisonnée,
TDM contraste -
Examens
complémentaires
Angioscanner
NFS Anémie h m normal
AFP Normale normal

Traitement

Hépatectomie droite par
approche antérieur conservant
la vienne sus hépatique
médianne

hémihépatectomie

Anatomo-pathologie

Hamartome

hamartome

Evolution

Bonne

bonne
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RESULTAT
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I.EPIDEMIOLOGIE :
1. Fréquence :

De Janvier 2004 a Décembre 2010, nous avons hospitalisé 2 patients

atteints d’un Hamartome du foie.
2.sexe .
On a une patiente de sexe féminin et un patient de sexe masculin.
3. Antécédents:

A part le fait que le premier nourrisson est issu d’un mariage consanguin, il

n’y a aucun antécédent pathologique notable chez nos 2 patients
Il. ETUDE CLINIQUE :
1. circonstances de découverte :
Nos deux patients ont présentes une distension abdominale.
2. les signes accompagnateurs :

Le premier nourrisson a présenté 15j avant son admission des
vomissements et un ictére cutané avec de fievre non chiffrée alors que I’autre

nourrisson n’a présenté aucun signe associé.
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3. L’examen clinique :
Hépatomeégalie ferme lisse et ferme chez le nourrisson de 16 mois

Enorme masse dans I’hypochondre et le flanc droit chez la fillette de 2 ans

et demi.

Dans le deuxieme cas I’examen cliniqgue a objectivé une circulation

collatérale veineuse.

Les deux patients sont en bonne état génerale, et les aires ganglionnaires

sont libres.
I1l. ETUDE PARACLINIQUE :
1. Imagerie:

L’abdomen sans préparation et la radiographie pulmonaire ont été réalisé

chez les deux nourrissons et n’ont objectivés aucune anomalie.

L’echographie a été réalisée chez nos deux patients et a révelé un processus
du foie droit a contours bien limité, d’écho structure multi lobulée a caractére
liquidien avec des septas épaissie vascularisé au doppler couleur dans le premier
cas et une masse kystique, de contenu inhomogene, située dans les segments V,

VI et VII du foie dans notre deuxiéme cas.

Le scanner abdominale réalise chez nos deux nourrissons et a objectivé une
formation kystique du foie avec veésicules dans le premier cas et une masse

kystique hypo dense, cloisonnée, contraste — dans le deuxiéme cas.

Une ECHOCOEUR et un ETF n’ont pas éte réalisé chez le 2 cas.
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2. Les examens biologiques :

Le marqueur tumoral (AFP) était négatif chez les 2 nourrissons une (NFS)
objective une anémie hypochrome microcytaire chez le premier cas alors qu’elle

est normale dans le deuxieme cas.

Le bilan préopératoire, ionogramme sanguin, taux de prothrombine(TP) et

le temps de céphalée activee(TCA) etaient normaux.

Le bilan hépatique et le bilan inflammatoire étaient normaux chez nos deux

nourrissons.
IV. LE TRAITEMENT :
1. Chirurgie :
a. Voie d’abord et exploration :
Chirurgie par laparotomie chez nos deux patients.
b. Gestes chirurgicaux :

Exérese au bloc de la tumeur et Hépatectomie droite par approche antérieur

conservant la veine sus hépatique médiane chez les deux nourrissons.
c. Chimiothérapie /radiotherapie :

Aucun des deux nourrissons n’a bénéficie d’une chimiothérapie ou d’une

radiotherapie.
V. HISTOLOGIE :

Le type histologique était hamartome mésenchymateux kystique chez les

trois patients.
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V1. EVOLUTION :

L’évolution post opératoire immédiate et au long cours était bonne chez les
deux nourrissons (aucune complication n’est survenue notamment pas de
récidive ou de rechute ou de transformation maligne) I’échographie de controle

n’a pas revélée aucune récidive.
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DISCUSSION
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I. EPIDEMIOLOGIE

Il ya lieu de rappeler que les tumeurs hépatiques représentent 1 a 4 % des
tumeurs solides chez I’enfant et sont genéralement représentées par

I”hépatoblastome, le carcinome hépatocellulaire et I’hémangio-endothéliome.

L’hamartome du foie est une affection rare, qui représente entre 5 a 8 %
des tumeurs hépatiques primitives. C’est une lésion bénigne dont la découverte
se fait le plus souvent avant I’age de 2 ans. Son origine et sa pathogénie sont peu

comprises et sa prise en charge est controversee. (7)

Apres sa description par Albrecht en 1903 et sa reconnaissance en 1956 par
Edmondson comme une entité clinique (8), I’hamartome mésenchymateux se
definit comme « une malformation apparentée aux tumeurs dans laquelle on
retrouve un mélange anormal de constituants normaux de I’organe en cause ;
L’anomalie pouvant prendre la forme d’un changement de qualité, du

groupement ou de la différenciation des éléments d’origine ». (8)
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II-PATHOGENESE

En se basant sur I’absence d’activité mitotique mésenchymateuse, Stocker
et Ishak (9) ont suggéré que I’activité de prolifération de la tumeur se produit
avant ou juste apres la naissance, alors que la croissance du Kkyste est

responsable de la croissance de la tumeur en post natal.

En outre, des études ultérieures ont montré un indice de prolifération faible

dans les tumeurs excisées au début de I’enfance (9, 13)
Quatre hypotheses ont été proposées pour expliquer cette pathogenese :
1-Anomalie du développement

L’hamartome mésenchymateux se forme a partir d’une malformation d’une
plague canalaire a la fin de I’Embryogenese en partant du mésenchyme des
espaces portes (9, 10,11), ce qui explique les similitudes observées au niveau
des conduits biliaires de I’hamartome ,de la maladie de Caroli ainsi que de la

fibrose hépatique congeénitale.
2-Théorie vasculaire

Lennington et Al (14) ont avancé I’hypothese que la tumeur est une
conséquence des changements réactifs a une ischémie régionale séquestree.
Cependant, il est difficile d’admettre une ischémie régionale comme cause intra

hépatique de I’hamartome qui a souvent plusieurs sources d’alimentation (14).
3-Agression toxique

Les études immuno-histochimiques ont montré que les cellules stromales
peuvent exprimer la désmine et I’alpha- actine, se trouvant dans les cellules

sinusoidales de stockage des graisses (cellules d’1TO) du foie normal.

o4



Von Swhweintz et Al (9) ont émis I’hypothése que I’activation de ces
cellules par certains agents toxiques, peut impliquer le développement de

I”hamartome mésenchymateux.
4-Theéorie génétique :

Des aberrations impliquant la région chromosomique 19913.4 ont été
également mises en cause, resultant de I’exces de prolifération et du manque de
coordination du mésenchyme primitif (15). Ainsi, plusieurs cas avec analyses

cytogenétiques ont éteé décrits (16)
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FIGURE 24 caryotype de I'hamartome mésenchymateux d’un patient bandes G, montrant la t
(11; 19) (q13; q13.4) (fleches).
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Les translocations t(11,19)(g15,913.4) , t(11,19)(g13,Q13.3) et t(15,19)
(915,913.4) ainsi qu’une délétion interstitielle del (19) (gq13.1913,4) et des
réarrangements complexes impliquant 1192 , 17p11, 19q13,3 ont été également
rapportés (17,18).

Récemment Murthi et AL (20) ont décrit une autre translocation
chromosomique éequilibrée t(11,17,19) (q12,p11, Q13.3) chez un nourrisson de
14 mois (17).

Bien que la plupart des hamartomes mesenchymateux sont diploides a la

cytometrie de flux, certains sont aneuploides (22, 23, 13)

Ces anomalies du caryotype et I’aneuploidie sont typiques des tumeurs
malignes, mais elle se trouvent parfois dans certaines tumeurs benignes
¢ Leiomyome, schwannome , hamartome ....) et refletent ainsi une instabilité

génetique intrinseque (19).

Il faut souligner également que les produits des genes de la région 19913.4
comprennent des enzymes de réparation de I’ADN, la Kallicreine et des
molécules appartenant a la super famille des immuno globulines qui sont tous

impliques dans I’oncogenese .

Par ailleurs, il est intéressant de noter que recemment, un second locus du
Syndrome de Peutz- Jeghers a été localisé sur le chromosome 19g13.4, et la
translocation t(11,19) (913, q13.4) dans un petit polype du colon d’un enfant
(22) sachant que les polypes hamartomateux sont bien connus par leur potentiel
malin. (22)
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I1l. TABLEAU CLINIQUE
1-Circonstances de découverte.

Dans notre étude et conformément aux données de la littérature,
I’augmentation du volume abdominal est le signe dominant incitant les parents a

consulter.
2-Examen clinique.

el ’examen physique, orienté par les données de I’interrogatoire, va
rechercher une Masse hépatique ou abdominale et rassembler d’autres signes

cliniques accompagnant ou compliquant cette atteinte hépatique.
eNos deux patients ont présenté une hépatomégalie.

L’Hépatomégalie est un signe quasi constant (24) et peut étre globale ou
localisé a un lobe entrainant une distension abdominale significative. Parfois, il

est difficile de rattacher la masse abdominale au foie.
3-les signes accompagnateurs.

e|_’hépatomegalie, parfois volumineuse, peut s’accompagner de douleurs
abdominales ou troubles digestifs a type de vomissements ou d’anorexie, une
CVC peut également étre visible comme cela a été rapporté chez un de nos

patients. (20)
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IV- DONNEES PAR ACLINIQUES.

Devant une masse cliniquement suspecte, plusieurs questions se posent sur

son origine hépatique, sa nature béenigne ou maligne, primitive ou secondaire.

Le bilan para clinigue comporte des examens biologiques, radiologiques et
anatomopathologiques ce qui permettra de poser le diagnostic positif, d’éliminer

les diagnostics différentiels et d’établir une conduite thérapeutique adéquate.
1 -bilans biologiques.

Le dosage des marqueurs tumoraux est indispensable pour le diagnostic.

Chez nos patients le marqueur utilisé est AFP .

L’exploration biologique comprend en plus du dosage de I’AFP, le dosage
de la B-HCG, un ionogramme, une NFS et un bilan hépatique, afin d’évaluer le

terrain, le retentissement hepatique et général de la tumeur (25).
a- Alfa fceto protéine :

C’est une globuline sérique retrouvée chez le feetus et synthétisée par le
foie feetal et par la vésicule vitelline. Son dosage se fait par radio immunologie
[26].

Elle apparait dans le serum du feetus a partir de I’age de 6 semaines et

atteint un maximum vers I’age de 13 semaines.

Chez le nouveau-né, le taux est voisin de 100.000 ng/ml et baisse tres
rapidement pour atteindre 1000 a 2000 ng/ml a 1 mois et 50 ng/ml a I’age de 3

Mois.

A I’a4ge de 2ans, le taux devient stable et atteint la valeur normale de
I’adulte (< 10ng/ml).
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Une élévation de I’AFP a 6000 ng/ml a été rapportée chez des patients avec

un hamartome mésenchymateux (30,31)

Toutefois, le taux d’AFP est nettement éleve dans les tumeurs malignes
épithéliales, notamment I’ hépatoblastome : ce taux est élevé dans 90-100% des

cas selon différentes études [32].
Le taux d’ AFP peut augmenter également dans certaines circonstances :
e Tyrosinémie héréditaire [27],
e Hépatite virale au cours de la régéneration hépatique [28],
e Tumeurs du sac vitellin [30].

Quand I’ablation est compléte, le taux d’AFP diminue rapidement dans le

serum pour se normaliser en quelgues semaines (33)
Chez nos deux patients, le taux d’ AFP était normal.
b-bilan hépatique :

Il est géneralement normal [29], il n’est pas spécifique pour le diagnostic
positif. Il permet surtout d’évaluer la fonction hépatique pour une éventuelle

chirurgie d’exérese.
2-Bilans radiologiques
a-Radiographie abdominale sans préparation :

La radiographie de I’abdomen sans préparation peut monter des

calcifications dans I’aire hépatique(34).
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b-Echographie abdominale :

L'échographie abdominale est la technique de choix devant toute masse
abdominale chez I’enfant. 1l est proposé par certains auteurs comme I’examen de
premiere intention [30]. Vu son innocuité et sa disponibilité, elle peut étre
répétée.

L’hamartome hépatique se preésente le plus souvent sous forme d’une
masse unique volumineuse, multi Kkystique.La présence de nodules

hyperéchogénes a I’intérieur des kystes est fortement evocatrice.

Cette lésion, souvent bien limitée, présente des zones solides périphériques

et des zones kystiques centrales avec des septas.

&
|
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Figure 25 : Une échographie abdominale montant les cavités kystiques avec septa.
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Le caractere kystique a I’échographie est informatif, puisque le diagnostic
se réduit a deux possibilités : I’hamartome mésenchymateux chez les plus jeunes
et le sarcome embryonnaire indifférencié (SEI) chez les plus agés. Le premier
comporte des contours réguliers, contrairement aux formes nécrosés des
sarcomes qui ont des bords irréguliers avec des pseudos végétations parfois
hyper vascularisées au doppler (35,36)

Figure 26 : Masse kystique multiloculée. (37)
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c-Tomodensitométrie :

Le scanner permet une meilleure définition anatomique et une planification

des approches chirurgicales possibles (36).

La tomodensitométrie (Fig.27) permet de confirmer I’origine hépatique de
la masse. Elle permet de montrer une image solide et kystiqgue multi-cloisonnée
dans la mesure ou I’échographie ne permet pas, dans certains cas, de définir

I’origine intra ou rétro péritonéale de la masse (37)

Ces tumeurs apparaissent hypodenses et hypo vascularisées. Les parties
solides, les cloisons et les parties périphériques peuvent prendre le contraste
aprés injection. Occasionnellement, de larges branches veineuses portales
peuvent suppléer la tumeur prétant confusion avec un hémangioendothéliome.
(34)
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Figure 27. Coupe sagittale et frontale TDM montrant la duplication

rétro-cesophagienne et rétro-gastrique.(37)
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Figure 28 : image TDM image solide et kystique multi-cloisonée (37)

d-Imagerie par résonance magnétique :

e|_’aspect de I’hamartome mésenchymateux a I’IRM est variable et dépend
de la composition kystique de la masse ainsi que de la teneur en protéine des
fluides (2)

eles zones solides apparaissent en hyposignal en T1 et T2 par rapport au

foie adjacent.

eL_es zones kystiques sont généralement proche du signal de I’eau en T2 et

un signal variable en T1 en fonction de la teneur en proteines du kyste.

Aprés I’administration du gadolinium, on note une amélioration limitée aux

éléments stromales et séptas (4)
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Fig. 29 : IRM montrant un grand hamartome mésenchymateux, dominant solide (aprés
gadolinium) (168)
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V-ASPECT MACROSCOPIQUE :

Dans 75% des cas, la tumeur se situe dans le lobe droit. Dans les autres cas,
elle est localisée dans le lobe gauche. Dans certaine cas, les tumeurs occupent le
foie entier (40,41).

Dans 20% des cas, les hamartomes mésenchymateux sont pédiculés

prenant naissance a la face inférieur du foie (42, 43,44, 45).
La tumeur a une double composante : solide (stroma) et kystique.

Généralement, elle comprend de multiples kystes allant de quelques

millimetres a plusieurs centimetres de taille. (45,46)

La tumeur peut étre trés volumineuse atteignant 20 a 30 cm de diametre et
pesant 3Kg ou plus (54, 55,25, 41). La nécrose et les calcifications sont rares.
(55, 45).

Figure 30: Aspect macroscopique d’un hamartome mesenchymateux (169)
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La coupe macroscopique permet d’observer I’existence de multiples kystes
contenant un liquide clair séreux ou du matériel mucoide, sa composition est
similaire a celle du plasma sauf que les concentrations en protéines, en

cholestérol et en glucose sont plus faibles (47,48,49).

Les kystes ne communiquent pas directement avec I’arbre biliaire. Ils sont
separés par des cloisons fibreuses et entourées par un tissu mésenchymateux
lache contenant des canalicules biliaires tortueux, des vaisseaux sanguins et des
ilots d’hépatocytes. (47,48,49)

Ainsi 2 régions peuvent étre distingueées :
v' Une région centrale : occupée par un tissu translucide jaune

blanchatre, cedémateux parfois fibreux, formant des nodules

irreguliers.

v' Une région périphérique : contenant un tissu rouge brique
ressemblant au foie normal dans lequel des nodules jaunes
blanchéatres sont reliés au tissu fibreux central. (56, 57,58) (figure
32A)
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Figure 31: Hamartome mésenchymateux du foie.

La section (a) : L'examen macroscopique d’une piéce opératoire montrant un hamartome
mésenchymateux avec une surface brune et légérement bosselée.

La section (b) : Hamartome mésenchymateux de couleur blanche et brune, avec une
apparence hétérogene, contenant des composants solides et de multiples zones kystiques.
(170)

68



VI-HISTOLOGIE :

Concernant I’aspect histologique, la tumeur a une composante épithéliale et
mésenchymateuse. Le stroma myxoide contient un nombre variable de kystes

épithéliaux et des espaces kystiques non épithélialisés.

Les petits kystes sont bordes par un épithélium cubique de type biliaire ;
exprimant les cytokeratines 7, 8 et 19; derivées des canaux biliaires
dysplasiques. (45, 46,50,51). Par contre, les grands kystes sont généralement
dépourvus de revétement épithélial et contiennent des espaces remplis de fluide
dans les zones de mésenchyme dégénéré (45) .Ces kystes sont alignés par un

mésothélium (52)

Le stroma est constitué de fibroblastes, des voies biliaires, des vaisseaux
sanguins et lymphatiques avec du collagene et des ilots d’hépatocytes (10) ;Ces
ilots sont plus petits que ceux du tissu hépatigue normal avec un cytoplasme

vacuolé et des noyaux pycnotiques (45,53)
Des foyers d’hématopoiese extra médullaire peuvent étre observes (11)

Par ailleurs, des cellules fusiformes ayant des noyaux elliptiques avec une
quantité modérée de chromatine ont été observees dans la région centrale (figure
32 1b).Dans ce cas, les nucléoles ne sont pas au premier plan et il n’ya pas

d’atypisme nucléaire.

Ces cellules s’étendent par de longs et minces prolongements qui sont liés
les uns les autres formant une structure réticulaire (figure 32- 1c); on note

également un dép6t de muccopolysaccharides.
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La densité de ces cellules fusiformes est augmentée autour des voies
biliaires donnant un aspect d’ « hypercellularité stromale péri glandulaire » . Les
fibres de collagene sont condensées autour des voies biliaires. (Figure 32 1d)
(56,59, 60,61)

Sur les coupes congelées, le cytoplasme de ces cellules ne contient pas de

gouttelettes lipidiques.

Au niveau de la région périphérique, la densité cellulaire est légerement
augmentée avec la prolifération de petits conduits biliaires dans la zone limite

entre les travées hépatocellulaire et le tissu fibro hyalin .
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FIGURE 32 :Aspect macroscopique et histologique d’un hamartome du foie
. (A) Surface d’un Hamartome mésenchymateux.
. (b)Aspect histologique de la région centrale d’un hamartome mésenchymateux

. (c) Les cellules ayant des noyaux elliptiques et minces et formant une structure en dentelle ou
réticulaire (hématoxyline-éosine).

(d) figure montant I’hypercélullarité stromale périglandulaire (hématoxyline-éosine) (171)
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Figure 33 : Coupe histologique montrant des cannaux biliaire(fléche) bordée par un stroma
myxoide
(coloration H&E X 100 & X 200 cartouche du haut) (172)

72



Figure 34. Etude pathologique de la piéce opératoire d’un hamartome mésenchymateux

a et b- hématoxyline et de I'éosine (HE) x 40, c-HE x 100, d- Cytokeratin7 (CK7) x 100)
montre un mésenchyme immature contenant des vaisseaux sanguins, de petits groupes a et
les canaux biliaires anormaux (fleches). La figure 8d montre que I'échantillon est positif pour
CKZ7, ce qui confirme la présence de canaux biliaires (170)
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VII-IMMUNOHISTOCHIMIE :

L’eétude immuno histochimique est realisée par la parrafine en utilisant le

procedé de la stréptavidine marquée a la biotine.
L’analyse immuno histochimique montre que :

- Presque toutes les cellules fusiformes du tissu cedéemateux ou fibro
hyalin sont fortement immuno réactives a la Vimentine et une actine

musculaire appelée : a-SMA (56,62) .

- Dans le parenchyme hépatique adjacent, les cellules étoilées
hyperplasiques, immunoréactives pour la vimentine et o-SMA,
forment une couche continue le long des sinusoides dans un mode en
dentelle (fig35 b ).(57,61).

- Les cellules fusiformes sont également immunoréactives pour la
désmine (fig 35 c) et une b-cristalline (fig 35 d) et dans un petit
nombre de cas a la Térascine (fig 35 e), la S-100 protéine et CD34 ;
par contre aucune immuno réactivité n’a été décrite pour GFAP |,
calcréatinin, podoplanine, CD56 ou CD117.(63, 64,65,66); Ces
cellules peuvent également exprimer des récepteurs du facteur de
croissance des fibroblastes qui peut jouer un role dans la croissance de

la tumeur (.62)

Van schweinitz et Al (13) ont détecté un Antigene ki-67 dans I’epithélium
tubulaire et le stroma de la tumeur, alors qu’Abdulkader et Al (13) ont décrit une
faible prolifération du méme marqueur a I’intérieur de la cellule avec la présence

d’une immunoréactivité Bcl 2 (protéine anti apoptotique).
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Figure 35: Immunohistochimie de I’hamartome mésenchymateux

(@) cellules a immunoréactivité diffuse pour un a-SMA .
(b) les cellules étoilées, immunoréactives pour a-SMA, entourent les travées hépatocellulaire.

Des celulles immunoréactives pour la desmine (c), B-crystallin (d), et la ténascine (e).(171)
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VIII-ETUDE ULTRA STRUCTURE:

L’étude ultra structurale est réalisée sur des tissus fixés au formol et post

fixés avec 2% de glutaraldehyde et 1% du teroxyde d’osmium.
Cette étude montre que :

- Les cellules fusiformes se prolongent par de longs et minces filets

intra cytoplasmiques. (Figure 36A).

- Le cytoplasme contient un réseau bien développé avec un réticulum
endoplasmique a surface rugueuse, des mitochondries et des micros
filaments. Certaines cellules contiennent de petites vacuoles intra
cytoplasmiques contenant des matériaux denses a bas électrons (figure
36B).

- Le milieu extra cellulaire, trés large, contient une grande quantité de
matiere floconneuse et des fibrilles de collagene dont certains ont un

contact etroit avec les cellules fusiformes. (Figure 36A) (67)

v
&

Fig.36 : Aspect ultra structurale d’un hamartome mésenchymateux

(A)  figure montrant les prolongements fins et minces des cellules avec des faisceaux de fibrilles de
collagene. (X3000)

(b) figure montrant le réticulum endoplasmique rugueux et des petites vacuoles dans le cytoplasme
(X15.000) (171)
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IX-DIAGNOSTICS DIFFERENTIELS ET PIEGES DE
DIAGNOSTIQUE :

L’hamartome meésenchymateux peut préter a confusion avec d’autres
tumeurs bénignes ou malignes de I’enfant, ainsi que d’autres masses non

tumorales.
1-les masses tumorales :

Bien que la composante kystique de I’hamartome prédomine, I’apparence a
I’imagerie peut parfois étre solide. De méme, I’hépatoblastome, I’hémangio
endothéliome infantile et le carcinome hépatocellulaire ne doivent pas étre

écartés :

a- L’hépatoblastome : c’est une tumeur hépatique primaire maligne, elle
est la plus fréquente chez I’enfant ; A I’échographie, son aspect dépend du type
histologique, mais le plus souvent, il est hyperéchogene. Le scanner montre une
masse bien circonscrite avec des calcifications et parfois une hémorragie. Tandis
qgue I'IRM montre un aspect homogene ou hétérogene (selon le type
histologique), légérement hypo intense en T1 et hyper intense sur les images

pondérées en T2. (68)

b- Le carcinome hépato cellulaire (fibro lamellaire) est observé surtout
chez I’adolescent et le jeune adulte. Cette tumeur se présente sous forme de
cloisons fibreuses multiples qui fusionnent pour former une cicatrice fibreuse
centrale. L’échographie montre des masses hétérogenes, hypo ou iso échogenes.
La cicatrice centrale est hyper échogene avec ou sans calcifications. Le scanner

montre une masse hypo dense devenant hyper dense apres injection du produit
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de contraste. A I’IRM, on observe une masse hypo ou iso intense en T1, hyper

ou iso intense en T2 (68).

En plus, les hépatocytes néoplasiques et les petites cellules rondes sont
visibles dans I’hépatoblastome alors que la présence d’une lésion a cellules

fusiformes sans atypies plaide contre I’hépatoblastome et le CHC (20).

c- L’hémangioendothéliome : c’est une tumeur bénigne du foie sous forme
d’une masse solitaire solide ou multifocale, composée d’un réseau de canaux
vasculaires ; Elle est observee généralement chez les enfants de moins de 6
mois. L’échographie montre un aspect hypoéchogene ou mixte avec des
calcifications, une hémorragie, de la fibrose et parfois de la nécrose montrant, au
Doppler, de grosses arteres et veines hépatiques. Le scanner montre une masse
bien défini. A I’'IRM ,elle est hyper intense en T2 ( 68) .

Il faut souligner que L’hémangioendothéliome est parfois difficile a
différencier de I’hamartome mésenchymateux. Le diagnostic reposera sur
I”histologie et I’'immuno histochimie avec la présence de cellules endothéliales
dodus positifs pour le facteur VIII lié a I’antigene CD31 et CD3 (69).

d- Le tératome kystiqgue du mésentere : c’est une tumeur bénigne rare
d’age pediatrique, elle se présente sous forme d’une masse avec des composants
kystiques et solides. L’échographie montre des zones kystiques pures, bien
limitées avec des calcifications. La TDM et I'IRM permettent de voir un
contenu mixte avec des zones d’eau et de graisses ainsi que des calcifications
(70, 71).

e- Les lésions meétastatiques : Les lésions les plus courantes sont le

Neuroblastome , la Tumeur de Wilms , la leucémie et le lymphome (73).
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2-Les masses hépatiques non tumorales :
a- Les masses kystiques :

Le kyste hydatique : due a une infection parasitaire, endémique dans le
bassin méditerraneéen. A I’échographie, les lésions sont purement kystique solide
et peuvent contenir des bandes ondulées internes ou plusieurs kystes filles
entourées de debris. Le scanner permet de voir les calcifications (74) et L’IRM
permet de voir le perikyste hypo intense en T1 et T2 tandis que la matrice

apparait en hypo signal en T1 et nettement hyper intense en T2.

Les kystes de duplication entériques : constituent également un des
diagnostics différentiels, ils sont généralement attaches a un intestin normal et
résultent de la duplication de la paroi de I’intestin. L’Echographie montre des
kystes uniloculaires avec une double paroi, des débris internes et parfois une
hémorragie intra kystique. Le scanner et I’IRM permettent de voir des masses
kystiques a parois épaisses qui augmentent apres injection du produit de
contraste (70,72).

Parmi les kystes mésenterigues, un lymphangiome pourrait étre suspecte.

Les lymphangiomes sont des kystes séreux ou chyleux a revétement

endothéliale.

L’échographie montre des masses kystiques multiloculaire avec des parois
minces contenant des débris. Tandis que les kystes mésothéliales et entériques

sont des kystes uniloculaires a parois minces (70,71).

79



b- Les Abceés :

A I’échographie, ils se présentent sous la forme de masses plus ou moins
nécrotiques et d’aspect non specifique, c’est essentiellement le contexte

infectieux qui permet de faire le diagnostic.

Une atteinte hépatosplénique sous forme de multiples petits nodules doit

faire évoquer la maladie des griffes du chat.
c- Les hématomes intra parenchymateux :

Ils peuvent simuler une tumeur et doivent faire rechercher un trouble de

I”hémostase.
d- Stéatose focale
e- Nodules de régénération des cirrhoses

(75, 76, 77,78)

IX-FORMES CLINIQUES :
D’autres présentations liées a I’age ont été décrite :
1-La forme prénatale :

L’hamartome mésenchymateux hépatique peut étre détecté par une
échographie prénatale, le plus souvent dans le dernier trimestre de la grossesse
(24,83).Les marqueurs AFP et b-HCG peuvent étre élevé dans le serum maternel
(24, 84,81).

80



Ces tumeurs sont le plus souvent hypo vascularisées poly kystiques |,
solides ou mixtes. Selon I’étude de kamata et al (85) , la moitié des enfants de
leur série ont développé des complications conduisant a la mort in utéro en

dehors d’un drainage intra utérin de la tumeur kystique (79, 81, 84).

L’intervention prénatale peut étre bénéfigue dans certains cas, surtout en
cas de volume important. Une ponction percutanée sous guidage échographique
des gros kystes feetaux peut étre tentée pour assurer une décompression partielle

de la tumeur et faciliter I’excision aprés I’accouchement (82).

IL n’y a pas de recommandations fermes sur les modalités d’expulsion du
feetus a part les indications obstétricales. Cependant certains auteurs préconisent

la césarienne pour eviter la dystocie abdominale (80,81).
A noter que plusieurs anomalies placentaires associées ont été décrites :

v Une thrombose ou une hémorragie placentaire due a I’obstruction de

la veine ombilicale par la tumeur (81).
v Une hyperplasie des villosités placentaires.
v L’élargissement multi kystiques transitoire du placenta
2-Le nouveau né:

Chez le nouveau né, la tumeur peut provoquer une détresse respiratoire (43,
54, 8,84) , une apnée ou une insuffisance cardiague (86, 87,88). Des cas isolés,
comprenant une hypertension portale et une thrombocytopénie ont été signalés
(33) .De méme, une rupture intra peritonéale de la tumeur avec une ascite (90),
un ictere obstructif (90), ou un saignement de la tumeur apres une naissance

traumatique ont été rapportés (91).
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3-Chez les enfants plus ages :

Une coagulation intra vasculaire disséminée (93), un ictere obstructif (92)

ainsi que la formation spontanée d’abces peuvent se voir.
4-Adultes
Les hamartomes mésenchymateux du foie sont rares chez I’adulte.

Papastralis et al (94) ont identifié 15 patients de plus de 18 ans avec un
H.M. ; Cook et al (95) ont ajouté 3 cas supplémentaire dont le plus agé avait 69

ans et sa tumeur pesait 3600g. (96)

Les hamartomes meésenchymateux adultes ont tendance a contenir des
tissus fibreux hyalins avec des structures canalaires et sont plus vascularises que
les hamartomes pédiatriques. Les composantes solides ou kystiques peuvent

toutefois predominer (95, 97) .

X-ANOMALIES CONGENITALES ASSOCIEES

Typiquement, I’hamartome mésenchymateux n’est pas associé a d’autres

anomalies congénitales. Cependant, certaines anomalies ont été décrites :
v La maladie cardiaque congénitale (54,101)

La fibro élastose endocavitaire (100)

L’atrésie des voies biliaires (102, 46)

L’ omphalocele (98)

La myélomeningocéle (99)

DN N N N

La malrotation intestinale (10)
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v' Une cytomégalie surrénalienne et une hyperplasie des ilots

pancreatiques ont été notés a I’autopsie de certains cas (45)

XI-RISQUE DE MALIGNITE :

L’hamartome meésenchymateux a été traditionnellement considéré comme
une tumeur bénigne sans potentiel malin, mais plusieurs études ont mis en
évidence une relation entre I‘hamartome mésenchymateux et le sarcome
embryonnaire indifférencié (52, 103,104, 105, 107).

Le sarcome embryonnaire indifférencié (SEI) est une tumeur maligne
d’origine mésenchymateuse qui, jusqu'a recemment avait un mauvais pronostic,
mais la survie a long terme est désormais possible grace a la chirurgie et la

chimiothérapie néo adjuvante (108, 109)

Les deux cas, représentés dans le tableau ci-dessous, associant hamartome
et sarcome, sont survenus plusieurs années apres une exérese incompléete de

I”hamartome mésenchymateux dans la petite enfance.

Apres la premiere description détaillée par Stanelg et Al ( 110) ,plusieurs
auteurs ont suggéré une relation histogénétique entre les deux entités. (111,
112). Ces deux tumeurs ont des caracteristiques similaires sur le plan clinique,
macroscopique (composants kystiques et solides parfois pédiculées),
histologique (éléments mésenchymateux avec des structures benignes des voies
biliaires) et immun histochimiques (coloration positive pour la vimentine

desmine , alpha 1 antitrypsine ,I’actine et les cytokératines ).
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Deux élements supplémentaires soutiennent cette liaison :

v La découverte de I’anomalie cytogénétique sur le chromosome 19g13

dans les deux entités par Lawerset et Al (106), en plus cette anomalie

a ete trouvee dans les hamartomes compliqués de sarcome ( 52) .

v Le SIE peut monter une histologie de transition entre le sarcome et
I”hamartome (106 ,107)

Table : Reports of undifferentiated (embryonal) sarcoma associated with MHL
(171)
Author Age (y)/sex Malignancy Gross pathology Outcome
UES after incomplete Large multicystic mass in right Died of liver failure 3
Corbally and 9F excision of MHL in lobe (maximum diameter, wk
Spitz ' right 10 cm) postoperative
lobe at 9 mo
UES within MHL Large multicystic lobulated Microscopic residue—
De Chadarevian mass in right lobe (maximum postoperative
et al 12, F diameter, 35 cm) with focal chemotherapy
calcification; diaphragmatic and radiotherapy;
infiltration died 2 y later
UES within MHL Multicystic mass in right lobe Postoperative
Lauwers et al 15, F (maximum diameter, 11 cm) chemotherapy;
well 2.5y later
UES in right lobe after | Large solid and cystic mass in UES benucleatedQ with
incomplete excision of | right lobe (15 cm) no
] MHL in left lobe at 18 evidence of invasion of
Ramanujam 6, M o pseudocapsule;
etal postoperative
chemotherapy; well 7
mo later
UES in right lobe Right lobe mass with Pre- and postoperative
arising intracardiac tumor extension chemotherapy
from MHL and resection on
Webber et al 5M cardiopulmonary
bypass; alive
19 mo later
UES within MHL Large multicystic right lobe Postoperative
Begueret et al 17, F mass (maximum diameter, chemotherapy;
19 cm) well 2y later
- UES within MHL Large multicystic mass ? right Postoperative
O’Sullivan et al 3, M lobe (maximum diameter, chemotherapy;
19.5 cm) well 5 mo later
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XI-EVOLUTION

Dans la littérature, quelques cas de régression spontanée ont été décrits
avec une predominance pour les tumeurs ayant une composante angiomateuse

importante, mais aucune lésion n’a disparue complétement. (113, 114) .

Dans ce cas, le traitement chirurgical s’impose; Le traitement non
chirurgical peut étre tenté dans certains cas mais le suivi a long terme doit étre

rigoureux, vu cette association Hamartome mésenchymateux et SIE.

XII-ASSOCIATION HAMARTOME ET AUTRES TUMEURS :

eHamartome et hémangiome infantile :

Bien que ces deux tumeurs présentent un tableau clinique quasi identique
avec un chevauchement radiologique et pathologique (116, 117,118), ils

constituent deux entités pathologiques différentes.

Quelques cas isolés ont été rapportés dans la littérature, mais I’étude menée
par une équipe de Boston a montré que sur 112 enfants avec des hémangiomes
du foie, 3 patients (0.027%) avaient un hamartome mésenchymateux
concomitant (115, 119).

Les éléments vasculaires anormaux ont été rapportés dans les hamartomes
mésenchymateux, mais I’hémangiome hépatique reste une entité néoplasique
spécifigue par son apparence histologique et ses marqueurs biologiques. Elle est
distincte des autres anomalies vasculaires non neoplasiques qui peuvent étre des

malformations.

Smith et Al (120) ont rapporté un nouveau né avec une masse hépatique

avec vascularisation massive correspondant a un hémangiome infantile associé a
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un hamartome mésenchymateux. Des résultats similaires ont été rapportés par
Lanuza et Al (121) et Daller et Al (122 ). Bejarano ( 119) a également décrit un
enfant avec un seul hamartome mesenchymateux qui par la suite a développé
des hémangiomes hépatiques et cutanées . Hisa O et Al (115) ont rapporté un
cas d’hamartome meésenchymateux associé a un hémangiome diagnostiqué a

I’échographie prénatale.

Figure 37 : association d’un hamartome et un hémangiome infantile

A : coupe scannographique d’un grand Hamartome kystique du lobe droit du foie avec de multiples

nodules correspondant a des hémangiomes multifocales (fleches)

B : coupe TDM montrant une nette diminution de I’hamartome (fleche) et des hémangiomes (173)
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Plusieurs auteurs ont supposé que I’hamartome prenait naissance d’une
malformation de la plaque canalaire a la fin de I’Embryogenése, avec une
connexion entre le meésenchyme et les espaces portes(123). Il est donc
concevable de supposer que I’hamartome et I’hémangiome proviennent d’un

méme précurseur de développement mais se manifestent differemment (123).

L’hamartome est connu par son développement in utéro, tandis que

I’hémangiome se développe dans les premiers mois de I’enfance.

Le diagnostic prénatal de certains hémangiomes a révélé une entité
pathologique distincte par son évolution clinique et ses marqueurs immuno

histochimiques dite : Hémangiome congénital non involutif. (124, 125)

Ainsi I’hamartome mésenchymateux et I’hémangiome infantile pourrait

étre des extrémités différentes de la mémé entité.

XII-APPROCHE THERAPEUTIQUE

L’exérese complete est le traitement de choix de [’hamartome
mésenchymateux (126). L’excision peut é&tre par résection hépatique
conventionnelle ou par excision non anatomique avec une petite marge de foie
normal. Une résection par voie laparoscopigue est a envisager en cas de lésions
pédiculées (82). D’autres méthodes non chirurgicales ont été décrites dans la

littérature.

Apres réesection compléte, un examen clinique et une échographie sont

recommandes pendant au moins 5ans (127).
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1-Le traitement chirurgical
A-La voie d'abord en chirurgie hépatique
1-Les laparotomies

Ce sont les voies d'abord classiques du foie. Plusieurs types d'incision
peuvent étre envisages en fonction des habitudes de l'opérateur et de la

localisation de la Iésion concernée par la chirurgie.

Ainsi, la plupart des hépatectomies peuvent étre realisées par une
laparotomie sous-costale droite prolongée dans le flan droit en direction des
derniéres cOtes (incision en S). Une variante est représentée par une laparotomie
sous-costale droite basse, raccordée a une médiane sus-ombilicale, formant

I'incision dite de Rio-Branco.

Pour d'autres opérateurs, l'incision de choix est la laparotomie bi sous-
costale, pouvant étre a la demande raccordée a une médiane sus-ombilicale,
formant l'incision dite en Mercedes. Ce refend médian peut, en cas de nécessité
de contréler la veine cave sus-hépatique, étre prolongé par une courte

sternotomie.

Toutes ces incisions donnent sur le foie un jour suffisant pour la réalisation
d'une hépatectomie, sous réserve de l'utilisation d'écarteurs adaptés (valves sous-
costales auto statiques). Une exception est représentée par la réalisation de la

lobectomie gauche, dont la laparotomie de choix est la médiane sus-ombilicale

Dans de nombreuses series d’hépatectomies [128,129,130,131], la

principale voie d'abord employée est une laparotomie
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2-Les thoracophrénolaparotomies

Il s'agit de la combinaison d'un abord abdominal et d'un abord thoracique,
en genéral dans le 7éme ou 8eme espace intercostal droit. Une
thoracophrénolaparotomie peut étre utile en cas de volumineuse lésion du déme
du foie, dont la taille rend difficile une exposition par laparotomie seule .Elle
permet notamment un meilleur abord du confluant cavo-sus-hépatique rendant la

dissection de cette région plus sure et moins hémorragique
3-Les thoracotomies

La réalisation d'une thoracotomie exclusive permet, apres ouverture du
diaphragme, un abord transthoracique du dome du foie droit. Elle est
habituellement réalisée dans le 7eme espace intercostal droit et permet la

réalisation d'hépatectomie du segment VII et du segment VIII
4-La laparoscopie

Depuis I'avénement de cette voie d'abord, certaines équipes [132,133] ont
montré la faisabilité des hépatectomies sous coelioscopie. Cette faisabilité
requiert une importante expérience en chirurgie hepatique et en chirurgie
laparoscopique. En effet la laparoscopie en chirurgie hépatique fait courir un
risque non négligeable d'embolie gazeuse lors de la dissection des vaisseaux sus-
hépatiques et le contr6le d'une hémorragie aigue peut s‘avérer difficile en

fonction de sa localisation

Les avantages démontrés de cette voie d'abord sont la préservation de la
paroi abdominale et la possibilité de ré intervention plus facile qu'apres
laparotomie L'indication idéale de cette voie d'abord est, a ce jour, la résection

de tumeurs bénignes de petites tailles, notamment les hamartomes
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mésenchymateux situées au niveau du lobe gauche ou d'un segment antérieur du
foie [134].

B-Libération et mobilisation du foie :

Il s’agit d’une étape indispensable a I’exposition du foie, afin de réaliser la
résection dans de bonnes conditions. La libération compléte du foie doit étre
adaptée a chaque intervention, sachant que de maniere générale la libération du

foie homolatéral a la lésion a réséquer est suffisante.

Tout d’abord, le ligament rond est sectionné et conservé long, permettant
une traction douce pour la présentation du foie lors de la section
parenchymateuse. Le ligament falciforme est sectionné jusqu’a proximité de
I’orifice diaphragmatique de la veine cave inférieure. Les ligaments triangulaires

et coronaires droits et gauches sont sectionnés complétement.

A gauche, la section du ligament triangulaire doit arriver jusqu’a la
terminaison de la veine diaphragmatique gauche, qu’il ne faut pas blesser car

dans un tiers des cas environ elle se termine dans la veine sus-hépatique gauche.

A droite, il faut prendre soin de ne pas decapsuler le foie et de ne pas
pénétrer dans le diaphragme, tous deux source d’hémorragie. Plus bas, la glande
surrénale est découverte puis abaissee, afin de libérer le bord droit de la veine
cave rétro-hepatique. La dissection de la veine sus hépatique droite implique de

sectionner le ligament rétro-cave. (Figure 11)

La pars flaccida du petit épiploon est sectionnée, permettant d’isoler le
pédicule hépatique. La pars condensa est ensuite sectionnée jusqu’a rejoindre le
feuillet inférieur du ligament coronaire gauche. En cas d’artere hépatique

gauche, celle-ci est sectionnée si I’on doit réaliser une exéerese droite.
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Dés lors, la mobilisation du foie permet I’exploration visuelle et bi-

manuelle de la tumeur et de I’ensemble du foie.

Figure 38 : libération du foie droit : section de la partie externe du ligament triangulaire au
bistouri électrique

C-L'exploration per opératoire
1-La palpation bi manuelle

Elle doit étre systematique une fois le foie est liberé, afin d'examiner la ou
les Iésions et de rechercher des lésions passees inapercues .Les données de cet

examen doivent étre confrontées a celles de I'imagerie pré opératoire. Les limites
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de cette exploration sont nombreuses mais ont été compensées par I'apparition

de I'échographie per opératoire.
2-Echographie per opératoire :

L'introduction de I'échographie per opératoire constitue une des révolutions

de la chirurgie hépatiqgue moderne [135].

L'apport de I'échographie per opératoire a la chirurgie hépatique est double:

diagnostique et thérapeutique.

v L'apport diagnostique va de la reconnaissance de I'anatomie locale au
repérage tumoral. Il est ainsi possible de repérer la tumeur elle-méme, ce qui
peut étre deélicat sans échographie quand la tumeur est de petite taille et
strictement intra-hépatique ou lorsqu’elle se développe sur foie de cirrhose (le
foie étant dure et la tumeur de consistance molle). L'échographie permet
également de repérer d'éventuelles tumeurs meconnues et facilite la réalisation
d'une ponction biopsie en cours d'intervention afin d'affirmer la nature d'une

lésion par examen extemporané.

v' L'apport thérapeutique: I’échographie permet de guider le chirurgien
dans la réalisation de [I'hépatectomie. Ainsi la découverte de lésions
controlatérales au geste prévu, ou d'une lésion dont la localisation anatomique
est différente de celle attendue peut conduire a l'extension de I’exérese ou a sa
contre indication. D'un point de vue technique, I'echographie, en repérant les
vaisseaux glissoniens et sus hépatiques, guide la réalisation de la tranche de

section parenchymateuse, notamment dans les exéreses segmentaires.
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D-Le clampage vasculaire

Influence la morbimortalité post opératoire [137,136] et la prévention de
I'némorragie per opératoire. L'importance de I'hnemorragie per opératoire et le
nombre de transfusion qui en résulte sont connus pour reposer en grande partie
sur l'utilisation de procedés de clampage vasculaire. Différentes techniques de
clampage sont a la disposition du chirurgien. Leur emploi et leurs indications
nécessitent de connaitre les mécanismes de tolérance du foie a I’ischémie, ainsi
que leur retentissement hémodynamique.

1-Mécanisme d’ischémie reperfusion

Le clampage vasculaire du foie est a I’origine de lésions dites d’ischémie-
reperfusion. On décrit deux phases successives [138] :

v Premierement, apres reperfusion (1 a 3 heures), des radicaux libres
sont synthétisés et libérés. Ils déclenchent la production de cytokines
par les cellules de Kuppfer et les cellules endothéliales. Ces
cytokines activent la sécretion par les cellules parenchymateuses et
non parenchymateuses de substances chimiques attirant les
polynucléaires neutrophiles.

v Secondairement (de 6 a 24 heures), les polynucléaires neutrophiles
affluent dans le foie et s’y accumulent le long des veinules post
sinusoidales. lls adhérent a I’endothélium vasculaire en présence de
molécules d’adhésion. Cette adhésion faite, les neutrophiles sont
activés et secretent des anions de super oxyde. Ces anions
endommagent les cellules endothéliales par peroxydation des lipides
et par la formation de radicaux hydroxyles intracellulaires. D’autre
part, par leur adhesion étroite et viscosité, les neutrophiles peuvent
obstruer les capillaires et géner I’apport de I’oxygene au tissu.
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La tolérance du foie a ces lésions est variable en fonction du type de
clampage vasculaire effectué, de la durée du clampage et de la qualité du

parenchyme hépatique sur lequel va porter I’hépatectomie.
2-Clampage du pédicule hépatique

Il s’agit de la méthode décrite par PRINGLE [139] en 1908. Apres
ouverture du petit épiploon, le clampage du pédicule hépatique est réalisé par
clampage en masse de la triade pédiculaire par un tourniguet ou un clamp
vasculaire. En présence d’une artere hépatique gauche il faut clamper celle-ci de
maniére spécifique dans le petit épiploon. Cette méthode initialement utilisée
dans les traumatismes hépatiques, n’a connu ses applications cliniques qu’apres
la mise en évidence par HUGUET ET AL [140] de la bonne tolérance

biologique et hémodynamique de ce clampage.

Les répercussions hémodynamiques de ce clampage sont peu importantes.
Malgré un baisse modérée du debit cardiaque, la pression artérielle est
augmentée lors du clampage pediculaire, en raison d’une augmentation des
résistances vasculaires périphériques par des phénomenes réflexes, qui peuvent
d’ailleurs étre supprimés par infiltration du pédicule hépatique avec de la
xylocaine. Au déclampage, les parametres hémodynamiques retournent a leur

valeur initiale en quelgues minutes.

Les repercussions digestives du clampage pédiculaire sont une
hypertension portale aigue et un risque d’ischémie veineuse mésentérique. La
surveillance de la coloration de I’intestin gréle est donc indispensable au cours

d’un clampage prolongeé.

La bonne tolérance du foie a I’ischémie normothermique a été prouvee.
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Huguet et al [140] ont montré qu’un sujet non hypovolémique supporte
parfaitement un clampage d’une durée de 45 min, sans différence d’évolution
clinique et biologique post opératoire par rapport a un groupe témoin. Pour
Hannoun et al [141] cette durée atteint 60 minutes. En cas de clampage
intermittent (en général, 20 minutes de clampage et intervalle libre de 5 minutes)
la durée de clampage toléré s’allonge. Elias et al [142] ont montré I’absence de

complications apres clampage pédiculaires cumulés de 120 minutes

L’efficacité du clampage pédiculaire, en termes de réduction des pertes
sanguines, est acquise [143]. Il permet également de réduire le temps de

transsection parenchymateuse.

Certaines équipes préconisent I’utilisation d’un clampage intermittent avec
reperfusion (20 min/5 min). Cette technique permet de prolonger la durée de
clampage. Elle a pour inconvénient d’augmenter les pertes sanguines lors des
déclampages, et pourrait entrainer des effets défavorables si I’on admet que les
principales lésions apres ischémie apparaissent lors de la reperfusion.
Cependant, Belghiti et al [144], dans une étude prospective randomisee, ont
montré la meilleure tolérance du parenchyme hépatique au clampage pédiculaire

intermittent par rapport au clampage continu,
3-Clampage pédiculaire sélectif (figure39)

Le clampage selectif peut intéresser un hémi foie (clampage du pédicule
glissonien droit ou gauche) ou un des deux secteurs du foie droit (clampage des

branches sectorielles).
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Cette technique de clampage peut étre utilisée dans presque toutes les
situations, et plus particulierement lors des hépatectomies droite ou gauche pour

tumeur périphériques [145] et lors des sectoriectomies droites.

Le clampage sélectif entraine une dévascularisation parenchymateuse, dont
les limites sont généralement bien marquées a la surface du foie. Le parenchyme
laissé en place reste vascularisé durant toute I’intervention. La durée d’ischémie
autorisée est donc illimitée mais les pertes sanguines per opératoires peuvent

augmenter du fait d’un saignement de la tranche

Comme dans le clampage pédiculaire total, quand le contréle des veines

sus-hépatiques n’est pas fait il persiste un risque hémorragigue a ce niveau.
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Figure 39: clampage et section des pédicules glissoniens (veine porte et artére) au bord
gauche du pédicule glissonien gauche
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E-Exclusion vasculaire hépatique

La technique d’exclusion vasculaire du foie a été décrite par Heaney en

1966[146], puis développée grace aux travaux de Huguet et al [147].

Dans certaines circonstances, le clampage pédiculaire seul n’est pas
suffisant pour assurer une résection peu hemorragique. Cette technique a pour
objectif de minimiser le saignement d’origine veineux sus-hépatique et
également le risque d’embolie gazeuse, qui peuvent tous deux survenir au cours

de la section parenchymateuse.

La realisation d’une exclusion vasculaire du foie doit étre évoquée en pré
opératoire, du fait des précautions a prendre par les anesthesistes pour évaluer le

retentissement hémodynamique du clampage

Techniquement, elle nécessite une mobilisation compléte du foie, une
libération compléete de la veine cave inférieure rétro hépatique et un repérage de
la veine surrénalienne droite. Les clamps sont placés successivement sur le
pédicule hépatique, la veine cave inférieure en sous-hépatique, puis sur la veine

cave inférieure en sus-hépatique

Les répercussions hémodynamiques de I’exclusion vasculaire du foie sont

beaucoup plus marquées que celle du clampage pédiculaire. En effet, celle-ci
entraine une baisse du retour veineux et donc des pressions de remplissage et du

débit cardiaque, estimée a environ 50% [148].

Le declampage doit étre progressif et effectué en ordre inverse de la mise

en place des clamps. Les valeurs hémodynamiques retournent aux valeurs de

pré-clampage en quelques minutes.
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La durée d’ischémie autorisée sur foie sain est d’environ 45 minutes [149],

pouvant pour certains [141] excéder une heure (jusqu’a 90 minutes).

L’avantage de cette technique est de minimiser le risque d’hémorragie
massive et/ou d’embolie gazeuse lors de la blessure des veines sus-hépatiques,
ce qui peut étre le cas lors de I’exérése des tumeurs volumineuses proches du

confluant cavo-sus-hépatique

L’indication d’exclusion vasculaire du foie, pour Bismuth et al [149], doit
étre impérative chaque fois qu’il existe un risque d’ouverture de la veine cave ou
des veines sus-hépatiques pres de leur terminaison. Par contre, pour Torzilli et al
[165], elle doit rester exceptionnelle du fait de son caractére invasif et de
I’efficacité de la chirurgie des tumeurs de la région cavo-sus-hépatiques

pratiquée sans exclusion vasculaire totale
Chirurgie hépatique « non conventionnelle » ou « extréme »

Exceptionnellement, du fait de la complexité des résections hépatiques et
surtout de la nécessité de reconstructions vasculaires, I’exérese n’est pas
réalisable par la chirurgie hépatique conventionnelle (exclusion vasculaire

tolérée jusqu’a 90 minutes)

Dans ces cas, Fortner [150] avait propose la perfusion hypothermique du
foie « in situ » permettant d’allonger les durées d’ischémie jusqu’a 120 minutes

sans modifier les conditions techniques de I’exerese.

Pichlmayr [151] a décrit la chirurgie extracorporelle de résection du foie «
ex-situ ex-vivo » suivie d’une auto transplantation hépatique. Cette technique est
complexe et la section du pédicule hépatique et sa reconstruction exposent a des

complications.
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Hannoun [152] a simplifié cette technique en ayant recours a la chirurgie «
ex-situ in-vivo » offrant les mémes possibilités techniques mais sans section du
pédicule hépatique. Le foie est réfrigéré par du liquide de conservation perfusé a
4° par la veine porte. Un shunt veino-veineux est installé entre le systéme porte
et cave inférieur d’une part et le systéme cave supérieur d’autre part, permettant
une exclusion vasculaire du foie de 4 a6 heures. La mobilisation avec
extériorisation du foie est obtenue par section des veines sus-hépatiques

principales et accessoires.

Cette technique permet, dans certaines situations exceptionnelles, de
réaliser une résection et d’éviter le recours a la transplantation dont les résultats

sont décevants
F-La transsection parenchymateuse

La section du parenchyme hépatique, qu’elle soit effectué ou non sous
couvert d’un clampage vasculaire, est un temps opératoire pendant lequel
I’hémorragie peut étre importante. Le choix de ses modalités participe donc
indirectement a la morbimortalité péri-opératoire. Nous considérerons
separément les méthodes de dissection du parenchyme hépatique et les méthodes

d’hémostase et de biliostase
1-Dissection du parenchyme hépatique

Le parenchyme hépatique est constitué de tissus cellulaire friables riches en
eau, et de tissus fibreux riches en fibre collagenes et élastiques. Ce tissu fibreux
correspond aux gaines glissoniennes et aux vaisseaux sus-hépatiques. La
dissection du parenchyme hépatique correspond a I’individualisation du tissu

fibreux.
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o Digitaloclasie : il s’agit de la méthode décrite Lin [166] en 1958 puis
reprise par Ton That Tung [153] qui consiste a disséquer le

parenchyme hépatique entre pouce et index

o Kellyclasie : elle correspond a la dissection du parenchyme hépatique,
en écrasant pas a pas les tissus a I’aide d’une petite pince (pince de «
Kelly »). Elle revét un intérét particulier en cas de cirrhose, ou le

parenchyme est dur et fibreux
2-Hémostase et biliostase

Les elements glissoniens et les veines sus-hépatiques sont individualisés de
proche en proche puis sectionnés apres en avoir pratiqué I’hémostase et la

biliostase.
G-Strategie de I'hépatectomie

Sans prendre en compte l'intention ou la nécessité de réaliser un clampage

vasculaire, le déroulement d'une hepatectomie peut s'envisager de deux fagons :
1-Hépatectomie avec section vasculaire premiere

Les eléments vasculaires artériels, portaux et sus-hépatiques sont liés et
sectionnés avant toute section parenchymateuse. Il s'agit donc d'une

hépatectomie dite « réglée ».

Cette technique a été décrite pour la premiére fois en 1952 par Lortat-Jacob

et al [154] pour la réalisation d'une hepatectomie droite typique.

Elle comporte le risque inhérent a la dissection des troncs sus-hépatiques
dans leur portion extraparenchymateuse (hémorragie et embolie gazeuse),

notamment pour la veine sus-hépatique droite lors de la section du ligament
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rétro-cave . Par ailleurs, en cas de variation anatomique intra-hépatique, il existe
un risque de dévasculariser une partie du foie a conserver. Celui-ci est réduit par

la réalisation d'une échographie per opératoire.

Les avantages de cette technique sont de voir apparaitre a la surface du foie
la limite entre territoire vascularisé et ischemique, et de réduire I'hnémorragie lors

de la section parenchymateuse
2-Heépatectomie par section parenchymateuse premiere

Le principe de cette technique, décrite initialement par Ton That Tung
[145) est de débuter I'hépatectomie en incisant le parenchyme le long d'une
projection scissurale. Les eléments glissoniens sont découverts et liés par une
approche transparenchymateuse. De méme, la section de la veine sus-hépatique
est effectuée a la fin de [I'hépatectomie dans la tranche de section

parenchymateuse.

Cette technique a deux avantages : elle permet une ablation a la demande
du parenchyme hépatique, adaptée a la localisation de la Iésion et elle met a
I'abri d'éventuelles variations anatomiques pour les ligatures vasculaires, dans la

mesure ou les vaisseaux sont abordés au-dessus du hile.

Son inconveénient est son caractere hémorragique du fait de l'absence de
controle vasculaire. Celui-ci ne peut étre limité que par une procédure tres

rapide et/ou par le recours a un clampage du péedicule hépatique
H-Le contrdle des voies biliaires

La recherche d'une fuite biliaire sur la tranche d'hépatectomie peut étre

effectuée en fin d'intervention par une épreuve au bleu de méthylene. Une telle
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fuite peut résulter d'un petit canalicule biliaire non lié ou de la section d'un canal

sectoriel passée inapergue

Pour certaines équipes [145], ce test doit étre complété par une
cholangiographie per opératoire afin de s'assurer de l'intégrité de I'arbre biliaire

restant.

L'utilisation de I'échographie per opératoire a également été proposée par
certains [155] afin de vérifier la permeéabilité des voies biliaires en fin
d'intervention. En effet, il existe un risque de ligature des voies biliaires du foie
restant, notamment lors des hépatectomies élargies pour lésions de la
convergence. L'injection d'air par voie transcystique permet, en retrouvant une
aérobilie intra-hépatique en échographie, de s'assurer de la perméabilité des
voies biliaires du foie restant. En cas de doute, ce test doit étre complété par une

cholangiographie.
1-Le drainage

Le drainage de la cavité péritonéale est une pratique courante en chirurgie
abdominale [156].

Deux modalités de drainage sont envisageables : le drainage aspiratif et le
drainage passif. En chirurgie hépatique, les drains sont placés a proximité de la
tranche parenchymateuse, a visée prophylactique, dans le but d'éliminer le sang,
la bile et autres débris de la région sous-phrénique et d'éviter ainsi la formation

d'une collection liguidienne (hématome, biliome, abces).

Le drainage biliaire par drain transcystique est proposé par certaines

équipes [157] de fagon a décomprimer la voie biliaire et d'éviter ainsi la

survenue de fistule biliaire.
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2-La transplantation hépatique :

Les donnees récentes des études prouvent que la transplantation hepatique
est une option valable, curatrice et nécessaire pour une exérese chirurgicale
définitive chez des enfants présentant un hamartome mésenchymateux, quand

une hépatectomie partielle n’est pas faisable.

Bien que la survie apres transplantation ait augmenté significativement, les
rejets aigus et chroniques, les infections opportunistes, et les maladies
dégenératives grevent la survie a long terme. Les enfants avec atrésie des voies
biliaires et les enfants de petit poids et taille ont été considérés a haut risque et

comme un challenge difficile pour les chirurgiens transplanteurs.

Les problémes de survie ont été attribues aux difficultés techniques, a une
tendance élevée aux thromboses de I’artere hépatique et a la rareté des

donneurs .

La mortalité de la greffe hépatique est tres largement due a des aspects
chirurgicaux : intervention en soi , perforations intestinales , fuites biliaires et

aspects vasculaires(thromboses artérielle et veineuse ). (158)

La premiere transplantation a été effectué par Starzel en 1963 a Denver ,
depuis, cette technigue a connu un essor considérable, et les résultats se sont

ameliorés par acquisition de I’expérience .
] La technique de La transplantation
Se deroule en trois phases (159):

Phase d’hepatectomie totale :
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Commence par I’exploration, et la dissection des différents éléments
vasculaires, puis on entame le clam page vasculaire : V. cave, V. porte et arteres

hépatiques.
Phase d’anhépathie :

Commence par le clam page vasculaire, pendant période, le foie
pathologique est remplacé par le greffon, et on effectue les anastomoses veineux
(anastomose cave sus hépatigue et sous hépatique, anastomose portale). Apres,
le déclampage veineux marque la fin de la phase d’anhépathie, et I’intervention

sera termineé par :
La reconstitution artérielle et biliaire :

Est effectué apres reperfusion, la recoloration du greffon est

immédiatement normale et sa consistance reste souple. (159)
LES COMPLICATIONS DES HEPATECTOMIES
1°/Complications per-opératoires : (160 — 161)

a- L’hémorragie : demeure la complication essentielle de I’hépatectomie.
Dans les résections hepatiques, le saignement survient le plus souvent au cours
de la section parenchymateuse. Il peut étre réduit a ce moment par le contréle
des vaisseaux, en réalisant un clampage pédiculaire ou une exclusion vasculaire

du foie.

b- risque d’embolie gazeuse : c’est la seconde cause de mortalité per-

opératoire. Il est contemporain de la plaie d’une veine sus-hépatique.
2°/Complications post-opératoires :

a Complications hépatiques secondaires : (162)
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0 Aux lésions d’ischémie - reperfusion hépatique survenant apres
hypotension ou clampage trop prolongé.la tolérance du pédicule en

normothermie sur foie sain est de I’ordre de 60 min.

0 A la quantité trop faible de parenchyme fonctionnel résiduel laissé en
place lors de I’hépatectomie : en effet une exérese qui emporte plus de 50% de
la masse hepatique entraine des anomalies indiscutables et le risque
d’insuffisance hépatique est important si on garde moins de 20% de foie

fonctionnel.

0 A I’hypertension portale qui apparait immédiatement apres résection de

plus de 70% du volume hépatique.
b Complications biliaires : (163)

o Fistule biliaire : il s’agit le plus souvent de ligature de I’orifice d’un canal
biliaire de petite taille, situé au niveau de la tranche de section, qui n’a pas été

identifié lors de I’opération.
0 Cholépéritoine : c’est une complication grave de ces fuites biliaires.

c- necrose hépatique : elle est due a une durée trop importante des
clampages du pédicule hépatique et aggravées par des collapsus, éventuellement
répetes. Elle peut, également, étre liee a des problemes de vascularisation des

segments résiduels.
d. Abces : (164)

La présence de bile ou de sang dans la loge d’hépatectomie au contact
d’une zone parenchymateuse dévascularisée favorise les complications

septiques.
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3-Traitement non chirurgical :

Il excite plusieurs options non chirurgicales surtout chez les nourrissons

asymptomatiques, en particuliers pour les tumeurs vasculaires.

L aspiration percutanée ou évacuation de grands kystes peuvent contrbler
temporairement la taille de tumeur et diminuer la detresse respiratoire (64), mais

le liquide peut se reconstituer (22)

L’embolisation de I’artere hépatique a été décrite et entraine une
ameélioration temporaire des signes cliniques, mais n’évite pas une chirurgie

ultérieure. (33)

Il excite des études concernant I’utilisation de la chimiothérapie, Silber et
al (36) ont trouvé la vincristine inefficace. Ainsi que la radiothérapie externe

peut diminuer le volume tumoral dans certains cas (8).

Alkalay at Al (32) ont décrit le retrait d’un hamartome mesenchymateux
tres vascularisé chez un nourrisson apres I’administration de cyclophosphamide

et de I’hydrocortisone.
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L’hamartome mésenchymateux kystique représente 5 a 8% des tumeurs

hépatiques primitives chez I’enfant.
Le tableau clinique est dominé par la distension abdominale.

L’échographie objective une tumeur hépatique bien circonscrite multi
kystique, la présence de nodules hyperéchogenes a I’intérieur des kystes est
fortement évocatrice de I’hamartome posant parfois des problemes de diagnostic

différentiel.

Les signes radiologiques peuvent ne pas toujours refléter la véritable
bénignite des hamartomes; De ce fait I’examen histopathologique est

indispensable pour confirmer le diagnostic.

L’hépatectomie partielle constitue le pivot du traitement des hamartomes
hépatiques. Elle consiste en une résection d’une partie du parenchyme héepatique
qui contient le tissu tumoral, tout en laissant en place un parenchyme sain et

fonctionnel évitant ainsi sa récidive et son eventuelle transformation maligne.

Les données récentes prouvent que la transplantation hépatique est une
option valable, curatrice et nécessaire pour une exérese chirurgicale définitive
chez des enfants présentant une tumeur hépatiqgue bénigne quand une

hépatectomie partielle n’est pas faisable.
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RESUME

Titre : Hamartome mésenchymateux du foie chez I’enfant
Auteur : MNAILI Mohamed Amine

Mots clés : Hamartome , mésenchymateux , foie

L’hamartome mésenchymateux kystique est une tumeur bénigne rare du foie de
I’enfant. Trés peu de cas sont rapportées dans la littérature. Il est diagnostique

principalement au cours des 2 premiéres annees de vie.

A travers cette étude et a la lumiere des donnees de la littérature nous voulons
faire apparaitre les difficultés diagnostiques engendrées par ces lésions, Et nous
présentons I’attitude theérapeutique admise actuellement en matiere d’hamartome

mésenchymateux.

Il est généralement de grande taille et induit une distension abdominale
importante. L’examen histologique montre des cavités kystiques bordees par un
épithélium cubique de type biliaire separées par un tissu conjonctif lache myxoide
contenant des cellules mésenchymateuses, des vaisseaux ,et de nombreux canaux
biliaires .

Le diagnostic est suspecté a [I’échographie et confirmé apres examen

anatomopathologique de la piece chirurgicale.

L’ exérese chirurgicale de la tumeur est le traitement de choix, Dans notre série,
tous les patients ont été traités chirurgicalement. La transplantation hépatique pourrait

étre discutée dans de rare cas.

Un contr6le clinique et échographique est recommandé pendant au moins 5 ans.
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SUMMARY

Title: mesenchymal children hamartoma of liver
Author: Mohamed Amine MNAILI

Keywords: hamartoma, mesenchymal, liver

Mesenchymal cystic hamartoma is a rare benign tumor of the liver of the
child. Very few cases are reported in the literature.it is diagnosed mainly during

the first 2 years of life.

Through this study and in the light of literature data we want to appear
diagnostic difficulties caused by these lesions , and we present the currently

accepted therapeutic approach in mesenchymal hamartoma .

It is usually large and induces a significant abdominal distension.
Histological examination showed cystic cavities lined by cuboidal epithelium of
bile separated by loose connective tissue containing myxoid mesenchymal cells ,

vessels and many bile ducts .

The diagnosis was suspected by ultrasound and confirmed after

histopathological examination of the surgical specimen .

Surgical excision of the tumor is the treatment of choice , in our series , all
patients were treated surgically. Liver transplantation may be discussed in rare

cases .

Clinical and sonographic guidance is recommended for at least 5 years.
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