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UNIVERSITE MOHAMMED V DE RABAT

FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE - RABAT

DOYENS HONORAIRES :

1962 — 1969 : Professeur Abdelmalek FARAJ

1969 — 1974 : Professeur Abdellatif BERBICH

1974 — 1981 : Professeur Bachir LAZRAK

1981 — 1989 : Professeur Taieb CHKILI

1989 — 1997 : Professeur Mohamed Tahar ALAOUI
1997 — 2003 : Professeur Abdelmajid BELMAHI
2003 - 2013 : Professeur Najia HAJJAJ - HASSOUNI
ADMINISTRATION :

Doyen : Professeur Mohamed ADNAOUI

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

Secrétaire Général : Mr. El Hassane AHALLAT

1- ENSEIGNANTS-CHERCHEURS MEDECINS

ET

PHARMACIENS
PROFESSEURS:
Mai etOctobre 1981
Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajih Chirurgie Cardio-Vasculaire
Pr. TAOBANE Hamid* Chirurgie Thoracique
Mai et Novembre 1982
Pr. BENOSMAN Abdellatif Chirurgie Thoracique
Novembre 1983
Pr. HAJJAJ Najia ¢ép. HASSOUNI Rhumatologie
Décembre 1984
Pr. MAAOUNI Abdelaziz Médecine Interne — Clinique Royale
Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi Anesthésie -Réanimation

Pr. SETTAF Abdellatif pathologie Chirurgicale



Novembre et Décembre 1985

Pr. BENJELLOUN Halima

Pr. BENSAID Younes

Pr. EL ALAOUI Faris Moulay E1 Mostafa
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. YAHYAOUI Mohamed

Décembre 1988

Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib
Pr. DAFIRI Rachida

Pr. HERMAS Mohamed

Décembre 1989

Pr. ADNAOUI Mohamed

Pr. BOUKILI MAKHOUKHI Abdelali*
Pr. CHAD Bouziane

Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda

Janvier et Novembre 1990
Pr. CHKOFF Rachid

Pr. HACHIM Mohammed*
Pr. KHARBACH Aicha

Pr. MANSOURI Fatima

Pr. TAZI Saoud Anas

Février Avril Juillet et Décembre 1991
Pr. AL HAMANY Zaitounia

Pr. AZZOUZI Abderrahim

Pr. BAYAHIA Rabéa

Pr. BELKOUCHI Abdelkader

Pr. BENCHEKROUN Belabbes Abdellatif
Pr. BENSOUDA Yahia

Pr. BERRAHO Amina

Pr. BEZZAD Rachid

Pr. CHABRAOUI Layachi

Pr. CHERRAH Yahia

Pr. CHOKAIRI Omar

Pr. KHATTAB Mohamed

Pr. SOULAYMANI Rachida

Pr. TAOUFIK Jamal

Cardiologie
Pathologie Chirurgicale
Neurologie

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

Chirurgie Pédiatrique
Radiologie
Traumatologie Orthopédie

Médecine Interne —Doyen de la FMPR
Cardiologie

Pathologie Chirurgicale

Neurologie

Pathologie Chirurgicale
Médecine-Interne
Gynécologie -Obstétrique
Anatomie-Pathologique
Anesthésie Réanimation

Anatomie-Pathologique

Anesthésie Réanimation —Doyen de la FMPO

Néphrologie

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

Pharmacologie — Dir. du Centre National PV

Chimie thérapeutique



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
Pr. FELLAT Rokaya

Pr. GHAFIR Driss*

Pr. IDDANE Mohamed

Pr. TAGHY Ahmed

Pr. ZOUHDI Mimoun

Mars 1994

Pr. BENJAAFAR Noureddine
Pr. BEN RAIS Nozha

Pr. CAOUI Malika

Pr. CHRAIBI Abdelmjid

Pr. EL AMRANI Sabah

Pr. EL AOUAD Rajae

Pr. EL BARDOUNI Ahmed
Pr. EL HASSANI My Rachid
Pr. ERROUGANI Abdelkader
Pr. ESSAKALI Malika

Pr. ETTAYEBI Fouad

Pr. HADRI Larbi*

Pr. HASSAM Badredine

Pr. IFRINE Lahssan

Pr. JELTHI Ahmed

Pr. MAHFOUD Mustapha

Pr. MOUDENE Ahmed*

Pr. RHRAB Brahim

Pr. SENOUCI Karima

Mars 1994

Pr. ABBAR Mohamed*

Pr. ABDELHAK M’barek

Pr. BELAIDI Halima

Pr. BRAHMI Rida Slimane

Pr. BENTAHILA Abdelali

Pr. BENYAHIA Mohammed Ali
Pr. BERRADA Mohamed Saleh
Pr. CHAMI Ilham

Chirurgie Générale
Anesthésie Réanimation
Radiologie
Gastro-Entérologie
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Neurochirurgie
Cardiologie

Médecine Interne
Anatomie

Chirurgie Générale
Microbiologie

Radiothérapie

Biophysique

Biophysique

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Gynécologie Obstétrique
Immunologie

Traumato-Orthopédie

Radiologie

Chirurgie Générale- Directeur CHIS
Immunologie

Chirurgie Pédiatrique

Meédecine Interne

Dermatologie

Chirurgie Générale

Anatomie Pathologique
Traumatologie — Orthopédie

Traumatologie- Orthopédie Inspecteur du SS

Gynécologie —Obstétrique
Dermatologie

Urologie

Chirurgie — Pédiatrique
Neurologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Gynécologie — Obstétrique
Traumatologie — Orthopédie
Radiologie



Pr. CHERKAQUI LallaOuafae
Pr. EL ABBADI Najia

Pr. HANINE Ahmed*

Pr. JALIL Abdelouahed

Pr. LAKHDAR Amina

Pr. MOUANE Nezha

Mars 1995

Pr. ABOUQUAL Redouane

Pr. AMRAOUI Mohamed

Pr. BAIDADA Abdelaziz

Pr. BARGACH Samir

Pr. CHAARI lJilali*

Pr. DIMOU M’barek*

Pr. DRISSI KAMILI Med Nordine*
Pr. EL MESNAOUI Abbes

Pr. ESSAKALI HOUSSYNI Leila
Pr. HDA Abdelhamid*

Pr. IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed
Pr. OUAZZANI CHAHDI Bahia
Pr. SEFIANI Abdelaziz

Pr. ZEGGWAGH Amine Ali
Décembre 1996

Pr. AMIL Touriya*

Pr. BELKACEM Rachid

Pr. BOULANOUAR Abdelkrim
Pr. ELALAMI EL FARICHA EL Hassan
Pr. GAOUZI Ahmed

Pr. MAHFOUDI M’barek*

Pr. MOHAMMADI Mohamed
Pr. OUADGHIRI Mohamed

Pr. OUZEDDOUN Naima

Pr. ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997

Pr. ALAMI Mohamed Hassan
Pr. BEN SLIMANE Lounis

Pr. BIROUK Nazha

Pr. CHAOUIR Souad*

Pr. ERREIMI Naima

Pr. FELLAT Nadia

Pr. HAIMEUR Charki*

Pr. KADDOURI Noureddine

Pr. KOUTANI Abdellatif

Pr. LAHLOU Mohamed Khalid
Pr. MAHRAOUI CHAFIQ

Ophtalmologie
Neurochirurgie
Radiologie

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Réanimation Médicale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique
Médecine Interne
Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale
Oto-Rhino-Laryngologie
Cardiologie - Directeur ERSM
Urologie

Ophtalmologie
Génétique

Réanimation Médicale

Radiologie

Chirurgie Pédiatrie
Ophtalmologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Radiologie

Meédecine Interne
Traumatologie-Orthopédie
Néphrologie

Cardiologie

Gynécologie-Obstétrique
Urologie

Neurologie

Radiologie

Pédiatrie

Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Pédiatrique
Urologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie



Pr. OUAHABI Hamid*

Pr. TAOUFIQ Jallal

Pr. YOUSFI MALKI Mounia
Novembre 1998

Pr. AFIFI RAJAA

Pr. BENOMAR ALI

Pr. BOUGTAB Abdesslam

Pr. ER RIHANI Hassan

Pr. EZZAITOUNI Fatima

Pr. LAZRAK Khalid *

Pr. BENKIRANE Majid*

Pr. KHATOURI ALI*

Pr. LABRAIMI Ahmed*
Janvier 2000

Pr. ABID Ahmed*

Pr. AIT OUMAR Hassan

Pr. BENJELLOUN DakhamaBadr.Sououd
Pr. BOURKADI Jamal-Eddine

Pr. CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer

Pr. ECHARRAB EI Mahjoub

Pr. EL FTOUH Mustapha

Pr. EL MOSTARCHID Brahim*
Pr. ISMAILI Hassane*

Pr. MAHMOUDI Abdelkrim*
Pr. TACHINANTE Rajae

Pr. TAZI MEZALEK Zoubida
Novembre 2000

Pr. AIDI Saadia

Pr. AIT OURHROUI Mohamed
Pr. AJANA Fatima Zohra

Pr. BENAMR Said

Pr. CHERTI Mohammed

Pr. ECH-CHERIF EL KETTANI Selma
Pr. EL HASSANI Amine

Pr. EL KHADER Khalid

Pr. EL MAGHRAOUI Abdellah*
Pr. GHARBI Mohamed El Hassan
Pr. HSSAIDA Rachid*

Pr. LAHLOU Abdou

Pr. MAFTAH Mohamed*

Pr. MAHASSINI Najat

Pr. MDAGHRI ALAOUI Asmae
Pr. NASSIH Mohamed*

Pr. ROUIMI Abdelhadi*

Neurologie
Psychiatrie
Gynécologie Obstétrique

Gastro-Entérologie

Neurologie — Doyen Abulcassis
Chirurgie Générale

Oncologie Médicale
Néphrologie

Traumatologie Orthopédie
Hématologie

Cardiologie

Anatomie Pathologique

Pneumophtisiologie
Pédiatrie

Pédiatrie
Pneumo-phtisiologie
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie
Neurochirurgie
Traumatologie Orthopédie
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



Décembre 2000
Pr. ZOHAIR ABDELAH*

Décembre 2001

Pr. ABABOU Adil

Pr. BALKHI Hicham*

Pr. BENABDELJLIL Maria

Pr. BENAMAR Loubna

Pr. BENAMOR Jouda

Pr. BENELBARHDADI Imane
Pr. BENNANI Rajae

Pr. BENOUACHANE Thami
Pr. BEZZA Ahmed*

Pr. BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
Pr. BOUMDIN EI Hassane*
Pr. CHAT Latifa

Pr. DAALI Mustapha*

Pr. DRISSI Sidi Mourad*

Pr. EL HIJRI Ahmed

Pr. EL MAAQILI Moulay Rachid
Pr. EL MADHI Tarik

Pr. EL OUNANI Mohamed

Pr. ETTAIR Said

Pr. GAZZAZ Miloudi*

Pr. HRORA Abdelmalek

Pr. KABBAJ Saad

Pr. LAMRANI Moulay Omar
Pr. LEKEHAL Brahim

Pr. MAHASSIN Fattouma*

Pr. MEDARHRI Jalil

Pr. MIKDAME Mohammed*
Pr. MOHSINE Raouf

Pr. NOUINI Yassine

Pr. SABBAH Farid

Pr. SEFIANI Yasser

Pr. TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia
Décembre 2002

Pr. AL BOUZIDI Abderrahmane*
Pr. AMEUR Ahmed *

Pr. AMRI Rachida

Pr. AOURARH Aziz*

Pr. BAMOU Youssef *

Pr. BELMEJDOUB Ghizlene*
Pr. BENZEKRI Laila

ORL

Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Neurologie

Néphrologie
Pneumo-phtisiologie
Gastro-Entérologie
Cardiologie

Pédiatrie

Rhumatologie
Anatomie

Radiologie

Radiologie

Chirurgie Générale
Radiologie
Anesthésie-Réanimation
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique
Chirurgie Générale
Pédiatrie
Neuro-Chirurgie
Chirurgie Générale
Chirurgie Thoracique
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Meédecine 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



Pr. BENZZOUBEIR Nadia

Pr. BERNOUSSI Zakiya

Pr. BICHRA Mohamed Zakariya*
Pr. CHOHO Abdelkrim *

Pr. CHKIRATE Bouchra

Pr. ELALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair

Pr. EL HAOURI Mohamed *

Pr. EL MANSARI Omar*

Pr. FILALI ADIB Abdelhai

Pr. HAJJI Zakia

Pr. IKEN Ali

Pr. JAAFAR Abdeloihab*

Pr. KRIOUILE Yamina

Pr. LAGHMARI Mina

Pr. MABROUK Hfid*

Pr. MOUSSAOUI RAHALI Driss*
Pr. MOUSTAGHFIR Abdelhamid*
Pr. NAITLHO Abdelhamid*

Pr. OUJILAL Abdelilah

Pr. RACHID Khalid *

Pr. RAISS Mohamed

Pr. RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*
Pr. RHOU Hakima

Pr. SIAH Samir *

Pr. THIMOU Amal

Pr. ZENTAR Aziz*

Janvier 2004

Pr. ABDELLAH FEl Hassan

Pr. AMRANI Mariam

Pr. BENBOUZID Mohammed Anas
Pr. BENKIRANE Ahmed*

Pr. BOUGHALEM Mohamed*
Pr. BOULAADAS Malik

Pr. BOURAZZA Ahmed*

Pr. CHAGAR Belkacem*

Pr. CHERRADI Nadia

Pr. EL FENNI Jamal*

Pr. EL HANCHI ZAKI

Pr. EL KHORASSANI Mohamed
Pr. EL YOUNASSI Badreddine*
Pr. HACHI Hafid

Pr. JABOUIRIK Fatima

Pr. KHABOUZE Samira

Pr. KHARMAZ Mohamed

Gastro-Entérologie
Anatomie Pathologique
Psychiatrie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Chirurgie Pédiatrique
Dermatologie

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Pédiatrie

Ophtalmologie
Traumatologie Orthopédie
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie

Meédecine Interne
Oto-Rhino-Laryngologie
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Générale
Pneumophtisiologie
Néphrologie

Anesthésie Réanimation
Pédiatrie

Chirurgie Générale

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



Pr. LEZREK Mohammed*
Pr. MOUGHIL Said

Pr. OUBAAZ Abdelbarre*
Pr. TARIB Abdelilah*

Pr. TIJAMI Fouad

Pr. ZARZUR Jamila

Janvier 2005

Pr. ABBASSI Abdellah

Pr. AL KANDRY Sif Eddine*
Pr. ALAOUI Ahmed Essaid
Pr. ALLALI Fadoua

Pr. AMAZOUZI Abdellah

Pr. AZ1Z Noureddine*

Pr. BAHIRI Rachid

Pr. BARKAT Amina

Pr. BENHALIMA Hanane

Pr. BENYASS Aatif

Pr. BERNOUSSI Abdelghani
Pr. CHARIF CHEFCHAOUNI Mohamed
Pr. DOUDOUH Abderrahim*
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

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
Microbiologie
Cardiologie
Pédiatrie
Radiologie
Chirurgie Cardio-vasculaire
Parasitologie

Rhumatologie

Gynécologie Obstétrique
Histo-Embryologie Cytogénétique
Gynécologie Obstétrique

(mise en disponibilité)

Anesthésie Réanimation

Rhumatologie

Radiologie

Hématologie

O.R.L

Biophysique

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



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. ZAHRAOUI Rachida

Octobre 2007

Pr. ABIDI Khalid

Pr. ACHACHI Leila

Pr. ACHOUR Abdessamad*
Pr. AIT HOUSSA Mahdi*

Pr. AMHAIJJI Larbi*

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 MOUSSAQOUI 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*

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
ORL

Parasitologie

Anesthésie réanimation
Biochimie-chimie
Pharmacie clinique
Ophtalmologie
Pharmacie galénique
Chirurgie générale
Chirurgie générale
Anesthésie réanimation
Psychiatrie

Neuro chirurgie
Chirurgie plastique et réparatrice
Radiothérapie

Oncologie médicale
Dermatologie
Radiothérapie

Anesthésie réanimation



Pr. LOUZI Lhoussain*

Pr. MADANI Naoufel

Pr. MAHI Mohamed*

Pr. MARC Karima

Pr. MASRAR Azlarab

Pr. MOUTAIJ Redouane *

Pr. MRABET Mustapha*

Pr. MRANI Saad*

Pr. OUZZIF Ezzohra*

Pr. RABHI Monsef*

Pr. RADOUANE Bouchaib*
Pr. SEFFAR Myriame

Pr. SEKHSOKH Yessine*

Pr. SIFAT Hassan*

Pr. TABERKANET Mustafa*
Pr. TACHFOUTI Samira

Pr. TAJDINE Mohammed Tariq*
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*
Pr. AIT BENHADDOU El hachmia
Pr. AKHADDAR Ali*

Pr. ALLALI Nazik

Pr. AMAHZOUNE Brahim*
Pr. AMINE Bouchra

Pr. ARKHA Yassir

Pr. AZENDOUR Hicham*

Pr. BELYAMANI Lahcen*
Pr. BIIJOU Younes

Pr. BOUHSAIN Sanae*

Pr. BOUI Mohammed*

Pr. BOUNAIM Ahmed*

Pr. BOUSSOUGA Mostapha*
Pr. CHAKOUR Mohammed *

Microbiologie
Réanimation médicale
Radiologie

Pneumo phtisiologie
Hématologique
Parasitologie

Médecine préventive santé publique et hygiene

Virologie
Biochimie-chimie
Médecine interne
Radiologie
Microbiologie
Microbiologie
Radiothérapie

Chirurgie vasculaire périphérique

Ophtalmologie

Chirurgie générale
Traumatologie orthopédie
Parasitologie

Cardiologie

Ophtalmologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale

Médecine interne

Pédiatre

Chirurgie Générale
Neurologie
Neuro-chirurgie

Radiologie

Chirurgie Cardio-vasculaire
Rhumatologie
Neuro-chirurgie

Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Anatomie
Biochimie-chimie
Dermatologie

Chirurgie Générale
Traumatologie orthopédique
Hématologie biologique



Pr. CHTATA Hassan Toufik*
Pr. DOGHMI Kamal*

Pr. EL MALKI Hadj Omar

Pr. EL OUENNASS Mostapha*
Pr. ENNIBI Khalid*

Pr. FATHI Khalid

Pr. HASSIKOU Hasna *

Pr. KABBAJ Nawal

Pr. KABIRI Meryem

Pr. KARBOUBI Lamya

Pr. KASSIMIHachemi*

Pr. LAMSAQOURI Jamal*

Pr. MARMADE Lahcen

Pr. MESKINI Toufik

Pr. MESSAOUDI Nezha *

Pr. MSSROURI Rahal

Pr. NASSAR Ittimade

Pr. OUKERRAJ Latifa

Pr. RHORFI Ismail Abderrahmani *
Pr. ZOUHAIR Said*

PROFESSEURS AGREGES :
Octobre 2010

Pr. ALILOU Mustapha

Pr. AMEZYANE Taoufik*

Pr. BELAGUID Abdelaziz

Pr. BOUAITY Brahim*
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La maladie de Caroli

La maladie de Caroli est une pathologie congénitale rare qui se définit par
une dilatation kystique des voies biliaires intra-hépatiques [1] diffuse ou

localisée .

Elle correspond au type V de la classification des malformations

congénitales kystiques des voies biliaires de Todani et al. [2]

Bien que présente depuis la naissance, la maladie reste longtemps

asymptomatique et se révele avant 1’age de 30 ans dans 80 % des cas.

La maladie se présente sous la forme d’angiocholites a répétition chez

64 %des patients.

L’évolution classique de la maladie est dominée par la formation de
lithiases intra-hépatiques, d’angiocholites, d’abces hépatiques, voire a plus long
terme de cholangiocarcinome. [3]

Le diagnostic positif de la maladie est confirmé par les examens

morphologiques au premier rang desquels se trouve la cholangio-IRM. [4]

Une fois le diagnostic positif de la maladie posé, I'indication d’un

traitement chirurgical radical s’impose. [5,6]

Nous rapportons cing cas de maladie de Caroli colligés au sein de la

clinique chirurgicale B du CHU Avicenne.

L’objectif de notre travail est de mettre le point sur les modalités

diagnostiques, thérapeutiques et évolutives inhérentes a cette affection.
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La maladie de Caroli

Les lers cas de la maladie de Caroli ont été décrits bien avant que Caroli
ne leur donne son nom, en 1906 par Vachel-Stevens, en1924 par Mc Whorter et

en 1942 par Le Naour.

Mais c’est en 1958, que Caroli décrit précisément une anomalie

morphologique des voies biliaires. [1]

La description de ce premier cas était celle d’un enfant de 12 ans souffrant
de douleurs de type biliaire depuis de nombreuses années .Apreés une longue
errance diagnostique, Caroli découvrit chez cet enfant une anomalie
morphologique des voies biliaires intra-hépatiques réalisant  des kystes

multiples sous-capsulaires de volume irrégulier.

Ces kystes ¢étaient drainés par des branches intra-hépatiques de 1’arbre
biliaire qui n’étaient pas dilatées, mais présentaient pour certains d’entre eux des

irrégularités moniliformes de calibre.

Ces lésions ne s’accompagnent cependant d’aucun remaniement scléreux et
ne se compliquaient d’aucun signe de rétention biliaire ni <<hypertension

portale >>. A cette anomalie s’associait une dilatation kystique du cholédoque.

Au cours de la méme année et dans la méme revue, Caroli décrivit le cas
d’un patient plus agé (45ans), souffrant également de douleurs de type biliaire
malgré une cholécystectomie et une anastomose cholédoco-duodénale .Une
ingestion de baryte permit la mise en évidence de ’anomalie : il s’agissait d’une
<< dilatation kystique biliaire du canal hépatique gauche et des branches intra-
hépatiques gauches >> coexistait avec un volumineux calcul de la voie biliaire

gauche.
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A partir de ces travaux, Caroli a classé les maladies kystiques du foie :
- Maladie kystique vraie du foie :

Les kystes hépatiques sont dits exclus s’ils ne présentent pas de voie
de drainage dans les voies biliaires .Ils ont un contenu muqueux, non bilieux.

Il existe une hépatomégalie, sans ictére et sans signe d’hypertention portale.
- Forme mixte de la maladie polykystique :

Cette maladie a le méme aspect que la précédente, mais ils s’y associent

des épisodes douloureux de type angiocholitique.
Certains de ces kystes ont un contenu bilieux et communiquent avec 1’arbre
biliaire.
- Dilatation kystiques des voies biliaires intra-hépatiques :

Aucun kyste n’est saillant mais I’aspect des voies biliaires intra-hépatiques
est moniliforme .LLe contenu est bilieux. Il peut s’y associer une dilatation de la

voie biliaire principale.
- Fibrokystose biliaire congénitale :

Des micro-kystes sont isérés dans des larges bandes fibreuses, sans lésion

des voies biliaires.
- kystes multiples des voies biliaires avec fibrokystose associée :

Les 1ésions fibreuses et I’hypertention portale sont présentes comme dans
le cas précédent mais il s’y ajoute une <<soufflure>>sous corticale des voies
biliaires intra-hépatiques et une dilatation de la voie biliaire principale .les

signes angiocholitiques sont les mémes.
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Ainsi les 1ésions décrites par Caroli sont variées et la maladie de Caroli
regroupe deux types de modification kystiques des voies biliaires intra-

hépatiques.

Les kystes sont soit <<branchés>> sur les voies biliaires, réalisant le
fameux <<arbre a fruits >> soit inclus dans les voies biliaires intra-hépatiques

donnant un aspect moniliforme a celle-ci.
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I. RAPPEL EMBRYOLOGIQUE [7]

Durant les 2 premiers mois de la vie foetale, le foie primitif ne contient pas

de canaux biliaires intra-hépatiques.

Le développement topographique des voies biliaires intra- hépatiques est
command¢ par celui des segmentations de la veine porte, qui s’entourent d’une

couche conjonctive.

Or, les premiers canaux biliaires naissent, chez I’embryon de 8 semaines,

a la périphérie des branches portes les plus volumineuses, donc a partir du hile.

La genese des voies biliaires péri portales se poursuit vers la profondeur du
foie et se continue donc durant tout le reste de la vie foetale, pour se terminer

pendant les 2-3 premiers mois de la vie postnatale.

L’histogenese des voies biliaires intra- hépatiques répond aux phénomenes

suivants :

Le foie embryonnaire primitif est composé de cellules embryonnaires
bipotentielles (hépatoblastes) qui peuvent se développer soit en cellules

parenchymateuses, soit en cellules biliaires.

La différenciation biliaire se produit dans la couche d’hépatoblastes en
contact avec le mésenchyme qui entoure les branches portes. Cette couche est
doublée, sur certains segments du périmetre portal, d’une seconde couche de
cellules a différenciation biliaire, donnant lieu ainsi a la création d’un cylindre

épithélial partiellement double entourant les ramifications de la veine porte.
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La forme embryologique ou primitive d’un canal biliaire intra-hépatique
correspond donc & un cylindre épithélial, doublé en grande partie et pourvu
d’une lumiere virtuelle cylindrique entre les couches ¢épithéliales.

Ce double cylindre épithélial est appelé la« plaque ductale» (figl).

Normalement, la plaque ductale est une structure transitoire, rapidement

remodelée.

Des segments de la lumiere cylindrique se dilatent et forment des structures
tubulaires qui se voient progressivement incorporées dans le mésenchyme
portal, tandis que les parties non tubulaires de la plaque ductale originale

disparaissent.

Ainsi, ’espace porte acquiert un canal biliaire de configuration tubulaire,

enrobé dans le conjonctif portal.

Comme I’histogenése des voies biliaires intra-hépatiques suit la
ramification progressive de la veine porte, il s’ensuit qu’a tout moment de la vie
foetale,

a partir de la 12°™ semaine, le foie contient des voies biliaires a configuration
mature (les grands canaux biliaires précocement développés) et des plaques

ductales cylindriques (futurs canaux biliaires plus périphériques).

Une perturbation ou un arrét du développement normal correspond

a un arrét complet ou hypoplasie des voies biliaires intra hépatiques.
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Foie de faetus humain ade P semaines
Erpapce pode primitil contenanl upe veine porte (VP entonrée de mésenichvine
L cvmrche de codlo les héparigues primafives on comtae! avee femdoencheme e différencle
en colfefes dw tepe Bilioire fla plague ducialel, (Colorat ion fmmunoltistochimigue oe e
cvipkeratine metfant en éviden ce fa différencia fon Biligire des celinles de fa plague duc-
Feale, = IR

Figure 1 :Foie de foetus humain de 9 semaines .Espace porte primitif contenant une veine
porte (VP) entourée du mésenchyme .La couche de cellules hépatiques primitives en contact

avec le mésenchyme se différencie en cellules du type biliaire ( la plaque ductale ) .[7]
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II. RAPPEL ANATOMIQUE : [8]

Le foie est la plus volumineuse des glandes annexes du tube digestif.
Il a des fonctions métaboliques complexes, indispensables a la vie. Il est situ¢ a
la partie supérieure et droite de la cavité abdominale, a 1’étage sus-mésocolique,
sous la coupole diaphragmatique droite. La chirurgie hépatique moderne est
basée sur le concept de division anatomique vasculaire du foie de Couinaud.
La parfaite connaissance des différentes liaisons entre I’aspect extérieur du foie
(anatomie morphologique) et les plans vasculaires (anatomie fonctionnelle) est
indispensable aux chirurgiens, tant pour les techniques d’exérése hépatique que
pour toute la chirurgie biliaire intra-hépatique. Les nouvelles techniques
d’imagerie (€chographie, scanner, imagerie par résonance magnétique [IRM],
artériographie,  Bili-IRM) permettent cette étude anatomique in vivo et

apportent un progres indiscutable en hépatologie et en chirurgie hépatique.
II.1 Anatomie descriptive

Le foie est lisse, de consistance souple, de couleur brune, constitué d’un
parenchyme friable entouré d’une mince capsule fibreuse, la capsule de Glisson
(tunica fibrosa), qui se prolonge a I'intérieur du foie par des gaines fibreuses
entourant les vaisseaux portaux ou gaines périportales. Le poids moyen du foie,
de 1 400 a 1 500 g chez le cadavre (environ 2 % du poids corporel), est en fait
plus ¢élevé, de ’ordre de 2 300 a 2 500 g en moyenne, chez le sujet vivant chez

qui il est gorgé de sang.

11
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Ses dimensions moyennes chez 1’adulte sont d’environ 28 cm de long sur
15 cm dans le sens antéropostérieur, et 8 cm d’épaisseur au niveau de la partie
droite. Mais le poids, le volume et les dimensions du foie sont trés variables
d’un sujet a l'autre. Il existe des formules permettant de calculer le volume

du foie en fonction de la surface corporelle du sujet.
I1.1.1 Situation

Le foie est situé¢ a I’étage sus-mésocolique de 1’abdomen ou il occupe la
presque totalit¢ de I’hypocondre droit. Il se moule sur la face inférieure de la
coupole diaphragmatique droite, se plaque en arriere au plan postérieur et a la
veine cave inférieure et surplombe ainsi la région antropylorique, le premier
duodénum et la téte du pancréas, I’angle colique droit et la partie droite du cdlon
transverse. Son extrémité gauche, plus ou moins effilée, déborde la ligne
médiane et croise la face antérieure de 1I’cesophage, allant parfois jusqu’a la rate.
Le foie est un organe abdominothoracique, son bord supérieur se projette en
regard du cinquieme espace intercostal droit sur la ligne mamelonnaire. En bas,
le bord antérieur du foie longe le rebord costal qu’il ne déborde pas
normalement et sous lequel il n’est perceptible a la palpation qu’en inspiration

profonde (Fig. 2).
I1.1.2. Morphologie externe

Il est classique de décrire trois faces au foie : supérieure, inférieure et

postérieure (Fig. 3).

12
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» Face supérieure ou diaphragmatique :

Elle est moulée sur le diaphragme. Large dans sa partie droite,
progressivement effilée vers la gauche, elle présente, a ’'union de ses deux tiers
droits et de son tiers gauche, I’insertion du ligament suspenseur ou falciforme,
repli péritonéal sagittal qui relie le foie au diaphragme. Ce ligament sépare le
foie en deux lobes droit et gauche.

> Face inférieure ou viscérale :

Elle est parcourue par trois sillons qui dessinent grossierement la lettre H :

e un sillon transversal correspondant au hile hépatique (porta hepatis),
point de pénétration ou d’émergence des éléments du pédicule

hépatique.

¢ un sillon antéropostérieur droit (fossa vesicae felleae) correspondant au

lit de la vésicule biliaire ou fossette cystique.

¢ un sillon antéropostérieur gauche (fissura ligamenti teretis) qui contient
dans sa moiti¢ antérieure le reliquat fibreux de la veine ombilicale
(ligament rond), et dans sa moiti€ postérieure le reliquat fibreux du
canal veineux d’Arantius (ou ligament d’Arantius). Chez le feetus, le
retour veineux placentaire s’effectue par la veine ombilicale, puis par
un segment de la branche porte gauche, puis par le canal d’Arantius qui
se jette dans la veine cardinale postérieure droite (future veine cave
inférieure). Le canal d’Arantius et la veine ombilicale s’obstruent dans
les premiers jours de la vie par une thrombose due a la disparition de la
circulation ombilicale. Cette disposition explique (lorsque la thrombose
s’étend a la branche porte gauche et au territoire portal) la survenue des

cavernomes portaux chez I’enfant.

13
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Ces trois sillons divisent la face inférieure du foie en quatre zones

distinctes également appelées lobes :

e une partie droite correspondant au lobe droit, située a droite de la

vésicule biliaire.

e une partie centrale antérieure, le lobe carré (lobus quadratus), limitée
par le sillon ombilical a gauche, le lit vésiculaire a droite et le hile en

arriere, appartenant au segment 4 de Couinaud.
e une partie gauche correspondant au lobe gauche précédemment décrit ;

e une partie centrale postérieure, le lobe de Spieghel ou lobe caudé (lobus
caudatus), qui est située a la partie postérieure du foie entre la veine
cave inférieure en arriere, le hile en avant et le sillon du ligament
d’Arantius sur la gauche.

» Face postérieure :

Elle est pratiquement verticale et se moule sur la face antérieure de la veine
cave (mais le foie n’entoure jamais complétement la veine cave) et sur la

convexité de la colonne vertébrale.
I1.1.3 Moyens de fixité du foie

Ils sont représentés d’une part par I’amarrage du foie a la veine cave
inférieure et a son pédicule, et d’autre part par les différentes formations

péritonéales qui le relient a la paroi :

e [’adhérence a la veine cave inférieure a laquelle le foie est uni par les
courtes veines sus-hépatiques représente le moyen de fixité

principal .

14
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e le ligament phrénohépatique, zone d’adhérence trés lache de la face

postérieure du foie a la partie verticale du diaphragme.

e les ligaments péritonéaux représentés par :

le ligament falciforme (en forme de faux) ou ligament suspenseur,
triangulaire, constitu¢é par deux feuillets péritonéaux qui
proviennent de la réflexion du péritoine viscéral hépatique sur le
péritoine diaphragmatique. Au niveau du bord antérieur du foie, le
ligament falciforme se prolonge vers la paroi antérieure de
I’abdomen jusqu’a 1’ombilic et contient le ligament rond, reliquat

de la veine ombilicale.

le ligament coronaire, comprenant un feuillet antéro supérieur,
réflexion du péritoine viscéral de la face supérieure du foie sur le
diaphragme (a sa partie moyenne autour de la veine cave, il se
poursuit par le ligament falciforme vers I’avant), et un feuillet
inférieur, réflexion du péritoine viscéral de la face inférieure du
foie sur le péritoine pariétal postérieur. Les deux extrémités
latérales du ligament coronaire constituent les ligaments
triangulaires droit et gauche, formés par la rencontre des feuillets

antéro supérieur et inférieur du ligament coronaire.

le petit épiploon (Fig. 4), reliant le foie gauche a la petite courbure
de D’estomac et au premier duodénum. Le petit épiploon est
constitu¢ de trois parties : la pars condensa, partie supérieure
proche de I’cesophage contenant des structures vasculaires et
nerveuses a destination hépatique ; la pars flaccida, partie
moyenne et transparente ; la pars vasculosa, partie inférieure

droite contenant le pédicule hépatique.
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Figure 2. Projection antérieure du foie. 1. Lobe droit ;

2. lobe gauche ; 3. pole supérieur du foie droit.

Figure 3. Morphologie hépatique : vues antérieure et inférieure. 1.
Lobe gauche ; 2. Ligament rond ; 3. Lit vésiculaire ; 4. Lobe carré ; 5. Hile

6. Lobe de Spieghel ; 7. Lobe droit.
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i .
U .

Figure 4 : petit épiploon 1.triangle de Calot ; 2 .voie biliaire principale ; 3.pars vasculosa
du petit épiploon (gris clair) ; 4.branche droite de ’artére hépatique moyenne ; 5 .veine porte ;

6.pars flaccida (grisé) ; 7pars condensa (gris foncé) ; 8 ligament d’ Arantius.

» Sur la face supérieure, le foie parait divisé en deux portions inégales
par le ligament falciforme : le lobe gauche et le lobe droit beaucoup

plus volumineux.
» Sur la face inférieure :

» Le lobe gauche est isolé du reste du foie par la fissure du ligament
rond (ou fissure ombilicale) en avant et le sillon du ligament

d’Arantius a gauche et en arricre.
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Le lobe droit est divis€ en deux parties séparées par I’insertion de la

vésicule biliaire, le foie droit a droite et le lobe carré a gauche.

Le lobe de Spieghel (ou lobe caudé) est en arriere du hile, a gauche de la

veine cave, en arriere et a droite du ligament d’ Arantius.

Ainsi le foie est constitué de deux lobes principaux (droit et gauche) et de

deux lobes accessoires (carré et caudé).
I1.2 Anatomie fonctionnelle vasculaire

En fait, a cette anatomie classique «morphologique » extérieure se substitue
actuellement une anatomie «fonctionnelle »fondée sur la vascularisation

a I’intérieur du parenchyme.

Cette description a ¢été initialisée par Cantlie en 1898, complétée par les
travaux de Mclndoe et Counseller en 1927, Tung en1939 et Hjorstjé en 1931.
En 1957 ont été décrites deux systématisations du foie : ’'une anglo-saxonne de
Goldsmith et Woodburn, I’autre francaise de Couinaud. C’est la systématisation

de Couinaud qui est actuellement la plus employée et que nous utilisons ici.

Cette systématisation fonctionnelle est fondée sur 1’organisation de la plus
petite unité fonctionnelle du parenchyme hépatique : 1’acinus selon Rappaport. 11
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 la veine porte, une
branche de I’artére hépatique et un canal biliaire. Les hépatocytes sont disposés
en lame d’une cellule d’épaisseur qui forme un capillaire, le sinusoide. Ces

sinusoides convergent vers la veine centrolobulaire. Ainsi, un lobule hépatique a

18
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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 hépatiques. Les branches de la veine porte et de
I’artere hépatique, avec leur canal biliaire correspondant, se divisent ensemble
au fur et 2 mesure de leur cheminement dans le parenchyme hépatique jusqu’au
lobule. L’ensemble est entouré a I’intérieur du parenchyme hépatique par une
enveloppe fibreuse correspondant & un prolongement a I’intérieur du foie de la
capsule de Glisson, d’ou le nom de « pédicule glissonien ». Les portions de foie,
ainsi vascularisées, sont indépendantes les unes des autres, et sont séparées par
les veines hépatiques. Elles peuvent étre traitées (enlevées) sans compromettre
le fonctionnement du reste du parenchyme hépatique. Toutefois, telle qu’elle a
été décrite, la systématisation de Couinaud a I’inconvénient de ne pas tenir
compte du foie en position anatomique dans la cavit¢ abdominale, c’est-a-dire
s’enroulant autour du rachis, occupant ’hypocondre droit. Les termes utilisés
par Couinaud de paramédian et de latéral correspondent a une description « ex
vivo » d’un foie cadavérique posé sur une table ; dans une position « in vivo », il
convient mieux de parler d’antérieur et de postérieur, termes que nous utilisons

dans la description suivante (Fig. 5).
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Figure 5 : Modification de I’inclinaison des scissures portales
sur I’horizontale selon que I’on considére I’anatomie sur table « ex vivo » ou « in vivo ».

A. « Ex vivo ». 1. Antéromédian ; 2. Postérolatéral. B. « In vivo ». 1. Antérieur ; 2. Postérieur.
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I1.2.1 Systématisation des pédicules glissoniens

Au niveau du hile, le pédicule se divise en deux (division de ler ordre),
juste avant la pénétration dans le parenchyme hépatique, déterminant deux
parties de foie, une droite et une gauche. Elles sont séparées par la scissure
principale. Chacune de ces branches se divise elle-méme en deux branches, une
paramédiane et une latérale (division de 2°™  ordre), déterminant ainsi quatre
portions de foie, deux a droite et deux a gauche, que I’on appelle des secteurs.
Chacune de ces branches se divise a son tour en deux (division de 3e ordre)

irriguant des portions de foie plus petites que 1’on appelle segments.

Entre les secteurs cheminent les veines sus-hépatiques qui drainent le sang
des deux parties du foie contigués vers la veine cave. On peut ainsi déterminer
des portions de foie plus au moins importantes, indépendantes dans leur
fonctionnement, et qui peuvent étre enlevées sans compromettre le
fonctionnement du parenchyme restant (Fig. 6). Ceci est la base de la chirurgie
hépatique moderne. Les veines sus-hépatiques et les pédicules glissoniens sont

donc imbriqués entre eux (Fig. 7 a 10).
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Figure 6. Représentation schématique de ’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.

Figure 7. 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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I1.2.2 Systématisation des veines hépatiques

I existe trois veines hépatiques principales (Fig. 7) qui s’abouchent dans la
veine cave inférieure: la veine sus-hépatique droite, la veine sus-hépatique
médiane et la veine sus-hépatique gauche. Ces trois veines sus-hépatiques

2" ordre des

divisent le foie en quatre secteurs (correspondant aux divisions de
pédicules glissoniens) dont les frontiéres (scissures) ne sont pas apparentes a la
surface du foie. La veine sus-hépatique droite est un gros tronc veineux 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 hépatiques
droites dont 1’abouchement est séparé au niveau de la veine cave inférieure.
Ainsi, une veine hépatique droite inférieure est décrite dans 10 % des cas
environ et draine la partie inférieure du foie droit. Elle peut étre retrouvée
facilement par échographie. 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 la terminaison de la veine sus-
hépatique médiane pour former un court tronc commun (80 % des cas). Ce tronc
commun peut recevoir une veine diaphragmatique inférieure gauche. La veine
sus-hépatique 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 regoit
une partie du sang. Le lobe caudé (lobe de Spieghel) a des veines hépatiques
indépendantes (les veines spiegheliennes, trés courtes) qui se jettent directement
dans la veine cave rétrohépatique, expliquant ainsi 1I’hypertrophie du lobe de
Spieghel dans le syndrome de Budd-Chiari lorsque les trois veines sus-

hépatiques principales sont bouchées.
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I1.2.3 Scissures sus-hépatiques
Les scissures sont les frontiéres entre les différents secteurs.

Elles peuvent étre portes ou sus-hépatiques. Pour la chirurgie hépatique, on
utilise surtout les scissures portes, délimitées par les veines sus-hépatiques, et
qui correspondent & des portions de foie irriguées par un pédicule glissonien et
donc une branche porte (Fig. 8). En fait, la plupart du temps, ces scissures portes
sont appelées simplement « scissures ». On en distingue trois, correspondant aux

trois veines sus-hépatiques :

Figure 8. Représentation des pédicules glissoniens. En pointillé

sont représentées les trois scissures portales droite, médiane ou sagittale et gauche.
* la scissure sagittale ou médiane, correspondant au plan passant par la

veine sus-hépatique médiane (ou sagittale).
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C’est un véritable plan séparant les ¢léments vasculaires et biliaires des
deux pédicules glissoniens principaux droit et gauche, c’est-a-dire que c’est le
plan de séparation entre les foies droit et gauche (ligne de passage des

hépatectomies droite ou gauche).

On peut la représenter en tragant un trait a la surface du foie entre le bord
gauche de la veine cave inférieure et le milieu du lit vésiculaire. Cette ligne de

séparation entre les foies droit et gauche est aussi appelée ligne de Cantlie.

* 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
postérolatéral). Sur un foie posé sur une table, ce plan passe entre le bord droit
de la veine cave et un point situé¢ a mi-distance du lit vésiculaire et du bord droit

du foie. En situation « in vivo », cette scissure est située dans un plan frontal .

* 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 est située dans un plan de direction presque
frontal, tendu du bord gauche de la veine cave inférieure a la pointe du lobe

gauche.
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I1.3 Divisions glissoniennes

A droite, il existe deux pédicules glissoniens, un pour chaque secteur
(un antérieur et ’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-segments. Ceci peut étre tres utile dans la
chirurgie d’exérése du cirrhotique, en particulier au niveau du segment 8 ot on

a pu individualiser un 8a (antérieur), un 8b (moyen), et un 8c (postérieur).

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 récessus de Rex. Une branche
irrigue le secteur latéral gauche (en fait limité a un seul territoire en I’absence de
division significative de cette branche) et une branche correspond a la partie
intra-hépatique du pédicule gauche. Il se divise en deux branches, une droite,
une gauche. La zone ou chemine ce pédicule paramédian gauche s’appelle le

sillon ombilical, bien marqué sur la surface inférieure du foie.

Le sillon ombilical ne constitue pas une scissure porte mais une scissure
sus-hépatique car il ne correspond pas a un trajet d’une veine sus-hépatique mais

a celui d’un pédicule portal.
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I1.3.1 Segmentation hépatique

Ce mode de division du parenchyme hépatique permet un véritable
« éclatement» du foie en huit portions indépendantes appelées segments. La
classification la plus utilisée est celle de Couinaud. La numérotation des
segments se fait en tournant dans le sens des aiguilles d’une montre, du centre

vers la périphérie.

e le segment 1 est le segment le plus profond, en position centrale. Il

correspond au lobe de Spieghel.
e le segment 2 correspond au secteur latéral gauche.

e les segments 3 et 4 constituent le secteur paramédian gauche et si¢gent
I’'un & gauche (segment 3) et ’autre a droite (segment 4) du sillon

ombilical et du ligament rond.

e le segment 5 inférieur et le segment 8 supérieur constituent le secteur

antérieur droit.

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

postérieur droit.

Le foie gauche est constitué¢ des segments 2, 3 et 4 et le foie droit des
segments 5, 6, 7 et 8. Le lobe droit est constitué¢ de cinq 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 constitu¢é de deux segments (2, 3) et n’est qu'une partiec du foie

gauche.
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Le segment 1 est tres profond, en position centrale. Il a des pédicules
vasculaires glissoniens provenant du foie droit et du foie gauche. Il est drainé
directement dans la veine cave inférieure par plusieurs petites veines hépatiques
(veines spiegheliennes). On a coutume de considérer le segment 1 a part,

indépendant des foies droit et gauche.

Le lobe carré (ou segment 4 antérieur ou segment 4b) ne correspond qu’a la

partie antérieure et inférieure du segment 4.
Il est classique de diviser le segment 4 en deux sous-segments :

Le sous-segment 4b correspond au lobe carré et le sous-segment 4a, qui

correspond a la partie haute du segment 4, au-dessus du lobe carré.
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Figure 9 : Anatomie éclatée du foie et numérotation des différents

segments hépatique A : foie ex vivo B : foie in vivo

Figure 10: emplacement respectif des huit segments hépatiques a la surface du foie
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I1.3.2 Correspondance avec les autres systématisations

La description fonctionnelle de I’anatomie hépatique a donné lieu
a plusieurs interprétations différentes. L’utilisation d’un terme commun (lobe,
secteur, segment) pour identifier des entités anatomiques différentes a engendré
une certaine confusion qui se trouve répercutée dans la littérature anglo-saxonne
portant sur la chirurgie hépatobiliaire. La littérature scientifique anglo-saxonne
est restée longtemps fidele a la division du foie décrite par Healey et Schroy et
par Goldsmith et Woodburn, pour qui le foie est divisé en deux lobes séparés par
la scissure sagittale, correspondant aux deux foies de Couinaud. Chaque lobe est
divis¢ en deux segments correspondant a deux secteurs de Couinaud.
Le segment est divisé en deux sous-segments correspondant a deux segments de

Couinaud (Fig. 11).
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bisegmentectomia 7-6
sectorieciomie postérolatérale
posterior segmentectomy

—

sagmanteciomia
sUubsegmentactomy

| hépatectomia drate hépatectomie gauche
right lobectomy left lobectomy

hepatectemie droite elargie
{lobectomie droite) lobectomie gauche |
right extendad lobectomy left lateral lobectomy

(right risagmantactonmy)
) hépatectomie gauche élargie
Couinaud i— left extended lobectomy

Goldsmith & Woodbum (left trisegmentectomy)

Figure 11. Correspondance entre les différentes dénominations frangaises

(Couinaud) et anglo-saxonnes (Goldsmith et Woodburn).

Eléments du pédicule hépatique
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Le pédicule hépatique (Fig. 12) est contenu dans la partie inférieure et
droite du petit épiploon ou pars vasculosa. Il groupe les structures vasculaires

qui apportent le sang au foie :
la veine porte, la (ou les) artére (s) hépatique (s) et les voies biliaires
extrahépatiques. A ces trois éléments principaux il faut ajouter des éléments «

accessoires » : les nerfs et les vaisseaux lymphatiques hépatiques.

C1— PO

w) DOgm—t = =bot

L2

Figure 12 : . Pédicule hépatique. La veine porte (11) est située en arriére du pédicule
hépatique. Elle est formée par la réunion de la veine mésentérique supérieure (5) et du tronc
splénomésaraique (6) et recoit la veine gastrique gauche (ancienne coronaire stomachique)
(9). L’artere hépatique commune (8) se termine en donnant ’artére gastroduodénale (7) et
I’artére hépatique propre. Les collatérales de 1’artere hépatique propre sont I’artére gastrique
droite (ancienne artére pylorique) et I’artere cystique (2) (qui peut naitre de la branche droite
comme sur le schéma).L’artére hépatique propre (10) se divise en une branche droite et une
branche gauche a distance du hile. La branche droite chemine entre la veine porte et le canal
biliaire (12). La voie biliaire est I’¢lément le plus superficiel. La convergence des canaux
droits (1) et gauches (13) se fait a droite, en regard de 1’origine de la branche porte droite.

3. Vésiculebiliaire ; 4. Canal cholédoque.
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I1.4 Eléments du pédicule hépatique

I1.4.1 Veine porte et ses branches

La veine porte (Fig. 13) améne au foie le sang veineux de la partie sous-
diaphragmatique du tube digestif, du pancréas et de la rate. C’est une veine
volumineuse de 8 a 10 cm de long et d’un diamétre de 15 a 20 mm. La veine
porte nait de la confluence (& angle droit), a la face postérieure de I’isthme
pancréatique, de deux troncs veineux : la veine mésentérique supérieure et le
tronc splénomésaraique, constitu¢ Iui-méme par la réunion de la veine
mésentérique inférieure et de la veine splénique. La veine porte se dirige
obliquement en haut, a droite et en avant. Elle est I’élément le plus postérieur du
pédicule hépatique. Entre le pédicule hépatique en avant et la veine cave
inférieure en arricre, se situe 1’hiatus de Winslow qui donne accés a I’arricre-

cavité des épiploons.

Au niveau du hile hépatique, la veine porte se divise en deux branches qui

pénetrent a ’intérieur du parenchyme hépatique et s’y ramifient :

. une branche droite courte dont la direction continue celle du tronc
principal. Cette disposition explique peut-Etre la plus grande fréquence de
métastases hépatiques d’origine colorectale dans le foie droit (la diffusion

se faisant par voie hématogéne) .

. une branche gauche longue qui s’en écarte presque a angle droit et
chemine dans le hile avant de pénétrer dans le foie gauche, en se

recourbant vers I’avant pour se terminer par le récessus de Rex.
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Au cours de son trajet, la veine porte recoit des collatérales : sur sa gauche
la veine gastrique gauche (ancienne veine coronaire stomachique) et la veine
gastrique droite (ancienne veine pylorique), sur sa droite la veine pancréatico-
duodénale supérieure droite et les veines cystiques. Il n’y a pas une veine
cystique (drainant le sang veineux de la vésicule biliaire), mais plusieurs veines,
mal systématisées. Certaines se jettent directement dans le tronc porte, d’autres
dans la branche droite. Certaines veines traversent le lit vésiculaire, le
parenchyme hépatique et se jettent dans les branches portes ou sus-hépatiques
adjacentes. Ceci explique la diffusion particuliére des cancers de la vésicule et la
nécessité, pour faire un curage complet, d’enlever le parenchyme hépatique

correspondant a ce territoire (segments 4 et 5).

34



La maladie de Caroli

Figure 13. Constitution de la veine porte. 1. Tronc porte ; 2. Veine gastrique gauche
(ancienne coronaire stomachique) ; 3. Veine gastrique droite (ancienne veine pylorique) ;
4. Veine splénique ; 5. Tronc spléno-mésaraique ; 6. Veine mésentérique inférieure ; 7. Veine
mésentérique supérieure ; 8. veine pancréaticoduodénale inférieure ; 9. Tronc gastrocolique

de Henle ; 10. Veine gastroépiploique droite ; 11. Veine pancréaticoduodénale supérieure.
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I1.4.2 Arteres hépatiques

La vascularisation artérielle hépatique (Fig. 14) est caractérisée par une

extréme variabilité. Les variations anatomiques sont de deux ordres :

* d’une part, la triple vascularisation du foie primitif : artére hépatique
gauche naissant de I’artére gastrique gauche (ancienne artére coronaire
stomachique), artére hépatique moyenne née de D’artére hépatique commune
(branche du tronc cceliaque) et artére hépatique droite née de 1’artere

mésentérique supérieure.

» d’autre part, les possibles modifications d’origine de I’artére gastrique
gauche, de I’hépatique moyenne (naissant le plus souvent du tronc cceliaque,
mais parfois directement de I'aorte) et de I’artére mésentérique supérieure

(naissant le plus souvent isolément de I’aorte).

Ces variations sont trés importantes a connaitre en raison de leurs
implications lors de 1’étude de tous les examens morphologiques, en particulier

d’une artériographie.
» Disposition habituelle

La disposition habituelle (76 % des cas) est caractérisée par I’absence (ou
atrophie) des artéres hépatiques droite et gauche, et par une artére hépatique
commune née du tronc cceliaque qui se termine en se divisant en artere
gastroduodénale et artére hépatique propre (ou mieux artére hépatique moyenne)
au pied du pédicule hépatique. L’artére hépatique moyenne qui chemine dans le
pédicule hépatique se termine en se divisant en deux branches droite et gauche
qui pénetrent & Dintérieur du  parenchyme hépatique. L’artére hépatique
moyenne donne deux collatérales : D'artére gastrique droite (ancienne artere

pylorique) et Iartere cystique.
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» Disposition non modale

Dans ce cas Dl’artére hépatique moyenne ne vascularise qu’une partie du
foie (droit ou gauche), I’artérialisation du foie restant étant faite soit par une
artére hépatique gauche (8 %), soit par une artére hépatique droite (11 %), soit
par les trois artéres (3 %). Dans 12 % des cas, I’artére hépatique moyenne a
régressé totalement. Les deux artéres hépatiques, droite et gauche, se partagent
la vascularisation (2 %), ou la droite en assure la totalité (9 %). Dans 6 % des
cas, I’artere hépatique moyenne se divise précocement, avant la naissance de
I’artére gastroduodénale. Pour ne pas préter a confusion, il est important
d’appeler les branches de division de I’artére hépatique propre branche droite et
branche gauche de I’artére hépatique, et non pas artéres hépatiques droite et

gauche.
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Figure 14: Variations des artéres hépatiques. La disposition modale, hépatique moyenne,
vascularisant la totalité¢ du foie (hépatique moyenne/foie total), représentée sur la figure
supérieure, est rencontrée dans 76 % des cas. 1. Branche gauche de I’artére hépatique
moyenne ; 2.artére gastrique gauche (ancienne artére coronaire stomachique) ; 3.tronc
ceeliaque ; 4. Artére splénique ; 5. Artére mésentérique supérieure ; 6. Branche droite de

I’artére hépatique moyenne ; 7. Artére hépatique moyenne ; 8. Artére gastroduodénale.
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I1.4. 3 Voies biliaires

Les deux canaux hépatiques, droit et gauche, forment la voie biliaire
principale ou hépatocholédoque. La voie biliaire accessoire, vésicule et canal
cystique, est un diverticule de la voie biliaire principale. Leurs variations sont

trés fréquentes.
a. Convergence biliaire et voies biliaires intra-hépatiques

La réunion des deux canaux biliaires hépatiques droit et gauche se fait
dans le hile du foie et définit la convergence biliaire supérieure. Cette

disposition habituelle se trouve dans 68 % des cas.

* Le canal hépatique gauche est constitué par la réunion des canaux
segmentaires des segments 3 et 4 au niveau du récessus de Rex, puis il regoit en
arriere le canal du segment 2. Il se dirige ensuite transversalement dans le hile,
de gauche a droite. D’abord au bord supérieur de la branche portale gauche, il
s’infléchit pour croiser son bord antérieur et s’unir au canal droit. Durant ce
trajet, il recoit des canaux provenant des segments 4 et 1. Il est assez long : 1,5 a

3,5 cm.

* Le canal hépatique droit est form¢ par la réunion des deux canaux
principaux (droits antérieur et postérieur). Le canal droit est court et vertical :

0,5a2,5cm.

Le confluent de ces deux canaux est en régle au-dessus et en avant de la
branche droite de la veine porte, en position extra hépatique. Cette position
explique le risque de Iésion du canal gauche au cours d’une hépatectomie droite

lors de la ligature du pédicule droit. L’angle que forme la convergence est
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variable, mais le canal gauche est toujours horizontal au niveau du hile. La
convergence est entourée par la capsule de Glisson, dont I’épaississement au
niveau du hile forme la plaque hilaire (Fig. 15). Cette particularit¢é permet
I’abord plus facile (extrahépatique) des canaux biliaires lors des réparations

biliaires.

o0

n

Figure 15. Rapports anatomiques des ¢léments de la triade du pédicule hépatique. Le canal
biliaire est inclus dans la plaque hilaire, alors que les branches portes y sont amarrées par un
feutrage peu dense. 1. Plaque hilaire ; 2. Péritoine du pédicule hépatique ; 3. Ligament rond ;

4. Artere hépatique moyenne ; 5. Tronc porte.

b. Voie biliaire principale

Sous la convergence débute le canal hépatique (commun) qui descend au
bord droit du pédicule hépatique en avant de la veine porte. La bifurcation de
I’artére hépatique moyenne est située plus a gauche. Le canal hépatique recoit le
canal cystique et devient, a partir de cette réunion, le canal cholédoque. Cette

distinction est tres arbitraire, car 1’abouchement du canal cystique a lieu a une
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hauteur variable. Il vaut mieux considérer la voie biliaire principale dans son
ensemble et la dénommer indifféremment canal hépato-cholédoque ou voie
biliaire principale. La voie biliaire principale est longue de 8 a 10 cm, son
calibre est variable de 4 a 10 mm. La voie biliaire principale descend au bord
droit du pédicule, a sa partie antérieure, en avant de la veine porte dont elle
rejoint progressivement le bord droit. L’artére hépatique est a gauche de la voie
biliaire sur le méme plan. La bifurcation en branches artérielles droite et gauche
a lieu au-dessous de la convergence biliaire, & une hauteur variable, et la branche
droite croise la voie biliaire principale en passant habituellement en arricre

d’elle (mais, dans 13 % des cas, en avant).

Dans son segment rétro-pancréatique, la voie biliaire principale est en
rapport avec la face postérieure de la téte du pancréas, soit dans une goutticre,

soit dans un véritable tunnel.

Son trajet est croisé par les arcades artérielles et veineuses pancréatiques
postérieures. En arriere, par I’intermédiaire du fascia de Treitz, dans le clivage
du décollement duodéno-pancréatique, la voie biliaire principale répond a la

velne cave inférieure.
c. Terminaison de la voie biliaire principale

La voie biliaire principale (Fig. 16) traverse plus ou moins obliquement la
paroi duodénale a la partie moyenne du deuxieme duodénum. Dans son segment
terminal, la voie biliaire principale est en rapport avec le canal de Wirsung, qui
lui est parallele, sous-jacent, et dans un plan antérieur. Les deux canaux se
rejoignent au niveau de I’ampoule de Vater, petite cavité conoide creusée dans

I’épaisseur de la paroi duodénale.
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L’ampoule de Vater communique avec la lumiére duodénale par un orifice
: la papille. La papille est entourée par une couronne de fibres musculaires
lisses, distincte de celle de la paroi duodénale, qui constitue le sphincter d’Oddi.
Un peu en amont, un autre systeme sphinctérien entoure les canaux biliaires et
pancréatiques. Il n’est bien individualisé qu’autour du cholédoque (sphincter
proprius). La papille peut se situer a un niveau variable sur toute la hauteur du
deuxieme duodénum : la papille est en position haute dans 16 % des cas, en

position moyenne dans 61 % des cas, en position basse dans 22 % des cas.

Figure 16 : Anatomie de ’ampoule de Vater. 1. Repli sus-caronculaire ; 2. Grande caroncule
; 3. Muqueuse duodénale ; 4. Frein de la grande caroncule ; 5. Orifice de ’ampoule de Vater ;
6. Paroi de ’ampoule de Vater ; 7. Ampoule de Vater ; 8. Sphincter propre du canal de
Wirsung ; 9.canal de Wirsung ; 10. Sphincter propre du cholédoque ; 11. Cholédoque ; 12.

Sphincter commun ; 13. fibres musculaires longitudinales.
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d. Voie biliaire accessoire
Elle comprend la vésicule biliaire et le canal cystique.
= Vésicule biliaire

Piriforme, longue de 8 a 10 cm, large de 3 a 4 cm, elle se situe a la face
inférieure du foie, dans la fosse cystique, entre le lobe carré a gauche, le foie

droit a droite, le sillon transverse en arriére et le bord antérieur du foie en avant.

Le fond est situé¢ a la partie antérieure du foie au niveau de I’échancrure

cystique.

Le corps, de forme cylindrique, diminuant progressivement de calibre
d’avant en arriere, est en rapport avec la face inférieure du foie. Le milieu de la
fossette cystique sert de repere, avec le bord gauche de la veine cave sus-
hépatique, pour déterminer 1I’emplacement de la scissure médiane du foie. La
face inférieure du corps de la vésicule est recouverte de péritoine et entre en
rapport avec le cOlon droit et le duodénum (un rapport important expliquant les

fistules cholécysto-digestives).

Le collet correspond a un entonnoir centré par le canal cystique. Il est situé
a la partie la plus profonde de la fossette cystique, 1a ou elle rejoint le hile du
foie. Il est ainsi en rapport étroit avec le pédicule du foie droit dont I’élément le

plus antérieur et inférieur est la branche droite de 1’artére hépatique.
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= Canal cystique

Le canal cystique, qui prolonge le collet vésiculaire, forme un angle ouvert
en arriere et décrit un trajet oblique en bas, a gauche et en arriére pour aller
rejoindre la voie biliaire principale. L’abouchement du canal cystique dans la
voie biliaire principale ou confluent biliaire inférieur, situé¢ habituellement en
regard du bord supérieur du premier duodénum, peut en effet avoir lieu a
n’importe quel niveau entre le hile du foie et ’ampoule de Vater. La zone
anatomique comprise entre le canal cystique a droite, la voie biliaire principale a
gauche, le foie en haut, définit le triangle de Calot. Dans ’aire de ce triangle nait

le plus souvent I’artére cystique.

La longueur du canal cystique est extrémement variable : dans 20 % des
cas inférieur e a 2 cm; dans 25 % des cas supérieur € a 5 cm. Sa muqueuse porte
une valve en spirale (valve de Heister). Sa paroi comporte un sphincter

(sphincter de Lutkens). Il a souvent un trajet assez long, intra péritonéal.
e. Vascularisation des voies biliaires

Les artéres de la voie biliaire principale proviennent essentiellement
de [lartére pancréatico-duodénale supérieure droite, qui nait de Ila
gastroduodénale et passe a la face antérieure de la voie biliaire. Elle donne a ce
niveau plusieurs artérioles qui s’anastomosent entre elles en un riche réseau

épicholédocien.

Les deux artérioles principales ont un trajet parallele, 'une a droite
et autre a gauche de la voie biliaire principale. Ce réseau est doublé par deux
autres réseaux intramuraux : 1’un dans 1’épaisseur de la paroi canalaire, 1’autre
sous-muqueux. La voie biliaire principale est donc richement vascularisée.

La vésicule biliaire regoit sa vascularisation de D’artére cystique qui se

divise, au niveau du collet, en deux branches superficielle et profonde.
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Nombreuses sont les variations de nombre et d’origine de I’artére cystique.
Il n’existe pas de veine cystique ; le retour veineux se fait par de multiples
petites veines qui pénetrent dans le foie par le lit vésiculaire. Cette particularité
explique (en partie) la survenue des cholécystites aigu€s : 1’obstruction du canal
cystique entraine un gonflement de la vésicule biliaire, une distension de la paroi
qui géne le retour de toutes ces veines pari€tales et améne une congestion

veineuse, premier temps de la nécrose pariétale.
I1.4.4 Réseaux lymphatiques

On doit distinguer deux réseaux lymphatiques hépatiques, un superficiel et

un profond.
» Réseau lymphatique superficiel

Il est sous-capsulaire, provenant des espaces interlobulaires superficiels.

Les canaux se drainent essentiellement vers le pédicule hépatique sauf :

e ceux provenant de la face supérieure au voisinage du ligament
suspenseur qui gagnent les ganglions rétroxiphoidiens sus-

diaphragmatiques.

e ceux provenant des régions postérieure et inférieure qui se drainent vers

les ganglions rétrocaves et inter-aorto-caves.

e ceux provenant de la face supérieure au voisinage du ligament

coronaire gauche qui gagnent les ganglions cceliaques.

Réseau lymphatique profond

45



La maladie de Caroli

Il se draine soit vers le pédicule hépatique en suivant le pédicule porte a
I’intérieur de la capsule de Glisson, soit vers les ganglions latéro caves sus-

diaphragmatiques en suivant le trajet des veines sus-hépatiques.

Dans le pédicule hépatique, il existe deux chaines lymphatiques paralleles a

la veine porte :

e I’une, droite, est satellite de la voie biliaire, formant successivement la
chaine cystique puis la chaine cholédocienne. A partir du ganglion
cystique, elle passe par I'inconstant ganglion de Quénu inter-cystico-
hépatique, puis par les ganglions rétro-duodéno-pancréatiques

supérieurs, avant de se drainer dans les ganglions péri-aortiques.

e lautre, gauche, est satellite de I’artére hépatique. Deux a trois
ganglions jalonnent son trajet latéro artériel jusqu’aux ganglions

ceeliaques.
I1.4.5 Nerfs

Le plexus cceliaque pour la plus grande part, mais aussi les ganglions
semi-lunaires et le tronc du pneumogastrique forment le plexus hépatique.
Il peut étre divis€¢ en deux parties distinctes : le plexus antérieur et le plexus

postérieur.
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I1.5 Anatomie réelle

L’anatomie artérielle et portale est terminale au niveau du foie. Si un
pédicule est interrompu, le parenchyme hépatique correspondant est
dévascularisé. Les limites du foie dévascularisé sont alors bien visibles a la
surface du foie sous forme d’une zone de décoloration. La segmentation portale
est totalement indépendante de I’anatomie morphologique. Si I’on passe par les
scissures portales, on respecte les vaisseaux portaux, artériels et les canaux

biliaires, mais on risque d’ouvrir une veine sus-hépatique.

La connaissance de I’anatomie réelle et non de I’anatomie théorique est
fondamentale, surtout si une intervention antérieure ou un processus
pathologique a désorganis€ les repéres habituels. Un progres important dans ce
domaine a ¢été apporté par 'utilisation de 1’échographie per opératoire. Elle
permet de repérer les différents vaisseaux dans le foie, de les suivre au cours de
leur division et ainsi d’avoir une localisation précise des scissures portes et de
leur projection au niveau de la surface du foie. Elle permet en outre d’étudier les

rapports d’une tumeur avec les €éléments vasculaires.
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Classification
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Publiée en 1975 par Todani et collaborateurs, elle comprend cing types

principaux incluant les voies biliaires extra et intra-hépatiques.
e Typel: DK dela VBP 80%
- 1. a: Sacculaire ou kystique.
- 1. b: Segmentaire.
- 1. c: cylindrique ou fusiforme.
e Type II : diverticule supra duodénal de la VBP 10%.
e Type III : cholédochocele 4%.

e Type IV : 11% DVB intra et extra-hépatiques(a) et dilatation

plurisegmentaire de la VBP (b).

e Type V : dilatation isolée des voies biliaires intra-hépatiques ou maladie

de Caroli < 1%. [9]
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Figure 17 : Classification des malformations kystiques des voies biliaires selon Todani[6]
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Etiopathogénie
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La maladie de Caroli est supposée étre causée par un remodelage incomplet

de la plaque ductale, il en résulte la persistance anormale de vestiges.

La cause de la maladie reste inconnue, mais la présence de quelques cas
familiaux suggere 1’hypothése héréditaire, particulierement lorsque la maladie

de Caroli est associée a la maladie polykystique des reins.

Dans une étude de biopsies du foie chez des patients atteints de la maladie
de Caroli, une analyse cytogénétique a détecté une translocation déséquilibrée
entre le chromosome 3 et 8 et a suggéré que la perte distale 3p et / ou gain de 8q

pourrait €tre d'une importance pathogénétique dans la maladie de Caroli. [9]

Les ectasies des voies biliaires segmentaires peuvent étre interprétées
comme des vestiges plus ou moins dilatés de la plaque ductale des gros canaux

insuffisamment remodelée. [10, 11, 12]

Dans le syndrome de Caroli, le facteur causant I’arrét du remodelage
semble exercer son influence non seulement pendant la période précoce de
I’embryogenése, mais semble se poursuivre durant des stades plus tardifs ou se
développent les ramifications biliaires intra-hépatiques plus fines (canaux
interlobulaires), résultant dans le développement d’une FHC au niveau d’un
étage plus périphérique de I’arbre biliaire.

Cette hypotheése pathogénique, dont I’équivalent fut déja invoqué par
Caroli lui-méme [13], expliquerait la transmission autosomale récessive et

I’association avec la MPRAR de la maladie de Caroli, comme c¢’est le cas pour

la FHC.
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De plus, cette hypothése indique la méme anomalie fondamentale dans
les deux altérations qui caractérisent le syndrome de Caroli, mais développée
a des étages différents de 1’arbre biliaire, correspondant & des phases successives

du développement embryologique.

La maladie de Caroli peut étre associée a un kyste du cholédoque dont

la pathogénie est inconnue mais peut-Etre relatée a 1’atrésie des voies biliaires.

De plus, le kyste du cholédoque du type IVA et V selon Todani

se rapproche de la définition de la maladie de Caroli. [2]
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Matériels d étude
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Cinqg observations colligées au sein de la clinique chirurgicale «B »

du CHU Ibn Sina Rabat.
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OBSERVATION 1:

Il s’agit d’un patient agé de 54 ans, cholécystectomisé il y a 22 ans, se

plaignait de coliques hépatiques depuis janvier 2006.

L’échographie abdominale avait retrouvé une dilatation des voies biliaires

intra et extra hépatiques au-dessus d’un obstacle lithiasique.

En mars 2007, une sphinctérotomie endoscopique avec extraction de
calculs était réalisée et quatre jours plus tard, le patient développait un tableau

d’angiocholite avec présence de lithiases résiduelles a 1I’échographie.

Une intervention chirurgicale était décidée et on procédait a une
cholédocotomie, extraction des calculs et mise en place d’un drain de Kehr. La
cholangiographie de contréle au quinziéme jour postopératoire montrait la
persistance de lithiases dans la voie biliaire principale (VBP).Le drain de Kehr
était retiré, et a travers son trajet, une lithotripsie intracanalaire a 1’aide de la
sonde de Dormia permettait 1’extraction de plusieurs petits calculs avec issue

de pus.

Trois mois plus tard, le patient présentait un subictére avec fievre et
frissons. L’échographie montrait une aérobilie, avec présence de calculs au

niveau de la VBP, des canaux hépatiques droits et gauches et des VBIH gauches

(fig18).

Le diagnostic de maladie de Caroli était retenu et [’intervention

chirurgicale fut indiquée.
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L’exploration retrouvait un foie augmenté de volume, le lobe gauche dur
contenant des calculs accessibles a la palpation avec des micro-abcés. La
cholangiographie per-opératoire montrait des canaux biliaires gauches bourrés
de calculs ainsi que le canal du segment V, la VBP ¢tait dilatée et lithiasique

(fig19).

Une hépatectomie gauche a été réalisée. La VBP et les canaux biliaires
droits étaient évacués. Le cholédoque était sectionné et le bout distal fermé.
L’intervention se terminait par une anastomose bilio-digestive entre les canaux

droits et du segment I sur une anse en Y.

L’examen anatomopathologique de la piece montrait une ectasie
des canalicules biliaires renfermant des lithiases avec un infiltrat inflammatoire
polymorphe sur un fond fibreux ; aspect évocateur de la maladie de Caroli.
Il n’y avait pas de signe de cirrhose ni de malignité. Les suites opératoires

¢taient simples. Le patient était asymptomatique a 24 mois de I’intervention.
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Figure 18 : Echographie hépatique montrant la présence de calculs au niveau de la VBP,

des canaux hépatiques droits et gauches et des VBIH
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Figure 19 : Cholangiographie per-opératoire :

canaux biliaires gauches et VBP pleins de calculs
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OBSERVATION 2

Il s’agit d’un patient agé¢ de 40 ans, avait comme antécédents un diabete
bien équilibré sous régime et une cataracte congénitale de I’ceil gauche opérée
en 1999.

Le tableau clinique était fait de crises douloureuses de I’hypochondre droit
évoluant depuis quatre ans, accompagnées d’épisodes d’ictére d’allure
cholestatique spontanément résolutifs. Des examens échographiques étaient
réalisés permettant de suspecter la présence de lithiase biliaire.

L’examen clinique a I’admission était normal. L’échographie a montré une
dilatation des VBIH gauches convergeant vers une image hypoéchogeéne du
segment [V. La tomodensitométrie confirmait les données de 1’échographie. La
biologie montrait une hyperglycémie a 1,25 g/l et une bilirubinémie a 16 mg/l

(normale inférieure a 10 mg/l).

La cytoponction au niveau de la lésion hépatique faite & deux reprises était
sans particularités.

L’indication opératoire était retenue et a 1’exploration, la vésicule biliaire
¢tait le siege de micro-lithiases avec une Iésion blanchatre a la surface du foie
gauche au contact de canalicules biliaires dilatés. On procédait a une
cholécystectomie, la cholangiographie montrait un arrét complet du produit de
contraste au niveau du canal gauche sans visualisation de lithiase. Une
hépatectomie gauche a été réalisée. L’examen anatomopathologique montrait
une ectasie des canalicules biliaires, dont certains contenaient de multiples
calculs, avec cholestase modérée a sévere. L’architecture lobulaire était
conservée, aucune lésion de cholangiosarcome n’a été observée, cet aspect était
évocateur de la maladie de Caroli.

Les suites opératoires ont été¢ simples avec une bonne évolution, le patient
est revu 3 ans apres I’intervention en bon état général et asymptomatique.
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OBSERVATION 3

Il s’agit d’une patiente agée de 50 ans, dans ses antécédents on retrouve un
diabete depuis 20 ans traité par insuline, une HTA évoluant depuis 9 ans traitée
par inhibiteur calcique , une intervention chirurgicale pour rétinopathie
diabétique il y a 9 ans ,admise en aofit 2014 pour des coliques hépatiques et un
ictére cholestatique pour lesquelles une TDM abdominale a été réalisée
montrant une dilatation des VBIH et de la VBP a 20 mm en amont d’une
probable obstruction du bas cholédoque non individualisable et une BILI-IRM
montrant une dilatation des VBIH et de la VBP sur cholangite sclérosante avec
sludge de la vésicule biliaire et de la VBP. La patiente a été opérée le
27/08/2014 et a bénéficié d’une cholécystectomie et d’une dérivation bilio-
digestive cholédoco-duodénale latéro-latérale .une pancréatite chronique a été

découverte en per-opératoire.

Vingt-cinq jours plus tard, la patiente a présenté une douleur abdominale
et une acido-cétose diabétique, une TDM abdominale réalisée avait montré un
abces du foie gauche et un épanchement pelvien, pour lesquelles elle a été
admise en réanimation et a bénéficié d’un drainage de 1’abces hépatique en
urgence .Un mois plus tard la patiente a été hospitalisée pour éventration sus

ombilicale dans un contexte d’asthénie.

L’examen abdominal trouvait une cicatrice sous costale droite et une
éventration sus ombilicale. Le bilan biologique a montré une cholestatse

hépatique : PAL : 377Ul /1 4xN GGT : 274UI/L 5xN.
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L’échographie abdominale a montré un foie de taille normale , avec des
contours réguliers avec dilatation des voies biliaires intra-hépatiques au niveau
du foie gauche et des signes d’aérobilie ,une loge vésiculaire vide ,tronc porte

de calibre normal ,voie biliaire principale siége d’artefact en faveur d’aérobilie.

Par ailleurs La TDM a montré a I’étage abdominal un processus Iésionnel
tissulaire de la partie inférieure de la téte du pancréas borderline responsable
d’une infiltration de la lame rétro portale, la veine mésentérique adjacente et une
infiltration pré cave ainsi qu’une infiltration du pédicule mésentérique
supérieure sur sa portion distale ,une atrophie du lobe gauche du foie ,une

aérobilie .

A I’étage thoracique elle a montré la présence d’un nodule en verre dépoli
du segment antérobasal de Smm du lobe inférieur droit avec un nodule calcifié
du segment ventral du lobe supérieur droit, une absence d’adénopathies

médisatinales et d’épanchement pleuropéricardique.
A noter la présence d’une €ventration sus ombilicale.

Le diagnostic de suspicion est un cholangiocarcinome du bas cholédoque

associ¢ a une maladie de Caroli lobaire gauche.

Une intervention chirurgicale a été réalisée le 10/03/2015, I’exploration
a objectivé un lobe gauche si¢ge de dilatations kystiques des voies biliaires et un
pancréas induré avec infiltration pierreuse le long du pédicule mésentérique
supérieur, pas de métastases, pas d’ascite, lobectomie gauche avec biopsie d’une

infiltration de 1’axe mésentérique supérieur et cure d’éventration.
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L’examen anatomopathologique de la piece d’hépatectomie a montré des
voies biliaires a lumiére dilatée avec quelques remaniements fibreux et
hémorragiques ainsi que des canaux biliaires dilatés et parfois kystisés au niveau

des espaces portes, aspect histologique en faveur d’une maladie de Caroli.

L’examen anatomopathologique du ganglion mésentérique a montré une

localisation secondaire d’un adénocarcinome moyennement différencié.

Par la suite la patiente a été perdue de vue.
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OBSERVATION N°4

Il s’agit d’un jeune patient agé de 17 ans, sans antécédents se plaignait

depuis 20 jours de coliques hépatiques et de fieévre non chiffrée.

L’échographie abdominale a montré une dilatation dissociée des VBIH
droites, a paroi é€paissie, 1’absence de dilatation des VBIH gauches et des
VBEH et un aspect de cholécystite la  Bili-IRM a montré un aspect en faveur
d’abces du foie droit dont le plus volumineux mesure 54x34mm avec dilatation

des VBIH droites et thrombose de la veine portale droite (fig. 20).

Le diagnostic d’abces hépatiques a ¢€té retenu avec réalisation d’un
drainage et mise en place d’une antibiothérapie a large spectre et un traitement
anticoagulant pour la thrombose portale droite .Plus tard une TDM Réalisée a
montré des abces hépatiques des segments VI et VII et de multiples formations
kystiques du lobe droit qui semblent branchées sur les VBIH qui semblent
légerement dilatées avec présence d’un dot sign en faveur de la maladie de

Caroli (fig21).

L’écho doppler avait montré la persistance d’une petite collection au
niveau du segment VII mesurant 34X22mm et reperméabilisation de la branche

droite du tronc porte.

Devant la présence d’abceés hépatique et la suspicion de la maladie de
Caroli du foie droit, I’indication opératoire d’une hépatectomie droite a été
décidée (fig22). L’exploration retrouvait une collection du segment VII
fistulisée dans le diaphragme dont le pus a été aspirée et trouvait également de

multiples indurations du foie droit confirmées par I’échographie per-opératoire

64



La maladie de Caroli

et donc réalisation d’une cholécystectomie, une hépatectomie droite, et un

drainage par un drain de joly en inter-hépato-diaphragmatique.

L’examen anatomopathologique a montré la présence de dilatations
kystiques des voies biliaires intra-hépatiques dont le revétement est remanié par
un infiltrat inflammatoire, les espaces portes siége d’une fibrose et d’un infiltrat

inflammatoire 1éger, aspect histologique en faveur de la maladie de Caroli .
Les suites opératoires étaient simples avec une bonne évolution.

Patient asymptomatique ce jour, suivi régulierement en consultation.

65



La maladie de Caroli

5 =
v 224%224/2 1EX

28L= 170 W/50 _
SIGMUEXCITE 1.57 MRS1IRS1 CHU IBN STNA  SIGNA EXCITE 1.5T MRSIMRSL S 162
MAACHOU BILAL  Se: 7 U LA ot T
17Y ja238/H1S 17Y 4238/HIS

700528
a%224/2 NEX . ? ’
298 L= 170 WNP/SQ sl

CHU IBN SING

TE:1.4
EC:1/1 1
TORSOPA/FL
FOV:34x34
0,0thk /0.
19/00:28 20328
224%224/2 NEX 22¢ v
NP/SQ 305L= 185 NP/SQ 305L= 1685
SIGNG, EXCITE 1,57 MRSIMRS1 CHU IBN SINA EIGtﬂ‘ EKCITE 1.5T MRSIMRS1 CHU IBN SINA  SIGNA EXCITE 1.5T MRSIMRS1
Ex: 8762 x: 9782 X3
MAARCHOU BILAL  Se: MARCHOU BILAL  Se:
. 17Y 4238/HIS  Ims 11 17V 4238M1S  In: 12
OCor P7.4 0Cor P17.4 OCor P27.4
12 Mar, 2015 12 Mar 2015
02338525 PM 02:38:25 PM
Mag & 1.0 Mag 2 1.0

|
1
|

\

B

FIESTAMS FIESTA
TR:3.21g ‘ TR:3.2

1.4
EC:1/1 lsl‘smz
YWSOPﬂzL:s
FOV ;34 FOV:34x
10,0thk{0.,05p /G 10,0thk/0.0sp /C
19/00:28) 19/00:28
24x224/2 NEX
NP/50

224122472 NEX
NP/SQ

Figure 20 : Bili-IRM
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Figure 22 : Piece d’hépatectomie droite ouverte montrant des voies biliaires dilatées

contenant des calculs

(Pr Settaf)
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Figure23 : Echographie de controle post-opératoire
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OBSERVATION N°5

Il s’agit d’une patiente de 58 ans ménopausée depuis 10 ans,
cholécystectomisée il y a 20 ans, opérée pour lithiase résiduelle de la voie
biliaire principale il y a 16 ans, se plaignait de coliques hépatiques depuis 01

mois.

L’échographie abdominale a montré une dilatation localisée des VBIH

gauches avec présence de deux micro-lithiases.

La Bili-IRM a également montré une dilatation des VBIH gauches avec

multiples micro lithiases et sténose du canal biliaire gauche (fig24, 25).

Le bilan biologique a montré une cholestase hépatique GGT=177UI/L 3xN
et PAL=238UI/L 2xN. Le diagnostic de maladie de Caroli était retenu et une

hépatectomie gauche + résection du segment I ont étés réalisés.

L’examen anatomopathologique a montré des voies biliaires a lumicre
dilatée avec quelques remaniements hémorragiques et contenant des calculs
noiratres arrondies, méme aspect au niveau du segment I, canaux biliaires dilatés
et kystisés au niveau des espaces portes avec infiltrat inflammatoire, aspect

histologique en faveur de la maladie de Caroli.

Patiente décédée 1 mois aprés I’intervention.
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Figure 24 : Bili-IRM
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Figure 25 : BILI-IRM
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Figure 26 : Cholangiographie per-opératoire
(Pr Settaf)

72



La maladie de Caroli

Figure 27 : image en per-opératoire montrant les calculs au niveau du foie

( Pr Settaf)
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Figure28 : picce d’hépatectomie gauche

(Pr.Settaf)
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Tableau 1 : Résumé des cas

Cas 1 Cas2 Cas3 CAS4 \ CAS5
Sexe/Age M/54 M/40 F/50 M/17 F/58
Caractéristiques Poussées récurrentes Coliques Coliques Coliques hépatiques | Coliques
Cliniques d’angiocholite hépatiques hépatiques +fievre Hépatiques
Ictére cholestatique | Ictere
cholestatique
Biologie Hyper- Cholestase Cholestase Cholestase
bilirubinémie hépatique Hépatique hépatique
Echographie acérobilie, dilatation des Dilatation des | Dilatation dissoci¢ée | Dilatation des
calculs au niveau de la VBIH gauches VBIH gauches | des VBIH droites VBIH a gauche
VBP, canaux hépatiques Aérobilie Aspect de Deux micro-
droits et gauches, VBIH cholecystite lithiases
gauches
TDM Idem écho Atrophie du Abces hépatiques
lobe gauche du | des segments VI et
foie viI
VBIH droites
Dilatées
Dot sign
BILI-IRM Abces du foie droit | Dilatation des
Dilatation des VBIH gauches
VBIH du foie doit Multiples micro
Thrombose de la Lithiases
veine portale droite | Sténose du
canal bilaire
gauche
Cholangiographie | canaux biliaires gauches | arrét complet du Sténose du
per-opératoire +canal du segment V produit de contraste canal biliaire
bourrés de calculs, au niveau du canal gauche
la VBP dilatée et gauche sans
lithiasique visualisation de
lithiase.
Délai avant le 24 ans 4 ans 8 mois 20 jours 01 mois
diagnostic
Localisation Gauche Gauche Gauche Droite Gauche
Lithiase intra- Oui Oui Non oui Oui
hépatique
Traitement Hépatectomie Hépatectomie Hépatectomie | Hépatectomie droite | Hépatectomie
gauche+anastomose gauche gauche gauche +
bilio-digestive résection du
segment |
Evolution Favorable Favorable Perdue de vue | Favorable Déces
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I. EPIDEMIOLOGIE
I.1Age:

L’age de nos patients est compris entre 17 ans et 58 ans, avec un age

moyen 43,8 ans.
I.2 Sexe :

Nous avons 3 hommes et 2 femmes avec un sex-ratio de 1,5.

II. PRESENTATION CLINIQUE :
Les symptomes les plus fréquemment retrouvés sont :
La douleur abdominale a type de colique hépatique dans tous les cas
L’ictere dans trois cas.
Et la fievre dans deux cas.

D’autres signes ont été retrouvés : 1’asthénie, I’anorexie et ’altération de

I’état général.
III. EXAMENS PARACLINIQUES :

II1.1 Biologie :

Tous les patients ont bénéfici¢ d’un bilan standard (NFS,

Ionogramme sanguin, bilan hépatique) qui a objectivé une cholestase

hépatique dans trois cas.
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II1.2 Echographie abdominale :

Dans notre série, I’échographie abdominale a été faite chez tous les patients

et elle a objectivé:
Une dilatation des voies biliaires intra-hépatiques gauches dans trois cas.
Une dilatation des voies biliaires intra-hépatiques droites dans un cas.

Une aérobilie et des calculs au niveau de la voie biliaire principale, les

canaux hépatiques droits et gauches et les VBIH gauches dans un cas.
IT1.3 Tomodensitométrie :
Réalisée chez trois patients et a objectivé :
Une dilatation des VBIH gauches dans un cas.
Une Atrophie du lobe gauche du foie dans un cas.

Des Abces hépatiques des segments VI et VII, les VBIH droites dilatées

et le dot sign dans un cas.
III. 4 Bili-IRM

Réalisée chez deux patients a objective :

Un abcés du foie droit, une dilatation des VBIH droites et une thrombose

de la veine portale droite dans un cas.

Une dilatation des VBIH gauches, de multiples micro-lithiases et la sténose

du canal biliaire gauche dans un cas.
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IT1.5 La cholangiographie per-opératoire :
Réalisée dans deux cas et a objectivé :

Des canaux biliaires gauches bourrés de calculs ainsi que le canal du

segment V, la VBP dilatée et lithiasique dans un cas.

Arrét complet du produit de contraste au niveau du canal gauche sans

visualisation de lithiase dans un autre cas.
Sténose du canal biliaire gauche dans un cas.

IV. TRAITEMENT :
Tous nos patients ont bénéficié d’une hépatectomie :
Gauche dans 4 cas dont une a ¢été accompagnée d’une anastomose
bilio-digestive.
Droite dans 1 cas.

V. COMPLICATIONS
Présence de lithiase intra-hépatique dans 4 cas
Présence d’abceés hépatiques dans 3 cas

VI. EVOLUTION
Favorable dans 3 cas.
Déces dans 1 cas.

Un cas perdu de vue.
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I.LEPIDEMIOLOGIE:
I.1 La prévalence

La maladie de Caroli est rare, sa prévalence est de 1 cas /1.000.000 de

personnes. [6]
I.2 L’age

Le début de la maladie de Caroli peut se produire a n’importe quel age,
elle est souvent diagnostiquée durant I’enfance ou I’adolescence mais peut étre
diagnostiquée a 1’age adulte [14] et se révele avant I’age de 30 ans dans 80%

des cas. [6]

Les patients qui présentent des symptomes avant 1’age de 40 ans sont plus

susceptibles de développer le type II. [14]
Dans notre série 1’4ge moyen de découverte est de 43,8 ans.
I.3 Le sexe

Elle touche les hommes et les femmes de facon égale avec un sex-ratio de

1 [6].

Dans notre série nous avons 3 hommes et 2 femmes soit un sex-ratio de

1,5.
1.4 La localisation

Elle est diffuse dans 80% des cas et localisée dans 20% des cas (au lobe
gauche dans 92% des cas et 8% a droite). [6]
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Dans notre série elle est localisée dans tous les cas, dans quatre cas au lobe

gauche et dans un cas au lobe droit.

Elle est ubiquitaire dans le monde, toutes les races peuvent étre touchées,

affecte aussi bien les blancs que les noires et les orientaux. [15]

Tableau 2 : Nombre des cas , sex ratio et 4ge moyen selon les études

Gillet et Silvera Chammakhi Wang Notre

favre [16] [17] [18] [14] série
Nombre de
12 39 20 30 5
cas
Sex ratio 1 1,09 0,53 1,7 1,5
Age moyen 51 27,5 45 24 43,8
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II. DONNEES ANATOMOPATHOLOGIQUES

L’¢étude anatomopathologique permet de confirmer le diagnostic, de
chercher une Iésion associée, notamment une fibrose hépatique congénitale, et

de dépister une néoplasie. [19]
I1.1 Forme pure :

» Macroscopie :

L’anomalie consiste en une ectasie sacciforme, digitiforme ou moniliforme
des grosses voies biliaires intra-hépatiques: canaux hépatiques droit et gauche,
canaux segmentaires et certaines de leurs branches afférentes : atteinte

prédominante mais non exclusive des canaux segmentaires.

Les ectasies superficielles sous-corticales n’émergent pas de la corticalité

hépatique : le foie est lisse, non bosselé.

Il existe seulement une dépressibilité au doigt des zones correspondantes a

ces cavités.

Fait essentiel : les ectasies communiquent avec les canaux biliaires et

contiennent ainsi de la bile. [13]

Quelques études ont insist¢é sur la présence, dans certains cas, de

projections polypoides ou de ponts traversant la lumiére des canaux ectasiés.

[20]

Les dilatations sacciformes prédisposent a la stase biliaire, favorisant ainsi
le développement de boue biliaire et de lithiase intracanalaire, souvent

compliquée de surinfection.
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> Histologie :

L’épithélium de ces ectasies est cubique ou cylindrique parfois

papillomateux ressemblant a un épithélium vésiculaire.

La gaine conjonctive est parfois €paisse et forme un manchon autour des

ectasies.

Un infiltrat cellulaire inflammatoire au sein du tissu fibreux peut se voir

probablement li¢ a une infection ascendante.

La prolifération de microcanaux reste localisée au pourtour des dilatations

macroscopiques et aux espaces portes adjacents. Le reste du foie peut étre sain.

[20]
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Figure 29 : coupe histologique d'une biopsie du foie montrant

une dilatation kystique segmentaire des VBIH [14]
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II.2 Forme mixte : syndrome de Caroli [7]

Les anomalies décrites ci-dessus sont associées a des lésions fibrotiques
macroscopiques et microscopiques qui correspondent aux aspects variables de la

fibrose hépatique congénitale.
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Figure 30 : coupe histologique d’une biopsie du foie d’un patient atteint de syndrome de

Caroli montrant une dilatation des voies biliaires et une fibrose portale [14]

I1.3 Formes topographiques : [1]

La maladie de Caroli qu’elle soit pure ou associée a la fibrose hépatique
congénitale, peut toucher tout ou une partie du foie donnant lieu ainsi a des

formes diffues ou localisées.

Dans notre série, I’examen anatomopathologique a confirmé le diagnostic
chez 100% des patients et a affirmé 1’absence de lésion associée ou de

néoplasie avec une architecture du parenchyme hépatique conservée.
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III. DONNEES CLINIQUES:

La maladie de Caroli n’a pas de symptomes ou de signes spécifiques ce

qui rend le diagnostic difficile.

Les patients peuvent rester asymptomatiques tout au long de la vie ou

exprimer rarement des symptomes. [14]

La symptomatologie clinique de cette pathologie est variable selon qu’il

s’agisse de la maladie de Caroli ou du syndrome de Caroli.

Dans le 1% cas, les symptomes cliniques sont liés a I’angiocholite due a
I’obstruction biliaire, a la formation de calculs et éventuellement au

développement d’abces hépatiques.

Dans le syndrome de Caroli, les manifestations sont essentiellement liées a
la fibrose hépatique congénitale et a I’hypertension portale : splénomégalie,

hépatomégalie, varices cesophagiennes et hémorragies digestives. [21]
IT1.1 Forme pure : [14 ,22]

Le tableau clinique est dominé par les poussées d’angiocholites atypiques

associant douleurs de I’hypochondre droit et ou fiévre et ou ictere.
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Tableau 3 : Pourcentage des signes révélateurs de la maladie selon les études

Notre
Pinto et al Kassahun et al Bockhorn et al Wang .
série
(Brésil) (Allemagne) (Allemagne) (Chine) 2006
1968-1996 1993-2004 1998-2005 2009-2013
2015
Douleur de
I’hypochondre 30% 64,5% 92% 46,7% 100%
droit
Fiévre 60% 64,4% 36,7% | 40%
Ictere 70% 32,2% 58% 16,7% 60%

Des symptomes moins fréquents sont également retrouvés : [14]

signes généraux : asthénie, frissons et cedeémes des membres

inférieurs.

signes digestifs : diarrhée, nausées, vomissements.

86




La maladie de Caroli

L’examen clinique est en général sans particularités en dehors des

poussées d’angiocholites. [15]
Toutefois il peut retrouver un ou plusieurs des signes suivants : [14,15]

Une sensibilit¢ de I’hypochondre droit voir une défense, une
hépatomégalie, une splénomégalie, une circulation veineuse collatérale, une

ascite ou un ictere.
Selon Wang [14]
Dans 33% patients, I’examen clinique était sans particularités.
Dans 26 ,7% patients, une hépato splénomégalie a été retrouvée.
Dans 16,7% patients, une matité déclive ou un ictere ont été retrouves.

Dans13, 3% patients, une hépatomégalic ou une splénomégalie ont été
p P g P g

retrouvées.
Selon Pinto et al :
L’examen Clinique montre une hépatomégalie chez 9 patients (90%).
Un ictere et une splénomégalie chez 7 patients (70%).

Ces symptomes peuvent conduire a des gestes souvent inadaptés et itératifs

sur les voies biliaires si le diagnostic est méconnu [16].

On retrouve ainsi chez les patients comme dans notre série des antécédents
associant  cholécystectomie, cholédocotomie, drainage par le Kebhr,
cholangiographie rétrograde endoscopique avec sphinctérotomie, anastomose

biliodigestive, mais compliquée de plusieurs poussées d’ictere ou
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d’angiocholite. Ce contexte a lui seul doit faire évoquer le diagnostic de maladie
de Caroli, et le traitement doit étre adapté et précoce afin d’éviter les

angiocholites graves, la cirrhose biliaire et surtout la cancérisation. [19]

Parfois, I’affection est découverte de fagon systématique a I’occasion d’une
échographie abdominale ou d’une cholangiographie per opératoire lors d’une

cholécystectomie pour lithiase. [23]

II1.2 Forme mixte :

Correspond a une dilatation kystique des VBIH associée a une fibrose

hépatique congénitale.

Beaucoup plus fréquente que la forme pure, héréditaire, se transmet
¢galement selon un mode autosomal récessif, et se manifeste préférentiellement

chez I’enfant ou I’adolescent.
Les dilatations kystiques des voies biliaires sont toujours diffuses. [24]
Sur le plan pathogénique :

Le facteur causant I’arrét du remodelage semble exercer son influence non
seulement pendant la période précoce de I’embryogenese, mais semble se
poursuivre durant des stades plus tardifs ou se développent les ramifications
biliaires intra-hépatiques plus fines (canaux interlobulaires), résultant dans le
développement d’une FHC au niveau d’un étage plus périphérique de I’arbre

biliaire.
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Cette hypothése indique la méme anomalie fondamentale dans les deux
altérations qui caractérisent le syndrome de Caroli, mais développée a des étages
différents de D’arbre biliaire, correspondant a des phases successives du

développement embryologique.

Il se manifeste par des angiocholites qui sont moins fréquentes que dans la

forme pure et I’hypertension portale liée a la fibrose hépatique congénitale. [7]

Les signes d’hypertension portale (hépatomégalie et ou splénomégalie, une
rupture des varices oesophagiennes ou un syndrome cedémato-ascitique)
peuvent apparaitre a tout age, méme chez le nouveau-né, mais dans les formes

habituelles ils se développent durant I’enfance. Certaines formes restent latentes.

Les formes angiocholitiques se compliquent de lithiase hépatique, abces

hépatique et éventuellement d’amylose.

Elle s’associe a une malformation rénale a type d’ectasie des tubules

rénaux ou polykystose rénale autosomique.

La fibrose hépatique congénitale constitue la forme juvénile de la maladie

polykystique rénale autosomique récessive. [24]
L’association a une fibrose hépatique congénitale est de :
62,5% Selon koskas en France.

50% selon Pinto et al au Brésil.
16% selon Gillet et al.

Pas d’association dans notre série.
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II1. 3 Formes associées :

Outre la forme impure, la maladie de Caroli peut s’associer a d’autres
affections en particulier le kyste du cholédoque, les maladies rénales

et d’autres maladies ou malformations plus rares.
II1.3.1 le kyste du cholédoque :

Les dilatations kystiques du cholédoque représentent une entité anatomo-
clinique rare dont I’incidence varie de 1/13500 naissances aux Etats-Unis

et 1/15000 naissances en Australie. [25]

La dilatation kystique de la VBP se rencontre surtout chez I’enfant,
I’adolescent et le jeune adulte avec 80% des cas étant observés avant ’age de 10

ans.

Son caractére congénital est souligné par la notion de cas découvert

a I’échographie anténatale.

Les formes de [’adulte correspondent a une Iésion qui existe déja

des I’enfance et reste inapergue car bien tolérée.

La prédominance féminine est démontrée par tous les auteurs, avec

un sex-ratio de 4. [25]

La triade symptomatique classique révélatrice d’une DKC est faite

de douleurs abdominales, d’un ictere et d’une masse abdominale palpable.

Cependant cette triade ne serait que dans moins d’un tiers des cas, dans
prés des deux tiers des cas les patients présentent un ou deux des trois

symptomes. [26, 27,28]
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Les autres manifestations cliniques :

e Syndrome fébrile : symptome fréquent mais non spécifique, a pour

origine I’infection biliaire.
e Hépatomégalie.
e Signes généraux : amaigrissement et altération de 1’état général.

e Signes fonctionnels : nausées, vomissements, urines foncées et selles

décolorées.
L’exploration de la DKC est d’abord basée sur :
- D’échographie abdominale et la tomodensitométrie abdominale

- la Scintigraphie biliaire ayant une bonne sensibilité pour 1’évaluation

morphologique et la classification des kystes cholédociens.
- la cholangio-IRM ou Bili-IRM.

Cependant, la cholangiopancréatoraphie rétrograde endoscopique (CPRE)
a ét¢ ’examen de référence durant de longues années pour le diagnostic de la
DKC et ses complications mais maintenant moins utilisée en raison des

performances obtenues par les méthodes sus-citées.

La dilatation kystique du cholédoque est fréquemment associée a la
maladie de Caroli a la différence du syndrome de Caroli dont I’association est

peu fréquente. [17]
Selon Silvera : 33% des patients.
Selon koskas : 12,5%des patients.
Selon Pinto etal  : 20% des patients.

Notre série : 20% des patients.
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II1.3.2 - pathologies rénales :
a- la polykystose rénale autosomique récessive : [7]

La MPRAR est une maladie rare, avec une incidence entre 1/6 000 et 1/40

000 naissances.

C’est une affection héréditaire autosomale récessive, souvent observée en

fratries, et occasionnellement le produit de parents consanguins.

Le géne responsable de la MPRAR a été localisé sur le chromosome 6p21-

pl2.

Il n’y a pas d’argument en faveur d’une hétérogénéité génétique parmi les

différents phénotypes cliniques.

Tandis que la MPRAR peut comprendre tout un spectre de manifestations

cliniques et histopathologiques, 11y a deux caractéristiques constantes :

- des anomalies biliaires du type malformation de la plaque ductale .

- une dilatation fusiforme des tubes collecteurs rénaux aboutissant a la
fibrose rénale et évoluant vers I’insuffisance rénale chronique.

Des formes périnatales, néonatales, infantiles et juvéniles ont é&té

distinguées selon 1’age de présentation.

Les nouveau-nés atteints de la forme périnatale de la MPRAR meurent

dans les premieres heures de la vie.

Les formes néonatales et infantiles, caractérisées par un pourcentage moins
¢levé de canaux collecteurs atteints, sont compatibles avec une survie de

plusieurs mois ou années.
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Chez les enfants survivants, il semble y avoir une progression des Iésions

hépatiques et rénales.
Selon Pinto et al elle s’associe a la maladie de Caroli dans 30% des cas.
Pas d’association dans notre série.
b- La polykystose rénale de type adulte MPRAD [7]

Représente une anomalie héréditaire transmise selon le mode autosomal
dominant, atteignant une fréquence d’environ 1/1 000 dans la population

générale.

La MPRAD est une maladie héréditaire dont la responsabilité peut reposer

sur au moins trois génes : PKD1, PKD2, PKD3.

Le géne PKD1 (polycystic disease 1) est localisé¢ sur le chromosomel6p,

représentant le géne responsable pour 85 % des cas.

En général, I’incidence de la MPRAD atteint son pic au-dessus de 40 ans,

mais la maladie peut étre découverte a 1’age de I’enfance.

L’association de la MPRAD avec la FHC et le syndrome de Caroli
représente alors la séquelle d’un manque de remodelage de la plaque ductale a
tous les étages de I’arbre biliaire intra-hépatique, suggérant 1’action d’un facteur
causal durant toute la période de I’embryogenese des voies biliaires intra-

hépatiques.

Comme I’hérédité est différente dans la MPRAD et la MPRAR, il faut
conclure a I’association d’au moins deux facteurs génétiques ou a des facteurs

modifiants capables d’influencer radicalement le phénotype.
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II 3.3- kystes rénaux

Associés dans 50% des cas selon Pinto, 25% des cas selon Silvera, 36 ,7%

des cas selon Wang et 0% dans notre série.
II 3.4 autres associations :
Complexes de Von-meyenburg : [29]

Les complexes de Von Meyenburg sont habituellement asymptomatiques

et trouvés de fagon fortuite a I’examen histologique du foie.

Ils sont secondaires a une anomalie de la plaque ductale survenant dans les
phases les plus tardives du développement des voies biliaires et affectant donc

les plus petits canaux biliaires intra-hépatiques.

Les complexes de Von Meyenburg sont souvent multiples. Ils sont localisés
a I’'intérieur ou a la périphérie des espaces portes et sont constitués par le
groupement de canaux biliaires plus ou moins dilatés, contenant de la bile et
entourés de tissu fibreux. Ils peuvent s’observer dans un foie par ailleurs normal
ou atteint de fibrose hépatique congénitale, de syndrome de Caroli ou de

maladie polykystique.
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IV. DONNEES PARACLINIQUES :
IV.1 Biologie :

Dans la littérature, les tests biologiques hépatiques sont normaux,
a l’exception d’une augmentation modérée de 1’activit¢ des phosphatases

alcalines et de la gamma-glutamyl-transférase. [29]

Cette cholestase hépatique est retouvée dans 3 cas de notre série, une
hyperbilirubinémie est retrouvée dans un cas et un bilan biologique normal dans

un cas.
IV.2 Imagerie

Le diagnostic de maladie de Caroli peut étre suggéré par les techniques
d’imagerie (€échographie, tomodensitométrie, cholangio-pancréatographie par
IRM ou CPRM) qui détectent une dilatation kystique des voies biliaires intra-
hépatiques.

Apres injection de produit de contraste, la TDM et la CPRM peuvent
mettre en évidence le signe central du point, caractérisé par le rehaussement
d’un vaisseau au centre des dilatations kystiques, témoin radiologique de la

malformation de la plaque ductale. [30]

Outre les dilatations kystiques, la CPRM  bien qu’inconstamment, peut
identifier les communications entre les dilatations et le reste des voies biliaires,

qui permettent d’affirmer le diagnostic de maladie de Caroli. [31]

La mise en évidence de calculs dans les voies biliaires dilatées constitue

¢galement un argument important en faveur du diagnostic. [32]

Les investigations invasives des voies biliaires doivent étre évitées. [29]
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IV.2.1 Echographie :

L’échographie peut mettre en évidence les dilatations des voies biliaires,
une protrusion nodulaire endoluminale, des formations en pont autour de
lumiere dilatée ou le développement de voies biliaires de part et d’autre des

branches portales. [33,34]

Elle peut montrer des kystes intra-hépatiques habituellement multiples et

diffus communiquant avec les voies biliaires.
Les kystes ont des caractéres identiques aux kystes simples.

Elle permet de rechercher des lithiases intra-hépatiques avec sensibilité

¢élevée.

La présence de I’image du « dot sign » au doppler est trés évocatrice du

diagnostic. [21]

Le dot sign est un terme anglo-saxon qui désigne une dilatation des voies

biliaires centrée autour d’une structure vasculaire portale ou artérielle.

Dans le syndrome de Caroli elle montre une dysmorphie hépatique et des

signes d’HTP. [35]

Dans notre série, I’échographie abdominale a été faite chez tous les patients

et elle a objectivé:
Une dilatation des voies biliaires intra-hépatiques gauches dans trois cas.
Une dilatation des voies biliaires intra-hépatiques droites dans un cas.

Une aérobilie et des calculs au niveau de la voie biliaire principale, les

canaux hépatiques droits et gauches et les VBIH gauches dans un cas.
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Figure 32 : Echodoppler : dot sign avec enregistrement

d’un flux artériel basse résistance au sein de la dilatation (artere hépatique) [17]
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IV.2.2 TDM :

Les kystes apparaissent comme des Iésions bien limitées, arrondies,
hypodenses ne se modifient pas habituellement apres injection de produit de

contraste. Il est parfois décrit un rehaussement nodulaire partiel de ces 1ésions.
[36,37]

Elle montre la présence d’une communication avec les voies biliaires et

I’existence d’un «dot sign» qui sont les éléments clés permettant d’évoquer la
maladie de Caroli. [21]

Elle recherche accessoirement des anomalies rénales qui peuvent conforter

le diagnostic. [38]

e Dans notre série elle a été réalisée chez trois patients et a objectivé :

e Une dilatation des VBIH gauches dans un cas.

e Une atrophie du lobe gauche du foie dans un cas.

e Des abces hépatiques des segments VI et VII, les VBIH droites dilatées

et le dot sign dans un cas.

ajblc
Syndrome de Caroli.
multiples formations kystigues prédominant dans le fole droit, hypodenses en tomodensitomeétrie. Certaines ont une formae allengée
Les reins sont hypotrophiques et présentent des hypodensités centrales.
Il est plus facile d"analyser en cholangio-IRM la communication des kystes avec les voies hilaires.

0o

Figure 33 : TDM montrant un syndrome de Caroli [37]
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1V.2.3 Bili-IRM
Elle visualise la totalité¢ de 1’arbre biliaire : cartographie biliaire. [18]

Elle démontre le caractére communicant des l€sions entre elles et avec
I’arbre biliaire, la présence de calculs dans les voies biliaires dilatées (moins
sensible que I’échographie et la TDM) et détecte le signe central du point qui
correspond au rehaussement d’un vaisseau porte dans une formation polypoide

située au centre des dilatations kystiques. [24]

Dans notre série elle a été réalisée chez deux patients a objectivé :

Un abcés du foie droit, une dilatation des VBIH droites et une thrombose
de la veine portale droite dans un cas.

Une dilatation des VBIH gauches, de multiples micro-lithiases et la sténose

du canal biliaire gauche dans un cas.
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Figure 34 : CPRM chez une patiente de 56 ans suivie pour maladie de caroli[31]

Tableau 4: poucentage des examens morphologiques réalisés permettant le diagnostic

avant I’intervention selon les différentes études

Bockhorn et
Gillet et Kassahun et al

Wang al Pinto et al | Chamakhi Notre

Al Allemagne
CHINE Allemagne Brésil Tunisie Série

France 1993-2004

1998-2005

Echographie 100% 27.3%, 100% 100% 100% 100% 100%
TDM 100% 71.4% 100% 100% 40% 85% 60%
BILI-IRM 84.6% 16.2% 45% 40%
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Tableau 5 : nombre des différentes lésions retrouvées par rapport aux différents

examens morphologiques réalisées selon Chammakhi

Iésions retrouvées selon

les différents examens

ECHO (20 cas)

TDM (17cas)

BILI-IRM (9cas)

Dilatation des VBIH 20/20 17/17 9/9
LIHP 520 1/17 2/9
Dot sign 1/20 2/17 9/9
Communication des

kystes avec les voies - - 9/9

biliaires
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IV.3 Endoscopie

IV.3.1 La cholangiopancréatographie rétrograde par voie

endoscopique (CPRE) :
C’est ’opacification des voies biliaires apres cathétérisme de la papille
Elle montre I’ectasie biliaire intra-hépatique.

C’est une excellente méthode pour le diagnostic car elle permet d’opacifier
I’ensemble des voies biliaires intra et extra-hépatiques et de reconnaitre la

présence de sténoses ou calculs.

Aussi ,la CPRE permet de recueillir le liquide biliaire pour réaliser un
examen cytologique et bactériologique et parfois d’étre thérapeutique en laissant
en place un drain nasobiliaire , aussi permet de réaliser une sphinctérotomie
endoscopique[39,40] en cas d’obstacle oddien ou lithiase de VBP elle permet
parfois de suspecter une dégénérescence maligne en montrant une image de

soustraction dans le kyste ou une image d’arrét a la limite supérieure du kyste .

Elle a pour inconvénient d’€tre invasive avec un risque d’angiocholites,
d’abces hépatiques et rupture des varices oesophagiennes en cas de fibrose

hépatique congénitale.

Dans notre série, la CPRE n’a pas été réalisée.
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Figure 35 : Cholangiographie : dilatations a prédominance kystique

sans obstacle, Atteinte diffuse, Kyste du cholédoque associé [17]
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Figure 36 : Dilatations tubulaires sans obstacle, absence de dilatation kystique, Bords

rectilignes des dilalations sans obstacle, Empierrement des voies biliaies (fleches)[17]
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Figure 37: Cholangiographie par le drain de kehr, Aspect mixte avec présence de dilatations

kystiques et tubulaires sans obstacle, Forme diffuse avec prédominance a droite [17]
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IV.3.2 Cholangiographie per-opératoire : [15]

C’est I’opacification per-opératoire de la voie biliaire, par ponction de la
vésicule au moyen d’une canule introduite dans le cystique apres
cholécystectomie .Elle permet de confirmer le diagnostic de dilatations
kystiques des voies biliaires, de noter I’existence éventuelle de lithiase (elle a
pour but de reconnaitre I’anatomie des voies biliaires et de dépister des 1ésions

per-opératoires sur celle-ci).

La cholangiographie per-opératoire ne présente pas les risques d’infection
comme dans la méthode précédente et donne €galement, d’excellents résultats,

mais on la pratique dans des conditions opératoires.

Le diagnostic de la maladie de Caroli ne repose pas seulement sur la mise
en ¢évidence de dilatations kystiques .I1 faut que ces kystes communiquent avec

les voies biliaires.

Or la mise en évidence de la communication repose sur la présence du
produit de contraste a I’intérieur de ces formations kystiques .si le remplissage
est partiel, on peut méconnaitre une communication entre un kyste et les voies

biliaires. Le kyste paraitra exclu et on ignorera alors une maladie de Carol..

Ce kyste sera considéré comme un kyste biliaire simple et les sanctions

thérapeutiques sont toutes autres.
Dans notre série elle a été réalisée dans trois cas et a objective :

Des canaux biliaires gauches bourrés de calculs ainsi que le canal du
segment V, avec la VBP dilatée et lithiasique dans un cas.

Un arrét complet du produit de contraste au niveau du canal gauche sans
visualisation de lithiase dans un autre cas.

Et une sténose du canal biliaire gauche dans un cas.
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V. DIAGNOSTICS DIFFERENTIELS : [35]
V.1 la maladie polykystique du foie :
Il peut s’agir d’une polykystose hépato-rénale ou une polykytose
hépatique isolée.
Les kystes ne communiquent pas avec les voies biliaires.

V.2 Les hamartomes biliaires :

Les micro-hamartomes ou complexes de Von Meyenburg sont une
anomalie embryologique de la phase tardive du développement des voies
biliaires proches des tractus portes, de découverte fortuite le plus souvent,

touche 0.7% de la population générale.
V.3 Les kystes péri biliaires :

Il s’agit d’une dilatation des glandes péri biliaires par obstruction de leur
orifice évacuateur, ils ne communiquent pas avec les voies biliaires et sont
d’étiologie inconnue, plus fréquents chez le patient cirrhotique, ne dégénérent
pas et leur évolution dans le temps est marquée par I’augmentation de leur

nombre.
V. 4 La dilatation des voies biliaires sur obstacle :

C’est une dilatation harmonieuse des voies biliaires, diffuses sans aspect
irrégulier avec un arrét brutal de la dilatation en amont de I’obstacle avec

présence de Lithiase.
V.5 La cholangite sclérosante primitive :

Aspect de sténose et de dilatation des voies biliaires qui n’est pas franche

en raison de la fibrose pariétale des voies biliaires.
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VI. EVOLUTION ET COMPLICATIONS :

La maladie de Caroli prédispose aux angiocholites récidivantes, entrainant
comme complications des abces biliaires, des septicémies et des pyohémies,
d’autres complications rapportées comprennent la lithiase intra-hépatique et la

dégénerescence maligne (cholangiocarcinome).

Le syndrome de Caroli combine les symptomes et les complications des

deux anomalies composantes : I’angiocholite et I’hypertension portale

Infection : angiocholite, abces hépatique.

Lithiase intra-hépatique.

Hypertension portale.

= Dégénérescence en cholangiocarcinome.

Complications des maladies associées.
VI.1 L’infection :

Les dilatations kystiques qui caractérisent la maladie de Caroli sont a
I’origine de la stase biliaire, cette derniere est un facteur de prolifération

bactérienne, qui constitue une source d’infection.

Non traitée, cette infection peut évoluer soit en abcédation du foie ou plus

encore vers une septicémie grave voire mortelle. [41]
Dans notre série 1’abcees hépatique a été retrouvé chez 60% des cas.
Selon Silvera : 10% des cas.

Selon Gillet et al  : 8% des cas.
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V1.2 La lithiase intra-hépatique :

La maladie peut rester pendant longtemps, voire toujours asymptomatique

La formation de calculs, par stase biliaire prolongée, peut provoquer des
douleurs et se compliquer d’une infection biliaire, voire d’une angiocholite

récidivante.

On peut appeler cette forme de lithiase une «lithiase intra-hépatique

primitive [LIHP]».

Il s’agit d’une lithiase autochtone qu’il faut distinguer, d’une part, de la
lithiase de migration et, d’autre part, de la lithiase qui se forme en amont des

sténoses post-opératoires des voies biliaires.

La LIHP est une pathologie trés rare dans les pays occidentaux (moins de

1% de toutes les lithiases). [42]
Elle est plus fréquente en Orient (environ 4 % des lithiases au Japon). [43]

La stase biliaire et la formation de calculs, d’une part, I’inflammation
chronique et I'infection, d’autre part, entrainent une atrophie progressive du
parenchyme intéressé¢ et conduisent a I’apparition de phénoménes dysplasiques
sur I’épithélium biliaire la complication la plus redoutée étant le développement

d’un cholangiocarcinome. [44]

Le traitement de la lithiase sur dilatations congénitales des voies biliaires

n’est pas encore bien défini.
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Comme dans d’autres types de lithiase intra-hépatique, des méthodes tant
chirurgicales que non chirurgicales ont été utilisées et les résultats obtenus n’ont

pas €té toujours satisfaisants.

Lorsque I’anomalie est limitée a un hémi-foie, un lobe ou un segment, ce
qui est généralement le cas, la résection hépatique peut étre envisagée. [42, 43,

44.45]
Dans notre série la lithiase intra-hépatique est retrouvée dans 80% des cas,

dans 76% selon Silvera et dans 7% selon Koskas.
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Figure 38 : Pi¢ce opératoire (hépatectomie gauche) :

multiples calculs de couleur brune a I’intérieur des canaux biliaires [45]

Figure 39 : pi¢ce opératoire (hépatectomie gauche) :

calculs de cholestérol, a I’intérieur des canaux biliaires [45]
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V1.3 La dégénerescence en cholangiocarcinome :

Le cholangiocarcinome intra-hépatique est une tumeur rare, développée a
partir des cellules épithéliales des canaux biliaires intra-hépatiques [46], lié a la
stase biliaire, 1’action de substances carcinogénes contenues dans la bile et
I’inflammation chronique de I’épithélium a I’origine de Iésions dysplasiques.
Des aberrations cellulaires génétiques, chez les patients atteints de la maladie de
Caroli, pourraient induire la cancérisation de 1’épithélium inflammatoire ou

dysplasique des canaux biliaires.

Le risque de cancérisation serait plus élevé dans les maladies de Caroli

uni lobaires par rapport aux maladies de Caroli diffuses. [16]

Les patients atteints de la maladie de Caroli ont un risque de développer un
cholangiocarcinome 100 fois supérieur a celui de la population générale et

I’association a une tumeur hépatique est retrouvée dans 7-24 % des cas. [23]
Son pronostic est le plus mauvais des tumeurs situés dans le foie.

Le diagnostic est le plus souvent confirmé sur I’examen histologique

définitif aprés exérese. [46]
Dayton a reporté un cancer dans 10 de 142 patients (7%). [47]

Guntz, en 1991, a trouvé huit cas de dégénérescence maligne de 104

patients avec maladie de caroli monolobaire (7%). [48]

E.K. Abdalla et al ont trouvé 13 cas de cancer de 137 cas de maladie de
Caroli monolobaire (11%).[49]

Gillet et al n’ont trouvé aucun cas de cholangiocarcinome.

Dans notre série il n’y a aucun cas de cholangiocarcinome.
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V1.4 L’hypertention portale :

Conséquence de la fibrose hépatique congénitale.

Elle est due a la compression fibreuse et/ou I’hypoplasie des veinules

portes, révélée par une hépatomégalie, splénomégalie ou une hémorragie

digestive par rupture des varices cesophagiennes.

La fibrose évolue ensuite vers la cirrhose hépatique.

Présente chez 33% des patients Selon Silvera ,38% des patients selon
Koskas.
Pas d’HTP dans notre série.
Tableau 6 : Pourcentage des complications selon les séries
Lithiase intra- Abces
Complications Cholangiocarcinome | HTP
hépatique hépatiques
Silvera
76% 10% 5% 33%
France
Koskas
7% - - 38%
France
NI 80% 60% 0% 0%
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VII. TRAITEMENT
VIIL.1 But :

Le but du traitement est de réduire la mortalité et la morbidité associées aux

angiocholites a répétition, aux abces hépatiques et au cholangiocarcinome.
VIIL.2 Moyens et indications :

VIIL.2. 1Abstention et surveillance simple :

Pour les patients asymptomatiques.

Doit se faire réguliérement en ambulatoire pour détecter toute détérioration
ou dégénérescence maligne le plus tot possible. [50]

VIIL.2.2 Traitement médical :

e Administration d’antibiotiques a base d’ampicilline et de gentamycine
en cas d’angiocholite.
e L’acide urodésoxycholique/Désoxycholique peut étre efficace dans la

prévention et le traitement des calculs intra- hépatiques. [51]

Selon Emilio Ros et collaborateurs, douze patients qui avaient le syndrome
de Caroli avec calculs intra-hépatiques ont ¢étés traités avec 1’acide

ursodésoxycholique (UDCA), 10-20 mg/kg quotidiennement.

UDCA a mené a la rémission clinique, le retour a la fonction normale du
foie et la dissolution de calculs intra-hépatiques sur des échographies de tous

les patients apres 48 mois de suivi. [51]

» Son indication doit étre large.
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VII.2.3 Traitement endoscopique :

Le traitement endoscopique doit étre bien discuté avant son indication.[52]

Plusieurs auteurs ont rapporté une évolution favorable aprés un traitement
endoscopique complet [53, 54, 55] comportant la  sphinctérotomie
endoscopique, le ramonage de la VBP et la mise en place d’un stent assurant

I’évacuation des calculs intra- hépatiques et la dilatation des sténoses. [54,56]

La lithotripsie extracorporelle ou intra biliaire représente un succes en
termes de clairance compléte des calculs et permet la prévention des poussées

d’angiocholite aigué. [53]

Ce traitement est astreignant nécessitant des endoscopies itératives, un
remplacement du stent et la prescription de I’acide désoxycholique ou urso-

désoxy-cholique au long court. [53]

Selon Bockhorm et al, tous les patients symptomatiques doivent

bénéficier d’un traitement conservatoire au début, ils ont réalisé :
e Une CPRE chez huit patients (66%).
e Une sphinctérotomie endoscopique chez six patients (50%).
e Une extraction des calculs chez quatre patients (33%).
e La mise en place d’un stent chez deux patients (16%).
e La lithotripsie extracorporelle chez deux patients (16%).

Caroli-Bosc et collaborateurs ont rapporté une évacuation complete des

calculs sans morbidité ni mortalité chez 100% des patients (6 patients) traités par

CPRE.
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Gillet et al. Ont également  montré que de nombreuses interventions
(endoscopiques, percutanées ou chirurgicales) ont €té réalisées pour la maladie

de Caroli monolobaire avant un traitement définitif.

Ces techniques comportent un grand risque infectieux [64] et ne constituent

pas un traitement définitif de la maladie de Caroli qui est chirurgical.
VII2.4 Traitement chirurgical :
a. Forme localisée :
Une maladie de Caroli localisée ne pose pas de probléme thérapeutique.

L’hépatectomie partielle, doit étre proposée pour les formes unilobaires,
voire certaines atteintes bilobaires, sans atteinte hépatique ou rénale sous-

jacente. [42]

L’hépatectomie est indiquée soit isolément, lorsqu’elle peut, a elle seule,
résoudre le probleme thérapeutique, soit dans un programme de traitement
multidisciplinaire en association avec les méthodes interventionnelles

endoscopiques.
Elle permet une guérison définitive de la maladie. [16]

Les patients atteints de maladie de Caroli monolobaire gauche relévent
d’une lobectomie gauche parfois étendue a la résection du segment IV en cas

de Iésions du canal biliaire de ce segment.

En cas de localisation des lésions a droite, 1‘importance de la résection
hépatique dépend de la répartition anatomique segmentaire des ectasies

biliaires.
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L’indication d’une dérivation bilio-digestive sur anse jéjunale en Y est
retenue en cas d’extension des Iésions jusqu’a la convergence biliaire, en cas
de réinsertion nécessaire d’un canal biliaire segmentaire ouvert dans la tranche
de section hépatique ou apres résection d’une dilatation kystique de la voie
biliaire principale. [16]

Selon Bockhorn et al: Neuf patients (75%) ont subi une résection
hépatique.

Ulrich et d'autres. Ont traité¢ 39 patients dans une période de 12 ans. Dont

32 d'entre eux (82%) ont eu une résection hépatique pour atteinte mono

lobaire .[57]

Selon Kassahun et al: La résection hépatique a été réalisée chez 27 patients

(de 87 %) dont : Une lobectomie droite chez 13 patients (42 %).

Dix patients ont eu une lobectomie droite sans hépatico-jéjunostomie
une lobectomie droite ¢largie (Segment moyen du lobe gauche) et résection de
la voie biliaire principale hépatico-jéjunostomie Roux-en-Y a été réalisée
chez 2 patients.

Un patient a eu une lobectomie droite ¢largie sans  anastomose

biliodigestive.
Quatorze patients (de 45.2 %) ont eu une lobectomie gauche.

Cinq d'entre eux ont subi une lobectomie gauche avec hépatico-

jéjunostomie Roux-en-Y et 8 patients sans.
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Une lobectomie gauche élargie avec hépatico-jéjunostomie roux-en-y a ¢été

réalisée chez un patient. [57]
Pour Gillet et al, hépatectomie chez 100% des patients.

Une lobectomie gauche (sept cas), une hépatectomie gauche (deux cas) et

une hépatectomie droite (trois cas).

Apres 1’exérése hépatique, une anastomose bilio-digestive sur anse en Y a
¢té maintenue chez deux patients et chez trois autres, elle a été réalisée sur la

convergence apres exérese d’un canal hépatique.
Dans notre série 100% des patients sont traités par hépatectomie isolée.
Une hépatectomie droite chez 20% des patients.

Une hépatectomie gauche chez 80 % des patients dont une a été

accompagnée d’une anastomose bilio-digestive.
b. Forme diffuse :
Le probléme se pose lorsque I’atteinte des voies biliaires est diffuse.

La transplantation hépatique est I’intervention de choix pour les formes

diffuses. [42]

Elle est discutée en fonction de 1’4ge du patient, de la durée d’évolution de
la maladie, de la fréquence des angiocholites et de I’existence d’une

hypertension portale associée. [58]

Cette greffe hépatique doit étre réalisée avant [Dapparition d’un

cholangiocarcinome pour la plupart des équipes. [59,60]
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Cependant Tanaka a greff¢ une femme jeune ayant une maladie de Caroli
diffuse dégénérée a partir d’un donneur vivant. A deux ans et demi de

I’intervention, aucune récidive n’a été rapportée.

Pour cette équipe, la greffe hépatique est I’intervention de choix pour la
maladie de Caroli diffuse, méme en présence d’une dégénérescence localisée au
foie. [61]

c. .Suivi post-opératoire :
Une surveillance clinique, biologique et radiologique a long terme des

patients est conseillée en raison de la possibilit¢ de survenue d’une

dégénérescence maligne.
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La maladie de Caroli est une dilatation congénitale kystique des voies

biliaires intra-hépatiques.

Les dilatations peuvent étre diffuses, ou limitées a un lobe ou méme a un
segment, résulte d’un arrét de remodelage de la plaque ductale au cours de

I’embryogenese.

Les formes monolobaires, comme les formes diffuses, sont révélées le plus
souvent par un tableau d’angiocholite aggravé encore par des gestes

thérapeutiques inapproprié€s ou par une opacification des voies biliaires.

La répétition d’accés d’angiocholites et les antécédents de chirurgie

biliaire doivent faire penser a la maladie de Caroli.

La forme diffuse est associée plus volontiers a une fibrose hépatique
congénitale responsable d’une hypertension portale et répond au terme de

syndrome de Caroli.
Il existe plusieurs autres associations 1ésionnelles en particulier rénales.

Les examens biologiques ne sont pas spécifiques, mais permettent

de vérifier I'intégrité fonctionnelle hépatique.

Role important de 1’échographie, la TDM et surtout la CPRM permettant le

diagnostic positif, la recherche d’associations 1ésionnelles et de complications.

Le diagnostic radiologique est retenu devant la présence de dilatations
kystiques communicantes avec les VB non obstructive, associées a la présence

du dot sign.
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L’examen anatomopathologique permet de confirmer le diagnostic

Le diagnostic différentiel de la maladie de Caroli se fait essentiellement

avec la polykystose hépatique.

Le diagnosctic doit étre porté précocement pour éviter les complications :

surtout la dégénérescence en cholangiocarcinome.

Le traitement de la maladie de Caroli implique une prise en charge

multidisciplinaire.

La résection hépatique est le traitement de choix de la forme localisée de la

maladie.

Dans la forme diffuse, seule la transplantation hépatique pourrait amener la

guérison.
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RESUME

*Titre : La maladie de Caroli a propos de 05 cas

Rapporteur : Pr TAGHY Ahmed

Auteur : Douibi Rachae

Mots clés : maladie de Caroli-ectasies des voies biliaires intra-hépatiques-hépatectomie

La maladie de Caroli est une dilatation kystique congénitale des voies biliaires intra-
hépatiquesdue a une anomalie de remodelage de la plaque ductale au cours de
I’embryogenese.

On distingue 2 formes topographiques : diffuse et localisée.

et 2 formes cliniques: pure et mixte associée a une fibrose hépatique congénitale
appelée également syndrome de Caroli.

A la forme pure s’associe d’autres affections comme le kyste du cholédoque, des
pathologies rénales et d’autres.

Du point de vue épidémiologique, sa prévalence est de 1cas/1000000, elle peut étre
découverte a tout age et touche les 2 sexes de facon égale.

Du point de vue clinique, la maladie de Caroli est représentée par un tableau
d’angiocholites a répétition auquel s’ajoute I’hypertension portale dans le syndrome de Caroli

Le diagnostic pré-opératoire repose sur les examens morphologiques au premier rang
desquelles se trouve la cholangio-IRM.

Les complications sont multiples : ’infection, la lithiase intra-hépatique, I’hypertention
portale et la dégénérescence en cholangiocarcinome.

L’¢étude anatomopathologique permet de confirmer le diagnostic.
Le diagnostic différentiel se fait avec la polykystose hépatique essentiellement.

La prise en charge repose sur la chirurgie : I’hépatectomie partielle est I’intervention de
choix pour les formes localisées de fagon isolée ou associée aux méthodes interventionnelles
endoscopiques .Pour les formes diffuses, seule la transplantation hépatique permet une
guérison.

Nous rapportons cinq cas de maladie de Caroli monolobaire, 3 hommes et 2 femmes
avec un age moyen de 43,5 ans révélées par des poussées d’angiocholites atypiques dont 4
cas sont localisées a gauche et un a droite , traités par hépatectomie selon la localisation et
confirmés par I’examen anatomopathologique.
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SUMMARY

Title: Caroli's disease in five case report

Director: Prof. Ahmed TAGHY
Author Douibi Rachae
Keywords: Caroli’s disease, ectasia of intrahepatic bile ducts,hepatectomy

Caroli's disease is a congenital cystic dilatation of the intrahepatic bile ducts due to
remodeling of the ductal plate abnormality during embryogenesis.

There are two topographic forms: diffuse and localized and two clinical forms: pure and
mixed associated with congenital hepatic fibrosis also called Caroli’s syndrome, in the pure
form is associated with other conditions such as choledochal cyst, renal pathologies and
others.

From an epidemiological point of view, its prevalence is one case / 1 million; it may be
discovered at any age and affects two genders equally

From the clinical point of view, Caroli's disease is represented by an array of repeated
cholangitis plus portal hypertension in Caroli’s Syndrome

Preoperative diagnosis is based on morphological examinations the first of which is
MRCP.

Complications are multiple: infection, intrahepatic stones, portal hypertension and
degeneration in cholangiocarcinoma.

Histological study confirms the diagnosis.

The differential diagnosis is made with polycystic liver

The management of Caroli's disease is surgery: partial hepatectomy is the intervention
of choice for localized forms of isolation or associated with interventional endoscopic
methods .For diffuse forms, only liver transplantation allows healing.

We report five clinical case of lobar Caroli’s disease 3 men and 2 woman with moyen
age of 43,5 years revealed by atypical outbreaks of cholangitis whose 4 were localized at left
and one at right, treated by hepatectomy according to their localization, confirmed by

pathological examination
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