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ﬁ?ﬁ?\ 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. Mohamed KARRA

1-ENSEIGNANTS-CHERCHEURS MEDECINS

ET

PHARMACIENS
PROFESSEURS :
Décembre 1984
Pr. MAAOUNI Abdelaziz M¢édecine Interne — Clinique Royale
Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi Anesthésie -Réanimation
Pr. SETTAF Abdellatif pathologie Chirurgicale
Novembre et Décembre 1985
Pr. BENSAID Younes Pathologie Chirurgicale
Janvier, Février et Décembre 1987
Pr. CHAHED OUAZZANI Houria Gastro-Entérologie
Pr. LACHKAR Hassan Médecine Interne
Pr. YAHY AOUI Mohamed Neurologie

Décembre 1988
Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib Chirurgie Pédiatrique




Pr

. DAFIRI Rachida

Décembre 1989

Pr
Pr

Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda

. ADNAOUI Mohamed
. CHAD Bouziane

Janvier et Novembre 1990

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

Février Avril Juillet et Décembre 1991

. CHKOFF Rachid

. HACHIM Mohammed*
. KHARBACH Aicha

. MANSOURI Fatima

. TAZI Saoud Anas

Pr

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

. AL HAMANY Zaitounia
AZ70UZI Abderrahim
BAYAHIA Rabéa
BELKOUCHI Abdelkader

BENSOUDA Yahia
BERRAHO Amina
BEZZAD Rachid
CHABRAOUI Layachi
CHERRAH Yahia
CHOKAIRI Omar
KHATTAB Mohamed
SOULAYMANI Rachida
TAOUFIK Jamal

Décembre 1992

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr

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

AHALLAT Mohamed
BENSOUDA Adil
BOUIJIDA Mohamed Najib
CHAHED OUAZZANI Laaziza
. CHRAIBI Chafiq
DEHAYNI Mohamed*

EL OUAHABI Abdessamad
FELLAT Rokaya

GHAFIR Driss*

JIDDANE Mohamed
TAGHY Ahmed

ZOUHDI Mimoun

ars 1994

M
Pr
Pr
Pr
Pr

Pr

. BENJAAFAR Noureddine
. BEN RAIS Nozha

. CAOUI Malika

. CHRAIBI Abdelmjid

. EL AMRANI Sabah

BENCHEKROUN Belabbes Abdellatif

Radiologie

Médecine Interne —Doyen de la FMPR
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 V.D a la pharmacie+Dir du CEDOC

Chirurgie Générale V.D Aff. Acad. et Estud
Anesthésie Réanimation

Radiologie

Gastro-Entérologie

Gynécologie Obstétrique

Gynécologie Obstétrique

Neurochirurgie
Cardiologie
Médecine Interne
Anatomie
Chirurgie Générale
Microbiologie

Radiothérapie

Biophysique

Biophysique

Endocrinologie et Maladies Métaboliques Doyen de la
FMPA

Gynécologie Obstétrique




Pr.
Pr.
. ERROUGANI Abdelkader
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr

EL BARDOUNI Ahmed
EL HASSANI My Rachid

ESSAKALI Malika
ETTAYEBI Fouad
HADRI Larbi*
HASSAM Badredine
IFRINE Lahssan
JELTHI Ahmed
MAHFOUD Mustapha
RHRAB Brahim
SENOUCI Karima

Mars 1994

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

ABBAR Mohamed*
ABDELHAK M’barek
BELAIDI Halima
BENTAHILA Abdelali
BENYAHIA Mohammed Ali
BERRADA Mohamed Saleh
CHAMI Ilham
CHERKAOUI Lalla Ouafae
JALIL Abdelouahed
LAKHDAR Amina
MOUANE Nezha

Mars 1995

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

ABOUQUAL Redouane
AMRAOUI Mohamed
BAIDADA Abdelaziz
BARGACH Samir

CHAARI Jilali*

DIMOU M’barek*

DRISSI KAMILI Med Nordine*
EL MESNAOUI Abbes
ESSAKALI HOUSSYNI Leila
HDA Abdelhamid*

IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed
OUAZZANI CHAHDI Bahia
SEFIANI Abdelaziz
ZEGGWAGH Amine Ali

Décembre 1996

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

AMIL Touriya*

BELKACEM Rachid
BOULANOUAR Abdelkrim

EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan
GAOUZI Ahmed

MAHFOUDI M’barek*

OUADGHIRI Mohamed
OUZEDDOUN Naima

ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997

Traumato-Orthopédie
Radiologie

Chirurgie Générale- Directeur CHIS
Immunologie

Chirurgie Pédiatrique
Médecine Interne
Dermatologie

Chirurgie Générale
Anatomie Pathologique
Traumatologie — Orthopédie
Gynécologie —Obstétrique
Dermatologie

Urologie

Chirurgie — Pédiatrique
Neurologie

Pédiatrie

Gynécologie — Obstétrique
Traumatologie — Orthopédie
Radiologie

Ophtalmologie

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 HMI Med V
Urologie
Ophtalmologie
Génétique
Réanimation Médicale

Radiologie
Chirurgie Pédiatrie
Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Pédiatrie
Radiologie
Traumatologie-Orthopédie
Néphrologie

Cardiologie




Pr. ALAMI Mohamed Hassan
Pr. BEN SLIMANE Lounis
Pr. BIROUK Nazha

Pr. ERREIMI Naima

Pr. FELLAT Nadia

Pr. HAIMEUR Charki*

Pr. KADDOURI Noureddine
Pr. KOUTANI Abdellatif

Pr. LAHLOU Mohamed Khalid
Pr. MAHRAOUI CHAFIQ
Pr. TAOUFIQ Jallal

Pr. YOUSFI MALKI Mounia

Novembre 1998

Pr. AFIFI RAJAA

Pr. BENOMAR ALI

Pr. BOUGTAB Abdesslam
Pr. ER RIHANI Hassan
Pr. BENKIRANE Majid*
Pr. KHATOURI ALI*

Janvier 2000

Pr. ABID Ahmed*

Pr. AIT OUMAR Hassan

Pr. BENJELLOUN Dakhama Badr.Sououd
Pr. BOURKADI Jamal-Eddine

Pr. CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer
Pr. ECHARRAB EIl 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. 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. MAHASSINI Najat

Pr. MDAGHRI ALAOUI Asmae
Pr. ROUIMI Abdelhadi*

Décembre 2000
Pr. ZOHAIR ABDELAH*

Gynécologie-Obstétrique
Urologie

Neurologie

Pédiatrie

Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Pédiatrique
Urologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Psychiatrie

Gynécologie Obstétrique

Gastro-Entérologie
Neurologie — Doyen de la FMP Abulcassis
Chirurgie Générale
Oncologie Médicale
Hématologie
Cardiologie

Pneumophtisiologie
Pédiatrie

Pédiatrie
Pneumo-phtisiologie
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie
Neurochirurgie
Traumatologie Orthopédie- Dir. Hop. Av. Marr.
Anesthésie-Réanimation Inspecteur du SSM
Anesthésie-Réanimation

Meédecine Interne

Neurologie

Gastro-Entérologie

Chirurgie Générale

Cardiologie
Anesthésie-Réanimation

Pédiatrie Directeur Hop. Chekikh Zaied
Urologie

Rhumatologie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Anatomie Pathologique

Pédiatrie

Neurologie

ORL



Décembre 2001

Pr

Pr

. BALKHI Hicham*
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
. KABIRI EL Hassane*
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

BENABDELIJLIL Maria
BENAMAR Loubna
BENAMOR Jouda
BENELBARHDADI Imane
BENNANI Rajae
BENOUACHANE Thami
BEZZA Ahmed*
BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
BOUMDIN El Hassane*
CHAT Latifa

DAALI Mustapha*

DRISSI Sidi Mourad*

EL HIJRI Ahmed

EL MAAQILI Moulay Rachid
EL MADHI Tarik

EL OUNANI Mohamed
ETTAIR Said

GAZZAZ Miloudi*

HRORA Abdelmalek
KABBAJ Saad

LAMRANI Moulay Omar

LEKEHAL Brahim

MAHASSIN Fattouma*

MEDARHRI Jalil

MIKDAME Mohammed*

MOHSINE Raouf

NOUINI Yassine

SABBAH Farid

SEFIANI Yasser

TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia

Décembre 2002

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
. BENZZOUBEIR Nadia
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr

AL BOUZIDI Abderrahmane*
AMEUR Ahmed *

AMRI Rachida

AOURARH Aziz*

BAMOU Youssef *
BELMEJDOUB Ghizlene*
BENZEKRI Laila

BERNOUSSI Zakiya

BICHRA Mohamed Zakariya*

CHOHO Abdelkrim *

CHKIRATE Bouchra

EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair
EL HAOURI Mohamed *

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 Directeur. Hop.d’Enfants
Neuro-Chirurgie

Chirurgie Générale
Anesthésie-Réanimation
Chirurgie Thoracique
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Meédecine Interne

Chirurgie Générale

Hématologie Clinique

Chirurgie Générale

Urologie Directeur Hopital Ibn Sina
Chirurgie Générale

Chirurgie Vasculaire Périphérique
Pédiatrie

Anatomie Pathologique
Urologie

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

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Chirurgie Pédiatrique
Dermatologie



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

FILALI ADIB Abdelhai

HAIJJI Zakia

IKEN Ali

JAAFAR Abdeloihab*
KRIOUILE Yamina
LAGHMARI Mina
MABROUK Hfid*
MOUSSAOUI RAHALI Driss*
OUJILAL Abdelilah

RACHID Khalid *

RAISS Mohamed

RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*
RHOU Hakima

SIAH Samir *

THIMOU Amal

ZENTAR Aziz*

Janvier 2004

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

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

EL FENNI Jamal*

EL HANCHI ZAKI

EL KHORASSANI Mohamed
EL YOUNASSI Badreddine*
HACHI Hafid

JABOUIRIK Fatima
KHARMAZ Mohamed
MOUGHIL Said

OUBAAZ Abdelbarre*
TARIB Abdelilah*

TIJAMI Fouad

ZARZUR Jamila

Janvier 2005

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

ABBASSI Abdellah

AL KANDRY Sif Eddine*
ALLALI Fadoua
AMAZOUZI Abdellah
AZI17Z Noureddine*
BAHIRI Rachid
BARKAT Amina
BENYASS Aatif
BERNOUSSI Abdelghani
DOUDOUH Abderrahim*
EL HAMZAOUI Sakina*

Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Pédiatrie

Ophtalmologie
Traumatologie Orthopédie
Gynécologie Obstétrique
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

Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Cardio-Vasculaire
Ophtalmologie

Pharmacie Clinique
Chirurgie Générale
Cardiologie

Chirurgie Réparatrice et Plastique
Chirurgie Générale
Rhumatologie
Ophtalmologie
Radiologie
Rhumatologie
Pédiatrie
Cardiologie
Ophtalmologie
Biophysique
Microbiologie




Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. HAJJI Leila

. HESSISSEN Leila

. JIDAL Mohamed*

. LAAROUSSI Mohamed
. LYAGOUBI Mohammed
. NIAMANE Radouane*

. RAGALA Abdelhak

. SBIHI Souad

. ZERAIDI Najia

Décembre 2005

Pr

. CHANI Mohamed

Avril 2006

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

ACHEMLAL Lahsen*
AKJOUJ Said*
BELMEKKI Abdelkader*
BENCHEIKH Razika
BIYI Abdelhamid*
BOUHAFS Mohamed El Amine
BOULAHYA Abdellatif*
CHENGUETI ANSARI Anas
DOGHMI Nawal

FELLAT Ibtissam
FAROUDY Mamoun
HARMOUCHE Hicham
HANAFI Sidi Mohamed*
IDRISS LAHLOU Amine*
JROUNDI Laila
KARMOUNI Tariq

KILI Amina

KISRA Hassan

KISRA Mounir
LAATIRIS Abdelkader*
LMIMOUNI Badreddine*
MANSOURI Hamid*
OUANASS Abderrazzak
SAFI Soumaya*

SEKKAT Fatima Zahra
SOUALHI Mouna
TELLAL Saida*
ZAHRAOUI Rachida

Octobre 2007

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. ABIDI Khalid

. ACHACHI Leila

. ACHOUR Abdessamad*
. AIT HOUSSA Mahdi*

. AMHAIJJI Larbi*

. AOUFI Sarra

. BAITE Abdelouahed*

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

Cardiologie

Anesthésie Réanimation
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
Parasitologie

Anesthésie réanimation Directeur ERSM



Pr. BALOUCH Lhousaine*
Pr. BENZIANE Hamid*

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

Pr. EL MOUSSAOQOUI Rachid
Pr. EL OMARI Fatima

Pr. GHARIB Noureddine

Pr. HADADI Khalid*

Pr. ICHOU Mohamed*

Pr. ISMAILI Nadia

Pr. KEBDANI Tayeb

Pr. LALAOUI SALIM Jaafar*
Pr. LOUZI Lhoussain*

Pr. MADANI Naoufel

Pr. MAHI Mohamed*

Pr. MARC Karima

Pr. MASRAR Azlarab

Pr. MRABET Mustapha*

Pr. MRANI Saad*

Pr. OUZZIF Ez zohra*

Pr. RABHI Monsef*

Pr. RADOUANE Bouchaib*
Pr. SEFFAR Myriame

Pr. SEKHSOKH Yessine*

Pr. SIFAT Hassan*

Pr. TABERKANET Mustafa*
Pr. TACHFOUTI Samira

Pr. TAJDINE Mohammed 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 EI hachmia
Pr. AKHADDAR Ali*

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

Chirurgie plastique et réparatrice
Radiothérapie

Oncologie médicale
Dermatologie
Radiothérapie

Anesthésie réanimation
Microbiologie
Réanimation médicale
Radiologie

Pneumo phtisiologie
Hématologique

Meédecine préventive santé publique et hygiéne
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




Pr. ALLALI Nazik

Pr. AMINE Bouchra

Pr. ARKHA Yassir

Pr. BELYAMANI Lahcen*
Pr. BJIJOU Younes

Pr. BOUHSAIN Sanae*

Pr. BOUI Mohammed*

Pr. BOUNAIM Ahmed*

Pr. BOUSSOUGA Mostapha*
Pr. CHAKOUR Mohammed *
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. L’KASSIMI Hachemi*

Pr. LAMSAOURI Jamal*

Pr. MARMADE Lahcen

Pr. MESKINI Toufik

Pr. MESSAOUDI Nezha *

Pr. MSSROURI Rahal

Pr. NASSAR Ittimade

Pr. OUKERRAJ Latifa

Pr. RHORFI Ismail Abderrahmani *

PROFESSEURS AGREGES :
Octobre 2010

Pr. ALILOU Mustapha

Pr. AMEZIANE Taoufig*
Pr. BELAGUID Abdelaziz
Pr. BOUAITY Brahim*
Pr. CHADLI Mariama*

Pr. CHEMSI Mohamed*

Pr. DAMI Abdellah*

Pr. DARBI Abdellatif*

Pr. DENDANE Mohammed Anouar
Pr. EL HAFIDI Naima

Pr. EL KHARRAS Abdennasser*
Pr. EL MAZOUZ Samir

Pr. EL SAYEGH Hachem

Pr. ERRABIH Ikram

Pr. LAMALMI Najat

Pr. MOSADIK Ahlam

Pr. MOUJAHID Mountassir*

Pr. NAZIH Mouna*

Pr. ZOUAIDIA Fouad

Radiologie
Rhumatologie
Neuro-chirurgie
Anesthésie Réanimation
Anatomie
Biochimie-chimie
Dermatologie

Chirurgie Générale
Traumatologie orthopédique
Hématologie biologique

Chirurgie vasculaire périphérique
Hématologie clinique

Chirurgie Générale

Microbiologie

Médecine interne

Gynécologie obstétrique

Rhumatologie

Gastro-entérologie

Pédiatrie

Pédiatrie

Microbiologie Directeur Hopital My Ismail
Chimie Thérapeutique
Chirurgie Cardio-vasculaire
Pédiatrie

Hématologie biologique
Chirurgie Générale
Radiologie

Cardiologie
Pneumo-phtisiologie

Anesthésie réanimation
Médecine interne
Physiologie

ORL

Microbiologie
Médecine aéronautique
Biochimie chimie
Radiologie

Chirurgie pédiatrique
Pédiatrie

Radiologie

Chirurgie plastique et réparatrice
Urologie

Gastro entérologie
Anatomie pathologique
Anesthésie Réanimation
Chirurgie générale
Hématologie

Anatomie pathologique



Mai 2012

Pr. AMRANI Abdelouahed

Pr. ABOUELALAA Khalil*

Pr. BELAIZI Mohamed*

Pr. BENCHEBBA Driss*

Pr. DRISSI Mohamed*

Pr. EL ALAOUI MHAMDI Mouna
Pr. EL KHATTABI Abdessadek*
Pr. EL OUAZZANI Hanane*

Pr. ER-RAJI Mounir

Pr. JAHID Ahmed

Pr. MEHSSANI Jamal*
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La maladie de Caroli est une pathologie congénitale non obstructive rare qui
se définit par une dilatation kystique des voies biliaires intra-hépatiques diffuse
ou localisée. Cette maladie est due a une anomalie embryologique dans le

développement de la plaque ductale. [1, 66, 67]

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 ’age de 30 ans dans 80 % des cas.

La maladie se présente sous la forme d’angiocholites a répétition chez 64 %

des patients.

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]

L’évolution classique de la maladie est dominée par la formation de lithiases
intra-hépatiques, d’angiocholites, d’abcés hépatiques, voire a plus long terme de
cholangiocarcinome. [3,67]

Nous rapportons deux cas de maladie de Caroli monolobaire colligés au sein

de service d’anatomopathologie de I’hdpital Ibn Sina de Rabat.



L’objectif de notre travail est :
e D’établir un profil épidémiologique de la MC
e D’¢tudier les aspects cliniques et paracliniques de ces 1ésions
e De décrire les aspects macroscopiques et morphologiques

e D’¢tudier les aspects évolutifs et thérapeutiques de la MC
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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. [1,74]

La description de ce premier cas ¢était celle d’un enfant de 12 ans
souffrant de douleurs de type biliaire depuis de nombreuses années .Apres 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 I’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 d’hypertension

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

Au cours de la méme année, Caroli décrivit le cas d’un patient plus age,
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 I’anomalie : 1l s’agissait d’une dilatation kystique biliaire
du canal hépatique gauche et des branches intra- hépatiques gauches qui

coexistait avec un volumineux calcul de la voie biliaire gauche.

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 .IIs ont un contenu muqueux, non bilieux. Il

existe une hépatomégalie, sans icteére 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

I’arbre biliaire.
- Dilatation kystiques des voies biliaires intra-hépatiques :

Aucun kyste n’est saillant mais [’aspect des voies biliaires intra-
hépatiques est moniliforme. Le 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

Iésion 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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I. RAPPEL EMBRYOLOGIQUE [7,88]

Durant les 2 premiers mois de la vie feetale, le foie primitif ne contient pas
de canaux biliaires intra-hépatiques. Le développement topographique des voies
biliaires intra- hépatiques est commandé par celui des segmentations de la veine
porte. Les premiers canaux biliaires naissent, chez ’embryon de 8 semaines, a la
périphérie des branches portes les plus volumineuses. La geneése des voies
biliaires péri portales se poursuit vers la profondeur du foie et se continue donc
durant tout le reste de la vie feetale, pour se terminer pendant les 2-3 premiers
mois de la vie postnatale. L histogeneése 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

La forme embryologique ou primitive d’un canal biliaire intra-hépatique
correspond donc a 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 » (Figure 1,2).



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, 1’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.



Figure 1 : Foie de foetus humain de 9 semaines I’histologie de la plaque ductale. Espace

porte primitif contenant une veine porte entourée de mésenchyme. [7]

Diverticule trachéo-
bronchique

(Esophage

Estomac

Cavité

Bourgeon dorsal

biligire du pancréas
Canal Bourgeon ventral
vitellin du pancréas
Intestin
Allantoide mﬁtén‘eur
Membrane cloacale

Figure 2 : Ebauches hépato-biliaires a environ jours 35
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II. RAPPEL ANATOMIQUE :

% Segmentation hépatique :[3-5]

D’apres la segmentation hépatique de Couinaud, le foie est divisé en
secteurs, eux-mémes subdivisés en segments. Les veines sus-hépatiques
quadrillent le foie en zones ou secteurs, dont la délimitation est la suivante :

-La veine sus-hépatique gauche sépare le secteur latéral du secteur

paramédian gauche ;

- La veine sus-hépatique médiane sépare le foie droit du foie gauche, c'est-

a- dire le secteur paramédian gauche du secteur antérieur droit (ou secteur

paramédian droit) ;

-Quant a la veine sus-hépatique droite, elle sépare le secteur antérieur

droit du secteur postérieur droit (ou secteur latéral droit).

Les branches de division de la veine porte délimitent les secteurs du foie en huit
segments numérotés de I a VIII sur la face inférieure du foie, dans le sens
inverse des aiguilles d'une montre. On cite a cet effet :

- Le segment I, qui correspond au lobe de Spiegel ou segment du lobe

Caudg; il représente la partie du foie en avant de la veine cave ;

- Le segment II est assimilé a la portion postéro-latérale gauche ;
- Le segment Ill est similaire a la partie antérolatérale gauche ;
- Le segment IV ou segment du lobe carré devient le secteur
paramédian gauche ;
- Le segment V ou segment paramédian droit ventral correspond a la

partie inférieure ;

11



- Le segment VI ou segment antérieur -latéral droit correspond a la
partie inférieure et le segment VII ou segment postéro- latéral a la
partie supérieur du secteur postérieur droit.
- Quant au segment VIII, il épouse la partie supérieure du secteur
antérieur droit.
Ainsi le foie droit contient les segments V, VI, VII et VIII et le foie gauche
comprend les segments II, III et IV.

En chirurgie, on assimile le foie en deux hémi-foies : gauche (segments I,
IL, 111, IVa et IVDb) et droit (segments V, VI, VII et VIII). Le foie gauche recoit la
branche gauche de division de l'artére hépatique et celle de la veine porte, tandis
que le foie droit les branches homologues. Cette segmentation est essentielle
pour la chirurgie hépatique, puisqu'elle permet l'ablation d'un segment donné

sans géner la vascularisation et la fonction des autres.

Weine sus-hépatique

Veine sus-hepalique
gauche

sagittale (dans la
grande scissure)

Veine sus-hépatigue
droite

Canal hépatique
gauche

Canal latéral droit
Canal hépatique
droit
Ligament rond

prolongeant
le récassus de Rex

Vasicule

FOIE DROIT FOIE GAUCHE
| 11 }

LOBE DROIT LOBE GAUCHE

Figure 3 : Schéma décrit la segmentation hépatique,

et la vascularisation veineuse du foie.
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+* Anatomie des voies biliaires
a) Morphologie :

Les voies biliaires sont des conduits revétus d’un épithélium prismatique
simple et munis, au niveau des grosses voies biliaires, notamment de la vésicule,
d’une musculeuse. On distingue les voies biliaires intrahépatiques et
extrahépatiques. Les voies biliaires extrahépatiques sont recouvertes de
péritoine.

& Voies biliaires intrahépatiques : Les canalicules biliaires, formés entre le
poOle canaliculaire des hépatocytes, se réunissent en cholangioles qui sont
collectés au niveau des espaces portes par des conduits ou canaux
interlobulaires. Ceux-ci vont former un arbre biliaire intrahépatique, calqué sur
la segmentation portale, composé de conduits segmentaires, sectoriels puis
hépatiques droit et gauche, et inclus dans une gaine fibreuse qui prend le nom de

plaque hilaire au niveau du hile.

Voies biliaires extrahépatiques (Figure 4): La convergence biliaire
supérieure entre les conduits (ancienne nomenclature : canaux) hépatiques droit
et gauche se fait dans le hile juste sous la plaque hilaire et donne naissance a la
voie biliaire principale composée du conduit hépatique commun (longueur 3—4
cm, calibre 5-6 mm) qui se poursuit au niveau de la convergence biliaire
inférieure par le conduit cholédoque (longueur 5 cm, calibre 4-5 mm), lequel se
termine dans 1’ampoule biliopancréatique de Vater. La vésicule biliaire et le
conduit cystique constituent la voie biliaire accessoire. La vésicule mesure 8 a 10
cm de long et 3 a 4 cm de diametre. La vésicule comporte un fond, un corps et
un col en forme de siphon, qui se poursuit par le conduit cystique. Celui-ci, muni
de valvules, a un calibre d’1 ou 2 mm. Avec le conduit hépatique, il constitue la

convergence biliaire inférieure, origine du conduit cholédoque.
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Vésicula biliaire

Conduit hépatique droit

Conduit hépatique gauche

Condit Conduit hépatique commun

cyslique

Conduit biliaire

Conduil pancréatique principal

Figure 4 : Voies biliaires extrahépatiques

b) Rapports :

La voie biliaire principale descend dans la pars vasculosa du petit

omentum, sur la face antérodroite de la bifurcation, puis de la veine porte, en

décrivant une courbe a concavité droite. Elle s’¢loigne de la veine porte vers la

droite, délimitant avec elle le triangle interportocholédocien. Elle se place en
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arriecre de la premiere partie du duodénum puis de la téte du pancréas qu’elle
pénetre apres y avoir marqué une goutticre. Elle s’abouche dans la paroi médiale
de la deuxiéme portion du duodénum au niveau de la papille majeure, par
I’intermédiaire de I’ampoule biliopancréatique, par un orifice commun avec le
conduit pancréatique. La convergence supérieure est au-dessus de la bifurcation
de I’artére hépatique propre, dont la branche droite est le plus souvent en arriere
de la voie biliaire. Vers le bas, la voie biliaire est parallele et a droite de I’artere
hépatique puis s’en ¢€loigne. La vésicule biliaire est fixée a la face inférieure du
foie au niveau de la fosse cystique (face dépourvue de péritoine). Elle est en
rapport en dedans avec la voie biliaire principale et en bas avec I’angle colique

droit et le genu superius.

¢) Vascularisation :

La vascularisation des voies biliaires dépend exclusivement de la ou des
artéres hépatiques. Des collatéralités artérielles de suppléance peuvent se
développer en cas d’obstruction de I’arteére hépatique : depuis 1’artere
controlatérale par la plaque hilaire, par les ligaments coronaire et triangulaire (a
partir des artéres phréniques). Le drainage veineux se fait dans le systéme porte.
Les lymphonceuds sont communs avec ceux du foie. L’artére cystique nait de
I’artére hépatique propre ou de sa branche droite. On décrit un lymphonceud du

col de la vésicule.
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III. RAPPEL HISTOLOGIQUE DU FOIE : [6]

Le foie est organisé en unités structurelles appelées lobules hépatiques. Ces
derniers ont une forme hexagonale irréguliére et sont séparés entre eux par de
fins septa de tissu collagénique de soutien. Aux coins de I’hexagone, on

peut trouver 3 a 6 espaces appelés espaces portes. Ces derniers sont
constitués d’une branche de I’artére hépatique, d’une de la veine porte et d’un
canal biliaire.

Le lobule hépatique (Figure 5) est centré par une veine dite veine
Centro-lobulaire. Par ailleurs, de la périphérie du lobule au centre, on trouve des
travées dénommeées travées de Remak, qui ont une disposition radiaire et sont
essentiellement constituées d’hépatocytes, de cellules endothéliales et de
macrophages ou cellules de kiipffer. Entre les travées cheminent des capillaires
sinusoides. Le sang provenant des espaces portes converge par les sinusoides
vers les veines centro- lobulaires, puis ces derniéres se jettent dans les veines
sus hépatiques. A 1’opposé, la bile circule par voie centrifuge pour rejoindre les
canaux biliaires des espaces portes.

L’espace de kierman ou espace porte est formé de tissu conjonctif
fibreux a I'intérieur duquel on trouve des vaisseaux sanguins (branches de la
veine porte et de I’artere hépatique), des vaisseaux lymphatiques, et un ou
plusieurs canaux biliaires a lumiére arrondie et épithélium cubique ou

prismatique.
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Publiée en 1975 par Todani et collaborateurs, elle comprend cing types

principaux incluant les voies biliaires extra et intra-hépatiques. [9]
e Type I : Dilatation kystique de la VBP : 80%
-1 a: Sacculaire ou kystique.
-1 b: Segmentaire.

-1 c: Cylindrique ou fusiforme.

Type II : Diverticule supra duodénal de la VBP :10%.

Type III : Cholédochocele : 4%.

Type I'V: dilatation des voies biliaires intra et extra-hépatiques (a) et

dilatation plurisegmentaire (b) de la VBP : 11%

Type V : Dilatation isolée des voies biliaires intra-hépatiques ou

maladie de Caroli < 1%.
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Figure 7 : Classification des malformations kystiques des voies biliaires selon Todani. [6]
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La maladie de Caroli est supposée Etre 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, particulicrement lorsque la maladie

de Caroli est associée a la maladie polykystique des reins [96,97].

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 étre 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. [10-12]

Dans le syndrome de Caroli, le facteur causant I’arrét du remodelage
semble exercer son influence non seulement pendant la période précoce de
I’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 1’arbre biliaire.

Cette hypothése 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 a 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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I. TYPE DE TRAVAIL

il s’agit d’une étude rétrospective descriptive a propos de 02 cas de maladie
de Caroli diagnostiqués au laboratoire d’anatomie pathologique du centre
hospitalo-universitaire Ibn Sina durant une période de sept ans , allant de janvier

2010 a décembre 2016.

Ce travail s’intéresse aux aspects ¢épidémiologiques, radiologiques,

anatomo-pathologiques et évolutifs de ces lésions.
II. COLLECTE DES CAS

Nous avons Répertori¢, au cours de la période d’étude 02 nouveaux cas de
MC. L’ensemble des données cliniques, para cliniques, thérapeutiques et

évolutives a été recueilli a partir :

e Des dossiers d’hospitalisation aux services de gastro-entérologie, de

chirurgie viscérale.

e Des fiches de références présentées avec les préleévements des pieces

opératoires.

e Des comptes rendus histo-pathologiques du service d’anatomie

pathologiques de I’hdpital Ibn Sina

25



Les ¢éléments étudiés

Analyse clinique Analyse morphologique et topographique

— Sex Ratio
— Topographie des dilatations:

— Age de découverte de la maladie * Localisées ou diffuses

* Prédominance sur foie droit ou gauche
— Mode découverte de la maladie (angiocholite,
cholecystite...) — Aspect des lésions:

* Dilatations kystiques ou

— Etude des antécédents familiaux (données fusiformes
manquantes dans les deux dossiers) * Présence d’un Dot sign
(exploitable uniquement sur

— Traitements TDM ou IRM injectée)
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III. ETUDE ANATOMOPATHOLOGIQUE :

A. Macroscopie :

L’envoi comportait des pieces opératoires répondant & deux hépatectomies
et une cholécystectomie recues a [’état frais. A la réception, les picces
opératoires sont photographiées, pesées et ouvertes selon le grand axe. Apres
fixation, une description détaillée de la Iésion ou des lésions : architecture
générale du foie, aspect et calibre des structures vasculaires et canalaires intra et
extra hépatiques. Présence de calculs (nombre, couleur et consistance), foyers
nécrotiques. Recherche des ganglions régionaux. Des prélévements sont réalisés
au niveau des Iésions a I’ordre d’un bloc par cm. Des enchantions systématiques
a distances des l€sions ont été également prélevés.

B. Microscopie :

Apres une fixation de 24h au formol tamponné a 10%, les prélévements
sont déshydratés par passage dans I’alcool qui sera ¢liminé par le xyléne. Apres
inclusion en paraffine, le bloc content le tissu est coupé en fins ruban de 4 a 5
microns d’épaisseur a I’aide d’un microtome. Les coupes obtenues sont étalées
sur des lames en verre. A pres séchage des lames et déparaffinage, le tissu est
alors coloré. La coloration standard associe un colorant basique nucléaire
(hématoxyline), un colorant acide cytoplasmique (€osine). La coupe colorée est
protégée par une lamelle de verre en appliquant une colle transparente.

Des colorations ¢lectives dites spéciales sont demandés systématiquement :

e le trichrome de Masson est utile pour mettre en évidence les
fibres de collageénes.

e le Perls qui consiste a mettre en évidence les dépdts ferriques.
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Nous avons répertori¢ 8 cas pouvant correspondre a des maladies de
Caroli au service durant la durée précisée antérieurement, cependant seuls les
cas de maladie de Caroli exploitables avec une disponibilité des donnés
histopathologiques et des données cliniques et para cliniques (dossiers des
malades retrouvés incluant des renseignements cliniques, documents
endoscopiques, radiologiques et des comptes rendu opératoires) ont été explorés.
Ainsi, seulement deux cas ont été retenus dans ce travail en s’appuyant sur la

preuve histologique et radiologique avec une iconographie assez satisfaisante.

OBSERVATION N°1

Patient de 54 ans, était hospitalisé¢ pour bilan d’angiocholites récidivantes.
Ses antécédents comprenaient une notion d’une tuberculose pulmonaire traitée
dans les années 70 et une cholécystectomie pour une maladie lithiasique

vésiculaire en 1982 non documentée.

Depuis 2007 le patient faisait des poussées d’angiocholites aigues avec
dilatation des V.B.I.H et de la voie biliaire principale (VBP) en rapport avec
empierrement cholédocien (Figure 6) ayant bénéficié d’une premicre
sphinctérotomie endoscopique jugée insuffisante et complétée par une
cholédocotomie avec extraction des calculs de la VBP et mise en place d’un
drain de Kehr. Les suites étaient marquées par des épisodes d'angiocholites
aigués plus ou moins jugulés par un drainage percutané associ€¢ a une
antibiothérapie. En Mai 2008, il a ¢ét¢ admis en urgence pour un ictere
choléstatique fébrile avec légere sensibilité de I’hypochondre droit. Le bilan
biologique montrait un syndrome inflammatoire aigu avec une hyperleucocytose

a 17700 GB/mm? et une C. réactive protéine (CRP) élevée a 233 mg/l. on notait
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¢galement une discréte cytolyse avec une petite choléstase (phosphatase alcaline
x 2). L’échographie abdominale objectivait des dilatations fusiformes,
moniliformes et isolées des voies biliaires intrahépatiques gauches (V.B.I.H.G)
et de la voie biliaire principale (V.B.P) en rapport avec un empierrement du
cholédoque et des V.B.ILH (Figure 8). Il s’y associe de multiples images
arciformes hypoéchogénes avec cone d’ombre évoquant des lithiases
intrahépatiques gauches. La bili-IRM montrait une dilatation des V.B..LH.G avec
sludge de la VBP. Le patient a bénéfici¢ d’une sphinctérotomie endoscopique
qui a montré a I’opacification un calcul de 1,5 cm de diametre enclavé dans la
voie biliaire principale (VBP) (Figure 9) suivie d’une lithotricie intracanalaire
puis extraction de nombreux calculs avec issue de matériel purulent. Enfin, un
lavage de la VBP par du sérum physiologique jusqu'a arrivée de la bile. Le
contrdle ne montrait pas de résidu calcaire intra-canalaire. L’évolution clinique
¢tait bonne sous antibiothérapie. L’échographie abdominale de contrdle
objectivait au niveau du foie gauche (segment II et III), la présence de
nombreuses images hyperéchogénes avec cones d’ombres de tailles variables,

dont la plus grande mesure 18mm au niveau des VBIH légerement dilatées :
=> ¢voquant des lithiases intra-hépatiques.
Le foie droit était de taille normale, homogene avec des contours réguliers.

Le tronc porte et les VBP: étaient de calibre normal.
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Le patient fut ainsi opéré. La laparotomie trouvait un foie augmenté de
volume, le foie gauche était dur avec sensation de calculs a la palpation avec des
microabces (Figure 10). L’opacification per opératoire montrait une ectasie des
V.B.LH.G qui contiennent de nombreux calculs (Figure 11). Le geste
chirurgicale a consist¢ a une hépatectomie gauche étendue a la résection du
segment [V avec anastomose bilio-digestive sur anse jéjunale en Y. La V.B.P
qui était dilatée et bourrée de nombreux calculs, a été évacuée puis sectionnée
avec fermeture du bout distale. Les suites opératoires étaient simples. Avec un
recul de 36 mois, aucun ¢épisode symptomatique n’a eu lieu.
Macroscopiquement, la tranche de section hépatique présentait une dilatation
des canalicules biliaires dont la plupart contenaient des calculs de couleur
jaunatre (Figure 12 et 13). Microscopiquement, I’architecture générale du foie
¢tait préservée, les canaux biliaires étaient dilatés et bordés d’un revétement
cubique régulier. Ces ¢léments évoluaient dans un tissu fibreux abondant
parsemé de cellules inflammatoires polymorphes de densit¢ modérée. Les
hépatocytes étaient bien différenciées avec une discréte cholestase. La rate, le
duodénopancréas, et les reins étaient normaux. Il n’a été vu de signe de

malignité (Figure 14).
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Figure 8 : Aspect échographique : dilatation des V.B..LH.G

-

Figure 9 : Cholangiographie per opératoire: un calcul de 1,5 cm

de diameétre (fleche) enclavé dans la voie biliaire principale (VBP)
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Figure 11 : Cholangiographie per opératoire montrant montrait

une ectasie des V.B.I.H.G qui contiennent de nombreux calcul
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Figure 12 : Aspect macroscopique du foie gauche montrant de canaux

dilatés comportant des calculs

Hopital Ibn Sina Rabat

Figure 13 : Canaux biliaires éctasiques renfermant

de nombreux calculs
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Figure 14: Canal biliaire ectasique avec remaniements

fibro- inflammatoires (HE, G x 200)
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OBSERVATION N°2

Patient de 49 ans, ayant une anamnese d'hypertension artérielle traitée
depuis 2 ans, et qui rapportait une notion de nausée avec prurit généralisé depuis
3 mois. Le patient s'était présent¢ au service des urgences pour ictére
cholestatique fébrile. A I’admission, I’examen physique rapportait un ictere
mutanéo-muqueux avec fievre a 38,5° avec sensibilité de fosse iliaque droite. Le
bilan biologique montrait une cholestase associée a une cytolyse hépatique
modérée. La sérologie des hépatites virales était négative. L’échographie et la
T.D.M. objectivaient une dilatation des voies biliaires intrahépatiques gauches
(V.B.H.I.G) sans dilatation de la voie biliaire principale (V.B.P) (Figure 15 et
16). Il s’y associe un cone d’ombre au niveau du hile du foie en rapport avec
une lithiase intrahépatique gauche. La rate, le duodénopancréas, et les reins
¢taient sans particularité. L’exploration coelioscopique (a défaut de la
cholangiographie rétrograde et transcutanée) est jugée insatisfaisante. La
laparotomie retrouvait un calcul de 1, 5 cm de grand axe enclavée au niveau du
confluent biliaire; la V.B.P est de calibre normal. Aprés extraction du calcul, il
avait une décharge de bile abondante, épaisse infectée et comportait de
nombreux de petits calculs. L’opacification per opératoire montre une dilatation
en chapelet des V.B.ILH.G, qui contiennent plusieurs calculs ; les V.B.I.LH.D.
sont normales (Figure 17.). Apres toilette des voies biliaires, la convergence
biliaire a était refaite avec pose d’un drain de Kher. Les suites opératoires sont
bonnes avec régression progressive du prurit et de fievre. La toilette
quotidienne des voies Dbiliaires ramenait des calculs. L’examen

anatomopathologique de la vésicule biliaire (V.B) objective une V.B

36



hypoplasique a paroi fine. La bili-IRM objectivait une dilatations des V.B.I.LH.G
avec sténose du canal biliaire gauche. Un mois et demi plus tard, une
hépatectomie gauche a était indiquée.

Une ¢étude anatomopathologique a été réalisée montrant sur le plan
macroscopique, un foie a surface lisse 1égérement bosselée (Figure 18). La
tranche de section présentait un aspect homogene avec ectasie des canalicules
biliaires (C.B) qui contenait de petits calculs gri-verdatres de 0,3x0,3 cm a
0,8x0,8 cm de grand axe (Figure 19). Microscopiquement, les prélévements
effectués montraient un parenchyme hépatique d’aspect général respecté. Les
canalicules biliaires étaient éctasiques et bordés par un revétement cubo-
cylindrique régulier. On notait également, la présence d’un infiltrat
inflammatoire polymorphe de densit¢ modérée essentiellement péricanaliculaire.
Cet infiltrat inflammatoire évoluait sur un fond fibreux abondant. Les
hépatocytes étaient bien différenciées. Il n’y avait ni cirrhose, ni signe de
malignité. (Figure 20).

Avec un recul de 24 mois, on notait une stabilité clinique et biologique.
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Hopital Ibn Sina Rabat

Figure 17 : Dilatation des V.B.I.H.G. avec plusieurs

lithiases : cholangiographie per opératoire

Figure 18 : Pi¢éce opératoire fraiche du foie gauche
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Hoapital Ibn Sina Rabat

Figure 20 : Ectasie du canalicule biliaire au sein

d’un espace porte fibro-inflammatoire (HE, G X 100).

40



Tableau 1 : Résumé des caractéristiques cliniques, paracliniques ,

thérapeutiques et évolutives des 2 observations

M/54 M/49

Poussées récurrentes d’angiocholite Ictére cholestatique fébrile

Syndrome inflammatoire Syndrome inflammatoire
Cholestase et cytolyse Cholestase et cytolyse
- Dilatations fusiformes des V.B.I.H et de la Dilatationdes V.B.HILG
VBP en rapport avec empierrement VBP non dilatée
cholédocien

e L lithiase intrahépatique
- Lithiaises intrahépatiques gauches

- Dilatation des V.B.I.LH - Dilatationdes V.BHIG
- Lithiase du cholédoque - Hypoplasie de VB
Dilatation V.B..LH.G - Dilatations des V.B.LH.G
Sludge de la VBP. -Sténose du canal biliaire gauche
VBP non dilatée
Ectasie des V.B.L.LH.G + calculs lithiase intrahépatique
VBP dilaté et lithiasique Sténose du canal biliaire gauche
25 ans 48 ans
Gauche Gauche
Oui Oui

Cholécystectomie

Hépatectomie gauche Hépatectomie gauche

Favorable

Favorable
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I. EPIDEMIOLOGIE:

I.1 La prevalence

La maladie de Caroli est rare, sa prévalence est de 1 cas /1.000.000 de
personnes [6]. La M.C. dans sa forme pure est trés rare [17] ; seuls une
centaine de cas ont été publiés [11]. Malgré le fait que la M.C. survient de
fagon sporadique, elle est considérée comme une maladie congénitale et
probablement héréditaire a transmission autosomique récessive [67].
Toutefois, certains auteurs ont décrit des cas a transmission autosomique

dominante [96].
1.2 L’age

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

des cas. [6]. Tableau II.

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

plus susceptibles de développer le type I1. [14]

Chez nos patients, la symptomatologie clinique a demeuré silencieuse
jusqu’a I’age de 54 ans dans le premier cas et jusqu'a 49 ans dans le deuxiéme
cas témoignant de la grande phase de latence de cette maladie, chose décrite

dans la littérature.[67]
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Tableau 2 : Le sex ratio et age moyen de la MC selon la littérature

Nombre de
cas 12 39 20 30
Sex ratio 1 1,09 0,53 1,7
Age moyen 51 275 45 24
I.3 Le sexe

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

de 1 [6]. Nos deux malades étaient de sexe masculin avec 4ge moyen de 51 ans.

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]. Chez nos patients, les lésions
¢taient toutes monolobaires gauches concordant avec les données de la

littérature.
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II.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. Tableau 3

Tableau 3 : comparatif des principaux caractéristiques

entre MC et syndrome de Caroli [76]

Maladie de Caroli Syndrome de Caroli
Pas de fibrose hépatique Fibrose hépatique congénitale
congénitale (par définition) (par définition)

Début dans I'enfance

Début a I'dge adulte jeune < 30 ans Forme familiales+

Manifestations : angiocholite,
hypertension portale

Manifestations : angiocholite
Kyste du cholédoque fréquent Kyste du cholédoque peu fréquent

. , Anomalies rénales fréquentes
Anomalies rénales rares (85%) freq
{+]
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Dans la MC, les symptomes cliniques sont liés a I’angiocholite due a

I’obstruction biliaire,

a la formation de calculs

développement d’abces hépatiques.[99]

et éventuellement au

Dans le syndrome de Caroli, les manifestations sont essentiellement lices a

la fibrose hépatique congénitale et a [I’hypertension portale :

hépatomégalie, varices cesophagiennes et hémorragies digestives. [21]

splénomégalie,

Chez nos malades, la présentation clinique est prédominée par des poussées

récurrentes d’angiocholite en rapport avec les lithiases des V.B.LLH avec

empierrement cholédocien.

II.1 Forme pure : [14 ,22]

La présentation clinique est dominée par les poussées d’angiocholites plus

ou moins typiques associant douleurs de I’hypochondre droit et ou fievre et ou

ictére. Les fréquences de signes cliniques variaient selon les études. Tableau 4

Tableau 4 : Pourcentage des signes révélateurs de la maladie selon les études

Pinto et al Kassahun et al Bockhorn et al Wang
(Brésil) (Allemagne) (Allemagne) (Chine)
1968-1996 1993-2004 1998-2005 2009-2013
[63] [57] [50] [14]
Douleur de
I’hypochondre
droit 30% 64,5% 92% 46,7%
Fiévre 60% 64,4% 36 ,7%
Ictére 70% 32,2% 58% 16,7%

46




Des symptdmes moins fréquents sont également retrouvés : [14]
e Signes généraux : asthénie, frissons et cedémes des membres
inférieurs.
e Signes digestifs : diarrhée, nausées, vomissements.
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 retrouvés.

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

retrouvees.
Selon Pinto et al :

L’examen Clinique montre une hépatomégalie chez 9 patients (90%). Un

ictére et une splénomégalie chez 7 patients (70%).[63]

Ces symptomes peuvent conduire a des gestes souvent inadaptés et itératifs

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

Parfois, I’affection est découverte de fagon systématique a 1’occasion d’une
échographie abdominale ou d’une cholangiographie per opératoire lors d’une

cholécystectomie pour lithiase. [23]
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Le tableau clinique chez nos patients était dominé par les poussées
d’angiocholites associant de facon variable, des douleurs de I’hypochondre

droit, un ictere, et une fievre sans hépato-splénomégalie.

I1.2 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 autosomique récessif, et se manifeste préférentiellement

chez ’enfant ou ’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’embryogencse, 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 1’arbre
biliaire.

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.[83,100]

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

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

48



Les signes d’hypertension portale (hépatomégalie et ou splénomégalie, une
rupture des varices cesophagiennes 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. [35]
- 50% selon Pinto et al au Brésil. [63]
- 16% selon Gillet et al. [16]
I1.3 Formes associées :

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. [73,89] Dans I’observation 2 : la MC était associée a une hypoplasie

de la vésicule biliaire.
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I1.3.1- 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 1’age de 10

ans.

Son caractére congénital est souligné par la notion de cas découvert a

I’échographie anténatale.

Les formes de I’adulte correspondent a une Iésion qui existe dé¢ja deés

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
prées des deux tiers des cas les patients présentent un ou deux des trois

symptomes. [26-28]
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.
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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
I’évaluation morphologique et la classification des kystes

cholédociens.
- la cholangio-IRM ou Bili-IRM.

La dilatation kystique du cholédoque est fréquemment associée a la
maladie de Caroli a la différence du syndrome de Caroli dont 1’association est

peu fréquente. [17]
I1.3.2- Pathologies rénales :
a- La polykystose rénale autosomique récessive : [7,90-93]

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
gene responsable de la MPRAR a été localisé sur le chromosome 6p21-p12. 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 1’ insuffisance rénale chronique.
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Des formes périnatales, néonatales, infantiles et juvéniles ont été distinguées

selon 1’age de présentation.

Les nouveau-nés atteints de la forme périnatale de la MPRAR meurent dans
les premicres 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. Chez les enfants survivants, il
semble y avoir une progression des lésions hépatiques et rénales. Selon Pinto et

al elle s’associe a la maladie de Caroli dans 30% des cas.
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 gene PKDI (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 I’action d’un facteur
causal durant toute la période de I’embryogencse des voies biliaires intra-

hépatiques.

52



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.
II 3.3- Kystes rénaux

Associés dans 50% des cas selon Pinto [63], 25% des cas selon Silvera [17]

,7% des cas selon Wang [14].
IT 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 Pintérieur 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. IIs 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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III. DONNEES PARACLINIQUES :
III.1 Biologie :

Dans la littérature, les tests biologiques hépatiques sont normaux, a
I’exception d’une augmentation modérée de I’activité des phosphatases alcalines

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

Dans nos cas, la biologie montrait des signes de cholestase et cytolyse avec

stigmate d’un syndrome inflammatoire associé.
II1.2 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, caractéris€ par le rehaussement d’un
vaisseau au centre des dilatations kystiques, témoin radiologique de Ila

malformation de la plaque ductale. [30,87]

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. [31,86]

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

¢galement un argument important en faveur du diagnostic. [32,71]

Les investigations invasives des voies biliaires doivent étre évitées. [29,82]
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I11.2.1 Echographie :

L’échographie peut mettre en évidence les dilatations des voies
biliaires, une protrusion nodulaire endoluminale, des formations en pont autour
de lumiére 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
¢levée.

La présence de I’image du « dot sign » au doppler est trés évocatrice du
diagnostic. [21,71]

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. [35,77]

Chez nos patients, le 1 malade présentait des dilatations des V.B.L.LH
d’aspect fusiforme. Alors que des dilatations des V.B.I.LH d’aspect kystique ont
¢été observées chez le second malade. La recherche d’un eventuel «dot sign » n’a

pas ¢été faite puisqu’aucun examen injecté n’a été réalisé chez nos malades.
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Figure 21 : Coupes échographiques axiales centrées sur le foie [21]

Figure 22 : Echodoppler : dot sign avec enregistrement
d’un flux artériel basse résistance au sein de la dilatation (arteére hépatique) [17]
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II1.2.2 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
1, . b : : r1r r 97
existence d’un «dot sign» qui sont les éléments clés permettant d’évoquer la

maladie de Caroli. [21,80]

Elle recherche accessoirement des anomalies rénales qui peuvent conforter
le diagnostic. [38,102]

L’aspect scannographique chez le 2°™ malade montrait des dilatations
kystique des V.B.I.LH.G avec lithiases intrahépatiques sans dilatation de la voie

biliaire principale (V.B.P).

Figure 23 : TDM montrant un polykystose hépatique du syndrome de Caroli [37]
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I11.2.3 Bili-IRM
Elle visualise la totalité¢ de 1’arbre biliaire : cartographie biliaire. [18,98]

Elle démontre le caractére communicant des lésions 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. [24,86,101]

La bili-IRM réalisée chez nos patients montrait des dilatations fusiformes
des V.B..LH.G avec lithiases intra-hépatiques avec empirement cholédocien dans
le 1¢r cas, et des dilatations kystiques V.B.I.LH.G avec micro-lithiases et sténose

du canal biliaire gauche.

Figure 24 : Bili-IRM « central dot sign » dilatations fusiformes [31]
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Tableau 5: Poucentage des examens morphologiques réalisés permettant le diagnostic

avant I’intervention selon les différentes études

Bockhorn
Gillet et Kassahun et
Wang et al Pinto et | Chamakh
Al al
CHIN Allemagne al i Tunisie
France Allemagne
E 1998-2005 Brésil 18
1 1993-2004 [18]
L16] [14] [50] [63]
[57]
Echographie 100% 27.3%, 100% 100% 100% 100%
TDM 100% 71.4% 100% 100% 40% 85%
BILI-IRM 84.6% 16.2% 45%

Tableau 6 : Nombre des différentes 1ésions retrouvées par rapport aux différents

examens morphologiques réalisées selon Chammakhi [18]

Iésions retrouvées selon

ECHO (20 TDM (17cas) BILI-IRM (9cas)
les différents examens cas)
Dilatation des VBIH 20/20 17/17 9/9
LIHP 5/20 1/17 2/9
Dot sign 1/20 2/17 9/9
Communication
- - 9/9

des Kkystes avec les

voies biliaires
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IT1.3 Endoscopie

I11.3.1 La cholangiopancréatographie rétrograde par voie endoscopique

(CPRE):

C’est I’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.[84,87]

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’étre invasive avec un risque d’angiocholites,
d’abces hépatiques et rupture des varices oesophagiennes en cas de fibrose

hépatique congénitale.

La CPRE réalisée uniquement chez le 1ér malade objectivait des dilatations
des voies biliaires intra-hépatiqures gauches d’aspect fusiforme avec présence d’
un calcul de 1,5 cm de diametre enclavé dans la voie biliaire principale (VBP)

sans Iésion suspecte.

60



Figure 25 : Cholangiographie : dilatations a prédominance kystique sans obstacle, atteinte

diffuse, kyste du cholédoque associé [17]
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Figure 26 : 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 27: 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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I11.3.2 Cholangiographie per-opératoire : [15,75,80]

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 Iésions per-

opératoires sur celle-ci).

La cholangiographie per-opératoire ne présente pas les risques d’infection
comme dans la méthode précédente et donne également, 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
¢vidence de dilatations kystiques. Il 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 Caroli.

La cholangiographie per-opératoire réalisée chez notre 2™ malade
montrait une dilatation d’aspect kystique des V.B.ILH.G, qui contiennent

plusieurs calculs ; les V.B.I.H.D. sont normales.

64



IV. DONNEES ANATOMOPATHOLOGIQUES

L’¢étude anatomopathologique permet de confirmer le diagnostic, de
chercher une 1ésion associée, notamment une fibrose hépatique congénitale, et de

dépister une néoplasie. [19]
IV.1 Forme pure :

»Macroscopie:

Le foie est rarement normal. Il est volumineux, plus ou moins ferme, sa
surface est souvent réticulé¢, parsemée de petites taches blanchatres, étoilée,

régulicrement disséminées sous la capsule et parfois a peine visibles. [65]

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¢ sur la présence, dans certains cas, de
projections polypoides ou de ponts traversant la lumiére des canaux ectasiés

[20].
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Les dilatations sacciformes prédisposent a la stase biliaire, favorisant ainsi le
développement de boue biliaire et de lithiase intracanalaire, souvent compliquée
de surinfection.

> Histologie: [20, 65]

L’histologie est caractéristique. Les espaces portes sont €largis, ont une
forme arrondie ou le plus souvent étoilée ; ils contiennent un grand nombre de
canaux biliaires contournés, parfois dilatés, micro-kystiques bordés par un
épithélium cubique ou cylindrique parfois papillomateux ressemblant a un
épithélium vésiculaire. Ces canaux, dont la lumiere est souvent vide, peuvent
contenir quelques amas biliaires ou un matériel amorphe faiblement acidophile
et rarement quelques leucocytes. Les lames bordantes sont respectées ou
refoulées. Les vaisseaux sont peut sont peu visible et souvent, les veines portes

distales sont rarefiées et étoilées.

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.

ou présenter des dépdts brunatres cholestatiques.

Dans les formes compliquées,d’angiocolites, des ¢€spaces portes sont
infiltrés de cellules inflmmatoires polymorphes, endo ou péricanalaires, qui

penvent détruire en partie 1’épithélium et dissocier les lames bordantes.
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Haopital Ibn Sina Rabat

Figure 28 : Coupe histologique du foie montrant une dilatation segmentaire

des VBIH. HE, Gx100 [65].

Hopital Ibn Sima Rabat

Figure 29 : Coupe histologique du foie montrant une dilatation kystique

segmentaire des VBIH . HE, Gx200. [65].

67



IV.2 Forme mixte : syndrome de Caroli

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

fibrose hépatique congénitale.[7,76]

Figure 30 : Syndrome de Caroli : dilatation des voies biliaires

et une fibrose portale [14]

IV.3 Formes topographiques : [1]

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

formes diffues ou localisées.

Dans notre travail, la MC était monolobaire gauche chez les deux
maladies, pure dans le leér cas et associée a une hypoplasie de la VB chez le

2éme malade.
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V. DIAGNOSTICS DIFFERENTIELS : [35,70,81,95]
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.

69



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.

V1.1 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. [41,79,84]
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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). [42,82]
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 l’infection, d’autre part, entrainent une atrophie progressive du
parenchyme intéressé et conduisent a 1’apparition de phénomeénes dysplasiques
sur 1’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 & un hémi-foie, un lobe ou un segment, ce

qui est généralement le cas, la résection hépatique peut €tre envisagée. [42-45]

Dans notre série, la lithiase intra-hépatique était constante chez les deux

malades.
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Figure 31 : Piéce opératoire (hépatectomie gauche) : multiples calculs

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

Figure 32 : piéce opératoire (hépatectomie gauche) [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], li¢ a la
stase biliaire, I’action de substances carcinogeénes contenues dans la bile et
I’inflammation chronique de 1’épithélium a I’origine de I€sions 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. [16,92]

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 apres 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.[16]

Dans notre travail, la recherche systématique d’un foyer tumoral malin

d’un cholangiocarcinome était négative.
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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 patientsselon

Koskas.

Aucun signe d’hypertension portale n’a été retrouvé chez nos malades

Tableau 7 : Pourcentage des complications selon les séries [17,35]

Lithiase intra- Abces
Complications Cholangiocarcinome | HTP
hépatique hépatiques
Silvera
76% 10% 5% 33%
France
Koskas
7% - - 38%
France
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VII. TRAITEMENT
VII.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.
VIL.2 Moyens et indications :

VII.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. [50,68]
VIL.2.2 Traitement médical :

o Administration d’antibiotiques a base d’ampicilline et de gentamycine

en cas d’angiocholite.

o [’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]
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VIL.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- 55,68] comportant la sphinctérotomie endoscopique,
le ramonage de la VBP et la mise en place d’un stent assurant 1’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. [53,72]

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

désoxy-cholique au long court. [53,69,85]

Selon Bockhorm et al, tous les patients symptomatiques doivent bénéficier

d’un traitement conservatoire au début, ils ont réalisé : [53]

e Une CPRE chez huit patients (66%).

Une sphinctérotomie endoscopique chez six patients (50%).

Une extraction des calculs chez quatre patients (33%).

La mise en place d’un stent chez deux patients (16%).

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 [54].
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Gillet et al. ont également montré que de nombreuses interventions
(endoscopiques, percutanées ou chirurgicales) ont été réalisées pour la maladie

de Caroli monolobaire avant un traitement définitif [14].

Ces techniques comportent un grand risque infectieux et ne constituent

pas un traitement définitif de la maladie de Caroli qui est chirurgical
VIL.2.4 Traitement chirurgical:
a. Forme localisée :

Une maladie de Caroli localisée ne pose pas de probleme thérapeutique.
L’hépatectomie partielle, doit étre proposée pour les formes unilobaires, voire
certaines atteintes bilobaires, sans atteinte hépatique ou rénale sous- jacente.

[42,75,85]

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. [16,97]

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

lésions 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 lésions jusqu’a la convergence biliaire, en cas de
réinsertion nécessaire d’un canal biliaire segmentaire ouvert dans la tranche de
section hépatique ou aprés résection d’une dilatation kystique de la voie biliaire

principale. [16]

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

hépatique. [50]

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 .[5]

Selon Kassahun et al: La résection hépatique a été réalisée chez 27 patients
(de 87 %) dont : Une lobectomie droite chez 13 patients (42 %). [57]

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.
Pour Gillet et al, hépatectomie chez 100% des patients. [16]

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

une hépatectomie droite (trois cas).

Apres ’exéreése 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 exéreése d’un canal hépatique.

Dans notre série, une hépatéctomie gauche avec anastomose bilio-digestive

entre les canaux droits et du segment | sur une anse en Y, a été indiquée chez les

2éme

deux malades avec cholecystectomie pour VB hypoplasique chez le malade.
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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’age du patient, de la durée d’évolution de
la maladie, de la fréquence des angiocholites et de 1’existence d’une hypertension
portale associée. [58] Cette greffe hépatique doit étre réalisée avant I’apparition

d’un cholangiocarcinome pour la plupart des équipes. [59,60]

Cependant Tanaka a greffé une femme jeune ayant une maladie de Caroli
diffise  dégénérée a partir d’un donneur vivant. A deux ans et demi de

I’intervention, aucune récidive n’a €té 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. [79]

Les suites post-opératoires €taient bonnes chez nos patients. Avec un recul
de 36 mois dans le 1¥ cas, et 36 mois dans le second aucun épisode

symptomatique n’a eu lieu.
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La maladie de Caroli est une pathologie rare souvent meconnue

caractérisée par des dilatations congénitale des voies biliaires intra-hépatiques.

Cette maladie résulte d’un arrét de remodelage de la plaque ductale au

cours de I’embryogenése.

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

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

La répétition d’acceés 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..

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

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

L’examen anatomopathologique confirme généralement le diagnostic
évoqué par les données de I’imagerie et permet d’éliminer les néoplasies

malignes.

Le traitement des formes localisées unilobaires se fait le plus souvent avec
succes en priorit€ par la résection hépa- tique. Seule la transplanta- tion

hépatique peut amener la guérison dans ces formes diffuses.
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RESUME

Titre : La maladie de Caroli a propos de 02 cas,
Experience du service d’anatomie-pathologique Ibn Sina
Rapporteur : Pr Jahid Ahmed
Auteur : Fliti Amani
Mots clés : maladie de Caroli monolobaire — histopathologie- dilatations des voies biliaires

intra-hépatique -hépatectomie

Notre travail a consisté en une étude analytique de deux cas de maladie de Caroli colligés au

sein de service d’anatomopathologie du CHU Avicenne.

Le but est de mettre le point sur les aspects anatomo-cliniques et sur les modalités

diagnostiques, thérapeutiques et évolutives inhérentes a cette affection.

La maladie de Caroli est une dilatation congénitale non obstructive des voies biliaires
intrahépatiques , qui peut étre localisée ou diffuse. Elle est rare et elle peut servenir a tout

age et touche les 2 sexes de facon égale.

Cette maladie est le plus souvent révélée par une cholangite aggravée encore par des gestes
thérapeutiques inappropriés.

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.

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

L’étude anatomopathologique permet de confirmer le diagnostic.et d’éliminer les diagnostics

différentiels et d’éliminer les signes de malignité.

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.

84



ABSTRACT

Title : Caroli's disease in two case report, Experience of anatomic-pathology service Ibn Sina
Director: Prof.Jahid Ahmed

Author : Fliti Amani

Keywords :unilobar Caroli’s disease, histopathology, dilations of intrahepatic bile ducts,
hepatectomy

Our work consisted of an analytical study of two case of Caroli’s disease, in anatomic

pathology of CHU Avicenne.

The aim is to assess anatomo-clinical aspects, diagnostic and therapeutic modalities, and the

evolution of this disease.

Caroli disease is a rare congenital liver disease characterized by non obstructive cystic
dilatations of the intra-hepatic bile ducts, which could be either localized or diffuse. It may be

discovered at any age and affects two genders equally.

Caroli disease is usually revealed by a cholangitis still worsened by inappropriate therapeutic

gestures.

The diffuse form is associated frequently with congenital hepatic fibrosis responsible for

portal hypertension, and responds to the term Caroli syndrome.

The diagnosis is based on morphological examinations the first of which is magnetic

resonance cholangiography.

Histological study confirms the diagnosis and it eliminates differential diagnosis and signs of

malignancy.

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.
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Au moment d'étre admis a devenir membre de la profession médicale, je
m'engage solennellement a consacrer ma vie au service de [humanité.

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

dus.

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

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

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

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

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

patient.
Je maintiendrai le respect de la vie humaine dés la conception.

Méme sous la menace, je n'userai pas de mes connaissances médicales d'une

fagon contraire aux lois de [humanité.

> Je m'y engage librement et sur mon honneur.
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