UNIVERSITE MOHAMMED V - RABAT
FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE - RABAT-

ANNEE: 2017 THESE N°: 304

MALADIE DE CAROLI MONOLOBAIRE GAUCHE
(& PROPOS DE 3 CAS)

THESE

PAR

Mr. Mohammed Yassir EL AMRANI
Né le 02 Décembre 1990 a Feés
De L Ecole Royale du Service de Santé Militaire - Rabat

Four ['Obtention du Boctorat en Medecine

MOTS CLES : Maladie de caroli — Monolobaire — Cholangio IRM —
Cholangio pancréatographie rétrograde.
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Mr. A. BENKIRANE PRESIDENT
Professeur d’Hépato-gastro-entérologie

Mr. H. SEDDIK RAPPORTEUR

Professeur d’Hépato-gastro-entérologie
Mme. N. KABBAJ

Professeur d’Hépato-gastro-entérologie
Mr. A. ZENTAR

Professeur de Chirurgie Viscérale
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R
8 ﬁ? UNIVERSITE MOHAMMED V DE RABAT
"e FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE - RABAT
DOYENS HONORAIRES :
1962 — 1969 : Professeur Abdelmalek FARAJ
1969 — 1974 : Professeur Abdellatif BERBICH
1974 - 1981 : Professeur Bachir LAZRAK wwm
1981 — 1989 : Professeur Taieb CHKILI ““\Q&«W
1989 — 1997 : Professeur Mohamed Tahar ALAOUI =S / “\«N’
1997 — 2003 : Professeur Abdelmajid BELMAHI .:I o
2003 — 2013 : Professeur Najia HAJJAJ - HASSOUNI Dritr
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 Médecine 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 Radiologie




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.

M

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

Pr
Pr
Pr
Pr

Pr
Pr
Pr

. BENJAAFAR Noureddine
. BEN RAIS Nozha

. CAOUI Malika

. CHRAIBI Abdelmjid

. EL AMRANI Sabah
. EL BARDOUNI Ahmed
. EL HASSANI My Rachid

BENCHEKROUN Belabbes Abdellatif

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
Traumato-Orthopédie
Radiologie




Pr. ERROUGANI Abdelkader
Pr. ESSAKALI Malika

Pr. ETTAYEBI Fouad

Pr. HADRI Larbi*

Pr. HASSAM Badredine

Pr. IFRINE Lahssan

Pr. JELTHI Ahmed

Pr. MAHFOUD Mustapha

Pr. RHRAB Brahim

Pr. SENOUCI Karima

Mars 1994

Pr. ABBAR Mohamed*

Pr. ABDELHAK M’barek

Pr. BELAIDI Halima

Pr. BENTAHILA Abdelali

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

Pr. CHERKAOUI Lalla Ouafae
Pr. JALIL Abdelouahed

Pr. LAKHDAR Amina

Pr. MOUANE Nezha

Mars 1995

Pr. ABOUQUAL Redouane

Pr. AMRAOUI Mohamed

Pr. BAIDADA Abdelaziz

Pr. BARGACH Samir

Pr. CHAARI Jilali*

Pr. DIMOU M’barek*

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

Pr. ESSAKALI HOUSSYNI Leila
Pr. HDA Abdelhamid*

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

Pr. ZEGGWAGH Amine Ali

Décembre 1996

Pr. AMIL Touriya*

Pr. BELKACEM Rachid

Pr. BOULANOUAR Abdelkrim

Pr. EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan
Pr. GAOUZI Ahmed

Pr. MAHFOUDI M’barek*

Pr. OUADGHIRI Mohamed

Pr. OUZEDDOUN Naima

Pr. ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997
Pr. ALAMI Mohamed Hassan
Pr. BEN SLIMANE Lounis

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

Gynécologie-Obstétrique
Urologie



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

BIROUK Nazha

ERREIMI Naima

FELLAT Nadia

HAIMEUR Charki*
KADDOURI Noureddine
KOUTANI Abdellatif
LAHLOU Mohamed Khalid
MAHRAOUI CHAFIQ
TAOUFIQ Jallal

YOUSFI MALKI Mounia

Novembre 1998

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. AFIFI RAJAA

. BENOMAR ALI

. BOUGTAB Abdesslam
. ER RIHANI Hassan

. BENKIRANE Majid*

. KHATOURI ALI*

Janvier 2000

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

ABID Ahmed*

AIT OUMAR Hassan

BENJELLOUN Dakhama Badr.Sououd
BOURKADI Jamal-Eddine

CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer
ECHARRAB EI Mahjoub

EL FTOUH Mustapha

EL MOSTARCHID Brahim*

ISMAILI Hassane*

MAHMOUDI Abdelkrim*
TACHINANTE Rajae

TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

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

AIDI Saadia

AJANA Fatima Zohra
BENAMR Said

CHERTI Mohammed
ECH-CHERIF EL KETTANI Selma
EL HASSANI Amine

EL KHADER Khalid

EL MAGHRAOUI Abdellah*
GHARBI Mohamed El Hassan
MAHASSINI Najat
MDAGHRI ALAOUI Asmae
ROUIMI Abdelhadi*

Décembre 2000

Pr

. ZOHAIR ABDELAH*

Décembre 2001

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



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

BALKHI Hicham*
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

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

SABBAH Farid

SEFIANI Yasser
TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia

Décembre 2002

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

AL BOUZIDI Abderrahmane*
AMEUR Ahmed *

AMRI Rachida

AOURARH Aziz*

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

EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair
EL HAOURI Mohamed *
FILALI ADIB Abdelhai
HAIJJI Zakia

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
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie



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

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.
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*
HAJJI Leila

HESSISSEN Leila

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
Cardiologie
Pédiatrie

(mise en disponibilité)



Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. 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.
Pr.
Pr.

ABIDI Khalid
ACHACHI Leila
ACHOUR Abdessamad*
AIT HOUSSA Mahdi*
AMHAIJJI Larbi*

AOUFI Sarra

BAITE Abdelouahed*
BALOUCH Lhousaine*
BENZIANE Hamid*

Radiologie

Chirurgie Cardio-vasculaire
Parasitologie

Rhumatologie

Gynécologie Obstétrique
Histo-Embryologie Cytogénétique
Gynécologie Obstétrique

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
Biochimie-chimie

Pharmacie clinique




Pr. BOUTIMZINE Nourdine Ophtalmologie

Pr. CHARKAOUI Naoual* Pharmacie galénique

Pr. EHIRCHIOU Abdelkader* Chirurgie générale

Pr. ELABSI Mohamed Chirurgie générale

Pr. EL MOUSSAOUI Rachid Anesthésie réanimation

Pr. EL OMARI Fatima Psychiatrie

Pr. GHARIB Noureddine Chirurgie plastique et réparatrice
Pr. HADADI Khalid* Radiothérapie

Pr. ICHOU Mohamed* Oncologie médicale

Pr. ISMAILI Nadia Dermatologie

Pr. KEBDANI Tayeb Radiothérapie

Pr. LALAOUI SALIM Jaafar* Anesthésie réanimation

Pr. LOUZI Lhoussain* Microbiologie

Pr. MADANI Naoufel Réanimation médicale

Pr. MAHI Mohamed* Radiologie

Pr. MARC Karima Pneumo phtisiologie

Pr. MASRAR Azlarab Hématologique

Pr. MRABET Mustapha* Médecine préventive santé publique et hygiéne
Pr. MRANI Saad* Virologie

Pr. OUZZIF Ez zohra* Biochimie-chimie

Pr. RABHI Monsef* Médecine interne

Pr. RADOUANE Bouchaib* Radiologie

Pr. SEFFAR Myriame Microbiologie

Pr. SEKHSOKH Yessine* Microbiologie

Pr. SIFAT Hassan* Radiothérapie

Pr. TABERKANET Mustafa* Chirurgie vasculaire périphérique
Pr. TACHFOUTI Samira Ophtalmologie

Pr. TAJDINE Mohammed Tariq* Chirurgie générale

Pr. TANANE Mansour* Traumatologie orthopédie

Pr. TLIGUI Houssain Parasitologie

Pr. TOUATI Zakia Cardiologie

Décembre 2007

Pr. DOUHAL ABDERRAHMAN Ophtalmologie

Décembre 2008

Pr ZOUBIR Mohamed* Anesthésie Réanimation

Pr TAHIRI My El Hassan* Chirurgie Générale

Mars 2009

Pr. ABOUZAHIR Ali* Meédecine interne .
Pr. AGDR Aomar* Pédiatre Gmmsaﬁw /
Pr. AIT ALI Abdelmounaim* Chirurgie Générale T
Pr. AIT BENHADDOU El hachmia Neurologie ﬂi et
Pr. AKHADDAR Ali* Neuro-chirurgie r:
Pr. ALLALI Nazik Radiologie el

Pr. AMINE Bouchra Rhumatologie



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.

ARKHA Yassir
BELYAMANI Lahcen*
BIIJOU Younes
BOUHSAIN Sanae*
BOUI Mohammed*
BOUNAIM Ahmed*
BOUSSOUGA Mostapha*
CHAKOUR Mohammed *
CHTATA Hassan Toufik*
DOGHMI Kamal*

EL MALKI Hadj Omar
EL OUENNASS Mostapha*
ENNIBI Khalid*

FATHI Khalid
HASSIKOU Hasna *
KABBAIJ Nawal

KABIRI Meryem
KARBOUBI Lamya
L’KASSIMI Hachemi*
LAMSAOURI Jamal*
MARMADE Lahcen
MESKINI Toufik
MESSAOUDI Nezha *
MSSROURI Rahal
NASSAR Ittimade
OUKERRAJ Latifa
RHORFI Ismail Abderrahmani *

PROFESSEURS AGREGES :

Octobre 2010

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

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

ALILOU Mustapha
AMEZIANE Taoufig*
BELAGUID Abdelaziz
BOUAITY Brahim*
CHADLI Mariama*

CHEMSI Mohamed*

DAMI Abdellah*

DARBI Abdellatif*
DENDANE Mohammed Anouar
EL HAFIDI Naima

EL KHARRAS Abdennasser*
EL MAZOUZ Samir

EL SAYEGH Hachem
ERRABIH Ikram
LAMALMI Najat
MOSADIK Ahlam
MOUJAHID Mountassir*
NAZIH Mouna*

ZOUAIDIA Fouad

Mai 2012

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



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*
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Introduction (article 1)

La maladie de Caroli est une maladie congénitale rare du foie définie par
une dilatation segmentaire multifocale non obstructive des voies biliaires intra
hépatiques diffuse ou localisée. La maladie de Caroli classique est caractérisée
par des malformations biliaires isolées, alors que le syndrome de Caroli est

défini par son association a une fibrose hépatique congénitale.

On parle de la maladie de Caroli monolobaire quand I’atteinte intéresse un
seul segment. Du point de vue épidémiologique, la prévalence de la maladie de
Caroli est de 1/1000000 avec un sex-ratio de 1 [31]. La maladie de Caroli
classique peut étre diffuse ou localisée ;elle est monolobaire dans 20% des cas
avec une atteinte prédominante du lobe gauche dans 92% des cas .Boyle et al
[32] notaient I’atteinte du lobe gauche chez 33 patients (91%) parmi 36 patients
atteints de maladie de Caroli monolobaire sélectionnés a partir de 180 cas
publiés sans prédominance de sexe .Dans notre étude ,Tous les patients étaient
des hommes avec une atteinte monolobaire gauche. , la maladie de Caroli reste

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

L’évolution classique de la maladie est dominée par la formation de
lithiases intrahépatiques responsables d’angiocholites, d’abces hépatiques, voire
a plus long terme de cholangiocarcinome. La cholangiographie endoscopique ou
percutanée a été longtemps 1’examen de référence pour le diagnostic positif de la
maladie de Caroli , elle est actuellement supplantée par la cholangio-IRM ;
examen non invasif qui permet d’obtenir une cartographie fine de I’arbre biliaire

et d’éliminer les diagnostics différentiels.

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

traitement chirurgical radical s’impose afin d’éviter les complications septiques



et de prévenir le risque de dégénérescence maligne. Les formes localisées
peuvent étre traitées par des résections segmentaires ou des hémi hépatectomies

tandis que les formes diffuses peuvent justifier une transplantation hépatique.

Nous rapportons 3 cas de maladie de Caroli monolobaire révélée par un
ictére cholestatique dans 2 cas et des poussées d’angiocholite récidivantes dans
1 cas. Le but de notre travail est d’étudier la pathogénie, les difficultés
diagnostiques et thérapeutiques de la maladie de Caroli et de comparer les cas de

notre série a ceux de la littérature.
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I. Embryogenése des voies biliaires : (figl- 2)

A. Embryogenése des voies biliaires extra-hépatiques:

Chez I’embryon humain, la premicre ébauche des voies biliaires et du foie
est le diverticule hépatique ou bourgeon hépatique, formé¢ a 22 jours de
gestation. I1 commence comme un épaississement de 1'épithélium endoblastique
dans la paroi ventrale de la portion céphalique de l'intestin antérieur (le
duodénum dans [D’avenir), ce diverticulum présente deux protubérances
correspondant selon les auteurs a une portion craniale (pars hepatica), et une

portion caudale (pars cystic). [2]

La portion caudale croit en longueur et représente 1’ébauche de la vésicule
biliaire, le cystique et le cholédoque (ductuscholedocus), cet arbre biliaire
extrahépatique se développe a la 8¢me semaine de gestation et prend une forme
canalaire avec une lumiere dés le début de sa formation et reste en continuité

avec le foie durant toutes les étapes du développement biliaire commun. [3]

La vésicule biliaire apparait comme une dilatation antérolatérale droite le
long de la moiti¢ distale du diverticulum hépatique au 29 éme jour apres la

fécondation, et le canal cystique n’est individualisable qu’au 34¢me jour.

Le canal hépatique (ductushepaticus) se développe a partir de la portion
craniale du diverticulum hépatique et le développement de sa portion proximale
¢tait mal compris jusqu’a ce que Tan et Moscoso ont apporté le détail de son
développement [4,5] : Au 34¢me jour d’embryogenese, le canal hépatique
commun a la structure d’un entonnoir large sans canal hépatique droit ni gauche
reconnaissables, et durant la 5éme semaine de gestation, une prolifération rapide

de I’entoderme prend place au-dessus de la jonction entre le canal biliaire



commun et le canal cystique, cette prolifération aboutit a la formation de replis
puis des canaux hépatiques droit et gauche au niveau du hile (porta hepatiss), et
il a été rapporté que ce remodelage explique en partie les variantes anatomiques
de la configuration des canaux hépatiques droit et gauche. En effet la jonction en

Y de ces deux canaux avec le canal hépatique commun n’est retrouvée que chez

57% des adultes.[4]

La portion proximale du canal hépatique droit et du canal hépatique

gauche se développe a partir de la plaque canalaire. [5]

Les VBEH et I’arbre biliaire intra-hépatique maintiennent une continuité
luminale dés le début de 1’organogénése et durant toutes les étapes du
développement, ainsi les résultats obtenus chez différents auteurs suggérant que
le systeme biliaire extra-hépatique se développe indépendamment de 1’arbre
biliaire intra-hépatique et que ces deux systémes sont initialement discontinus

puis ils se réunissent ultérieurement. [6]

Selon les auteurs, I’épithélium des VBEH exprime une protéine dite Hes 1
dont le défaut de synthése in vivo est responsable d’une agénésie de la vésicule
biliaire et une hypoplasie des VBEH. [7] B. Embryogenese des voies biliaires

intra-hépatiques:

Plusieurs investigations ont été réalisées pour préciser le moment du
développement des voies biliaires intra-hépatiques aboutissant ainsi a ce que la
formation de ces canaux biliaires se fait entre la S¢me et la 9¢éme semaine de
gestation [8]. Une étude récente a mentionné que la 8¢me semaine est le premier
temps de leur développement et décrit la jonction entre les VBEH et la 1¢re

structure biliaire intra-hépatique au niveau du hile hépatique. [9,10]



Plusieurs théories ont été suggérées sur le développement des VBIH : Une
théorie qui suppose que ’arbre biliaire intra-hépatique provient de 1’épithélium
non développé des VBEH [4] ; une autre qui estime que le systéme du drainage
biliaire intra-hépatique se développe a partir des cellules précurseurs des
hépatocytes [5], et une 3éme théorie qui combine les idées des deux théories

précédentes, mais plusieurs auteurs renforcent la seconde théorie.

L’origine hépatoblastique des VBIH a été appuyée par plusieurs études
réinvestigant le développement embryologique des VBIH avec les techniques
d’immunohistochimie [11, 12, 13, 5] en utilisant des colorations de
cytokératine,I’ACE, I’Ag épithélial membranaire et d’autres marqueurs des
cellules parenchymateuses et biliaires , néanmoins les études ayant solidement

établi I’originehépatoblastique des VBIH n’ont pas été encore validées [14].

L’immunocoloration de cytokératine a été particulierement utilisée pour
révéler le changement du phénotype des cellules, en effet les cytokératine sont
des filaments intermédiaires du cytosquelette caractéristique des cellules

épithéliales, et plusieurscytokératines ont été identifiés et catalogués.

A un stade précoce de son développement le foie de ’embryon humain est
composé de cellules précurseurs (hépatoblastes) qui expriment les cytokératines
8, 18 et 19 [15] en plus de cytokératine 14 a partir de la 10éme et la 14éme

semaine de gestation.

Le développement des VBIH est déterminé par le développement des
branches de la veine porte et commence au niveau du hile hépatique. Vers la 8
e¢me semaine de gestation les hépatoblastes forment une couche au niveau du

hile hépatique et qui va entourer les branches portales comme un cylindre pour



former ce qu’on appelle la plaque canalaire ou ductale qui va se dédoublée

d’une seconde couche avec plus de cellules riches en cytokératine.

A partir de la 12éme semaine de gestation le remodelage de la plaque
ductale prend place et des dilatations tubulaires apparaissent dans sa lumiére, ces
tubules ainsi formés représentent les futures canaux biliaires et ils restent en
continuité avec la plaque ductale dont le reste de 1I’épithélium non transformé en
tubulesdisparaitgraduellement [16], et la ramification de I’arbre biliaire intra-

hépatique se continue durant la vie feetale et ceci vers la périphérie du foie.

Le processus du développement des VBIH nécessite schématiquement les

composantes suivantes :

a. Le changement graduel du phénotype des hépatoblastes en cellules
biliaires (cholangiocytes).
b. Le remodelage tridimensionnel de la structure de la plaque ductale.

c. La maturation des canaux tubulaires remodelés.

Le changement phénotypique des hépatoblastes en cholangiocytes consiste
en une série complexe d’expression de nouvelles molécules comme cytokératine
7, ’ACE, I’Ag épithélial membranaire ainsi que le changement de I’expression

des glycoprotéines de surface.



II. En post-natal :

Apres la naissance, le remodelage des canaux biliaires intra-hépatiques est
incomplet, il nécessite 6 semaines de plus [14,16]. Certains auteurs ont défini un
ratio entre le nombre des canaux biliaires et le nombre des branches portales,
appelé BD/PT ratio (bile duct/portal tract) et qui est utilisé pour estimer le degré
de ductupenie dans le foie, et un ratio BD/PT < 0,9 peut étre normal chez le

prématuré. [17]

L’étape finale de la maturation des glandes peri-biliaires est obtenue a 1’age
de 15 ans, la masse hépatique augmente de 125g a la naissance, 255g a lan,

430g a 2ans, 530g a Sans, pour atteindre 1400 g a I’age adulte.

Il existe peu d’informations sur le développement lobulaire de foie humain
depuis la naissance jusqu’a 1’dge adulte, Landing et Wells proposent en se
basant sur des observations que le développement post-natal du foie humain
commence par augmentation du nombre des lobules périphériques associée a
une ¢longation des voies portales accompagnantes [18]. Dans le foie d’un adulte
la séquence complete des VBIH depuis les canaux hépatiques jusqu’aux
canalicules comprend 11 a 12 ordres de division, mais la cholangiographie ne
permet pas de visualiser les ramifications fines. Il est estimé que dans le foie
d’un adulte I’arbre biliaire comprend entre 18 et 20 ordres de division qui
réalisent une division d’un demi-million des canaux biliaires terminaux
nécessaires pour assurer le drainage biliaire d’environ 440000 unités (définies

par les lobules) .



Diverticule trachéo-
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Figure 1 : Ebauches hépatobiliaires et pancréatiques (environ 35 jrs) [19]
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Figure 2 : Embryologie du pancréas et des voies biliaires des 4eme -6eme

semaines [20]
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I. Les voies biliaires intra-hépatiques : [21]

L'anatomie des voies biliaires intra-hépatiques est calquée sur celle du
systtme porte. D'une maniere générale, les voies biliaires sont adjacentes et

antérosupérieures aux branches portales. (fig 3)
Le canal hépatique gauche draine les segments II, III et IV. Le canal du :

.segment III, de disposition antérieure, rejoint apres un trajet vers l'arriere

le canal du

.segment II plus postérieur pour constituer le canal hépatique gauche au
niveau du récessus de Rex. Le segment IV est drainé par plusieurs branches

rejoignant directement le canal hépatique gauche au niveau du hile hépatique.

Le canal hépatique droit draine les segments V, VI, VII et VIII. Les canaux
des segments V et VIII se rejoignent pour former le canal du secteur paramédian
qui est antérieur et de disposition verticale. Les canaux des segments VI et VII
se rejoignent pour former le canal du secteur latéral droit qui est postérieur et de
disposition plus horizontale. Le segment I comporte un drainage biliaire
variable: dans 80 % des cas, il est bilatéral ; dans 15 % des cas, i1l se fait
uniquement dans le canal hépatique gauche ; et dans 5 % des cas, dans le canal

hépatique droit.(fig 4)
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Figure3 : Systeme biliaires intra-hépatique [ 21]
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Figure 4: Distribution des canaux biliaires selon les segments hépatiques

(EMC)
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II. Les voies biliaires extra-hépatiques : [24] (Fig 5)
Les voies biliaires extra-hépatiques sont disposées sur trois niveaux : (Fig 6)

« Un niveau supérieur, dans les limites de la plaque hilaire.
« Un niveau moyen, péritonéal, pédiculaire.
« Un niveau inférieur, dans la loge duodéno-pancréatique.
A. Le niveau supérieur : Convergence biliaire dans la plaque

hilaire : [24]

La face inférieure du foie présente plusieurs sillons qui délimitent
différents lobes : deux sillons antéropostérieurs réunis par un 3¢éme transversal,
le hile du foie qui mesure en moyenne 6 a 7cm de longueur sur 1 & 2 cm de
largeur, c’est au niveau de ce hile que les conduits droit et gauche se réunissent
constituant le confluent biliaire supérieur ou convergence biliaire. Toujours
intraparenchymateux, les conduits droit et gauche drainent les territoires biliaires
respectivement du foie droit et gauche sans anastomose segmentaire.
Accompagnés des branches terminales de la veine porte et de I’artére hépatique
propre, ces conduits hépatiques forment les pédicules Glissoniens qui séparent le
foie en deux parties fonctionnellement indépendantes, le foie droit et le foie

gauche.

Le conduit hépatique droit résulte de la confluence des deux canaux
principaux, droit antérieure drainant les segments proximaux V et VIII, et droit
postérieur drainant les segments distaux VI et VIII, il est court et vertical et

mesurant 0,5 a 2,5cm.

Le conduit hépatique gauche est formé par la réunion des canaux

segmentaires du segment II et III, au-dessus du récessus de Rex qui correspond a
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son point d’origine. Il se dirige transversalement dans la partie gauche du hile,
de gauche a droite. Il est long et horizontal mesurant 1,5 a 3,5¢cm moins ramifié

et plus accessible chirurgicalement que le conduit droit. (fig 7)

Les conduits droit et gauche du méme calibre, s’unissent pour former le
conduit hépatique commun qui descend dans 1’axe du conduit droit (fig 8). La
convergence biliaire est entourée par la capsule de Glisson, dont
I’épaississement, au niveau du hile hépatique, forme la plaque hilaire, sous la

face inférieure ou viscérale du foie.

Le foie droit et le foie gauche sont drainés respectivement par un conduit

hépatique correspondant.

La réunion des conduits hépatiques droit et gauche se fait dans le hile du
foie et constitue la convergence biliaire. Cette derniere est entourée de la gaine
glissonienne dont I’épaississement, au niveau du hile hépatique, forme la plaque

portale sous la face inférieure du foie.
B. Le niveau moyen péritonéal, pédiculaire: [24]

C’est la partie des voies biliaires qui est la plus accessible

chirurgicalement.

Elle est représentée par la voie biliaire accessoire et la voie biliaire
principale, située au bord droit, libre, du petit épiploon. Le conduit hépatique
commun regoit le canal cystique et devient alors le conduit cholédoque. Mais
cette appellation est trés arbitraire, car le niveau d’abouchement du canal
cystique est treés variable et on préfere considérer 1I’arbre biliaire principal dans
son ensemble en I’appelant conduit hépatocholédoque ou voie biliaire

principale. 1. Voie biliaire accessoire : [24]
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Elle comprend la vésicule biliaire et le canal cystique.
» La vésicule biliaire :

Allongée et piriforme, longue de 8 a 10cm, large de 3 a 4cm, la vésicule
biliaire est un réservoir musculo-membraneux appliqué a la face inférieure ou
viscérale du foie ou elle creuse la fossette cystique, a la limite des foies droit et
gauche. De morphologie trés variable, on distingue a la vésicule biliaire trois

portions (fig 8):

o« Le fond vésiculaire est I’extrémité antérieure renflée et arrondie, et
répond a I’échancrure cystique du bord antéro-inferieur du foie.

o Le corps vésiculaire est orient¢ obliquement, en haut en arriére et a
gauche, il est aplati de haut en bas et ses deux faces supérieures et
inférieures, ainsi que ses deux bords droit et gauche sont convexes.

o Le col (ou bassinet) forme la partie la plus postérieure et la plus étroite
de I’organe, et s'oriente en avant, en bas et en dedans. Long de 2cm, il
est ampullaire, dilaté a sa partie moyenne et rétrécis a ses deux
extrémités. Il se continue avec le canal cystique. Il présente une
disposition en siphon,car coudé sur le corps auquel il fait suite formant
un angle aigu ouvert en avant.

» Le canal cystique : [24]

Suite au col vésiculaire, il fait communiquer la vésicule biliaire avec le
conduit hépatocholédoque. Sa longueur moyenne est de 3cm, et son calibre
augmente de son extrémité vésiculaire (2,5mm) a son abouchement cholédocien
(3-4mm). Orienté en bas, a gauche et en arriere, en formant une courbe concave
en bas a droite et en avant, il se porte en sens inverse du col avec lequel il forme

un angle aigu ouvert en arriére. Il s’accole rapidement au bord droit du conduit
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hépatique, et le longe jusqu’a sa terminaison. Alors que sa partie inférieure est
cylindrique et réguliere, sa moiti¢ supérieure présente des bosselures, séparées

les unes des autres par des sillons obliques, donnant un aspect spiralé¢ au canal.
2. la voie biliaire principale : [24]
Elle est constitué¢e de deux segments canalaires :

e Le conduit hépatique commun, qui fait suite au confluent des conduits
hépatiques droit et gauche (confluent biliaire supérieur). I1 descend obliquement
en bas, a gauche et un peu en arriere, le long du bord libre du petit épiploon, et
se termine a 1’abouchement du canal cystique, au niveau du bord supérieur du

duodénum. Sa longueur est en moyenne de 3 a 4cm.

Son calibre croit 1égérement de haut en bas, et son diamétre transversal

mesure environ Smm.

«Le conduit cholédoque poursuit le conduit hépatique commun apres
I’abouchement du canal cystique et s’étend jusqu’a la grande caroncule dela

2eme portion du duodénum.

Dans son segment supra duodénal, le cholédoque se situe dans le bord libre
du petit épiploon, avec la veine porte et I’artére hépatique. Dans son ensemble,
le conduit hépatocholédoque, long de 8 & 10cm, est globalement orienté en bas
et a gauche, il décrit une courbe concave a droite et en avant. Le segment supra
duodénal, correspond a la partie supérieure de la courbe, a donc une orientation
identique au conduit hépatique commun, oblique en bas, a gauche et en arriére.

11 s’infléchit ensuite.

Par I’intermédiaire des feuillets du ligament hépatoduodénale, les voies

biliaires entrent en rapport :
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En avant en bas, avec la partie supérieure du duodénum et la portion droite

du colon transverse.

A gauche, avec la pars flaccida et condensa du ligament gastro-hépatique

et, plus loin, avec la petite courbure gastrique.

En arriere, avec le foramen épiploique ou hiatus de Winslow, faisant
communiquer I’arriére-cavité des épiploons au niveau de son vestibule, avec le
récessus sous hépatique droit de la grande cavité péritonéale. Il s’agit d’une voie
naturelle de communication, en arriere du pédicule hépatique et en avant de la
veine cave inférieure, permettant de palper, étaler ou comprimer les éléments du

pédicule.

A droite, avec le récessus sous-hépatique droit, dont le récessus hépatorénal
ou poche de Morison en représente 1’extension postérieure, point déclive de la
cavité péritonéale en décubitus dorsal. Le récessus sous-hépatique droit est en
continuité anatomique avec le récessus sous-phrénique droit, ce qui favorise le
passage des collections péritonéales d’un espace a I’autre et représente donc un

site de drainage.
C. Le niveau inférieur : rétropéritonéal : [24]

Le conduit hépatocholédoque aborde le pancréas en passant en arriére du
tubercule épiploique, puis s’infléchit en bas, a droite et en avant jusqu’a sa
terminaison. La veine cave inférieure se situe en arricre de 1’ensemble de ce
segment, recevant les veines rénales a ce niveau. Elle est séparée du
duodénopancréas par le fascia de Treitz. Dans cette portion inférieure, on
distingue a la voie biliaire principale trois segments : un segment rétroduodénal,

un segment rétropancréatique et un segment intrapariétal.
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« La portion rétroduodénale :

Sur 10 & 25mm, le cholédoque vient croiser la face dorsale de la partie
supérieure du duodénum fixe, qui masque le bord inférieur du triangle
interportocholédocien. A son origine au sommet du coude de I’artére hépatique,
I’artére gastroduodénal est en rapport avec le bord gauche du cholédoque, et en
avant de la veine porte. Elle se dirige en bas et a droite, se rapprochant donc du
conduit, atteignant son bord gauche dans un cas sur trois et lui passant en avant
dans un cas sur cinq. Mais le plus souvent, I’artére reste sur le coté gauche du
cholédoque jusqu’au bord supérieur du pancréas, et passe en avant de la téte

pancréatique alors que le cholédoque passe en arriére.
« La portion rétropancreéatique :

Dans son trajet rétropancratique long de 20mm environ, le conduit
cholédoque chemine au contact de la face postérieure de la téte du pancréas, soit
dans une gouttiere, soit dans un véritable canal formé par le tissu pancréatique.
En général, il existe en haut une gouttiere qui, en bas se transforme le plus

souvent en canal.
o Portion intraduodénale (ou intramurale) et jonction biliopancréatique:

Le conduit cholédoque pénétre dans la portion médiodorsale et a la portion
moyenne du deuxieme duodénum dans 75% des cas. Dans 25% des cas,
I’implantation a lieu ailleurs, dans tout segment du duodénum. Dans cette
portion intramurale, il descend obliquement d’un angle de 25 a 30°, sur 10 a
I5mm environ, a travers une fenétre des tuniques musculaires de la paroi

duodénale, la fenétre duodénale.
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Figure 5 : arbre biliaire extra hépatique [24]

(1-2). La voie biliaire accessoire : (1). Vésicule biliaire.

(2). Canal cystique.

(3). La zone terminale cholédo-oddienne.

(4-5- 6-7-8-9). La voie biliaire principale : (4). Le conduit hépatique gauche
(5). Le conduit hépatique droit

(6). Confluant biliaire supérieur

(7). Le conduit hépatique commun

(8). Confluent biliaire inférieur

(9). Conduit cholédoque
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Figure 6 : Les trois niveaux des voies biliaires extra-hépatiques [24]
1. Niveau supérieur, dans les limites de la plaque hilaire

2. Niveau moyen, péritonéal, intraépiploique, pédiculaire.

3. Niveau inférieur, dans la loge duodénopancratique.
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Figure 7 : Cholangiographie intrahépatique. [24]

1. le canal droit antérieur

2. le canal droit postérieur décrivant la courbe de Hjortsjo
3. conduit hépatique droit

4. conduit hépatique gauche

5. conduit cholédoque
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Figure 8 : Niveaux supérieurs et moyen. [24]

1. Artere cystique 2. Fond vésiculaire
3. Col vésiculaire 4. Corps vésiculaire
5. Canal cystique 6. Conduit cholédoque

7. Artere pancréaticoduodénalesupéropostérieure 8. Conduit hépatique gauche
9. Conduit hépatique droit 10. Branche droite de I’arteére hépatique propre

11. Branche gauche de I’artére hépatique propre 12. Artere hépatique propre

13. Veine porte 14. Artére pylorique

15. Artére hépatique commune 16. Artére gastroduodénale
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La maladie de Caroli est, comme d'autres syndromes polykystiques hépato-
rénaux, auxquels elle peut étre associée, une affection résultant d'une

malformation de la plaque ductale [24].

La formation des canaux biliaires a partir de la couche externe de la plaque
ductale débute dans la région hilaire vers la 12¢éme semaine de vie intra-utérine
et atteint progressivement la périphérie de 1'ébauche hépatique, ou elle se
termine aprés la 25 °semaine de vie intra-utérine. Les canaux biliaires
apparaissent sous forme de bourgeons qui s'enfoncent progressivement dans le
mésenchyme portal et se creusent d'une lumiére centrale. Ils finissent par se
séparer de la plaque ductale dont les vestiges disparaissent par apoptose [25]

(Figure 9).
Le remodelage de la plaque ductale implique :

o Le changement de 1’épithélium avec construction de nouvelles structures
épithéliales (par prolifération) et délétion simultanée des autres
structures (par apoptose).

o L’influence du mésenchyme péri-épithélial.

« L’influence de la veine porte.

« La stimulation autocrine de la prolifération de la plaque ductale.

Le développement normal des VBIH fait intervenir des interactions
épithélio mésenchymateuse prenant naissance au niveau hilaire et se poursuivant
le long des branches portales. Le défaut de remodelage de la plaque ductale
entraine la persistance et un exceés en structures canalaires biliaires

embryonnaires.

27



Desmet et al. ont montré que la majorité, sinon la totalité des pathologies
congénitales des voies biliaires intra-hépatiques, était due a des anomalies

atteignant une ou plusieurs étapes du développement de la plaque ductale 26].

Ce concept unitaire permet de regrouper dans un méme cadre nosologique
la fibrose hépatique congénitale, les maladies polykystiques rénales
autosomiques dominantes et récessives, la maladie de Caroli et les complexes de
Von Meyenburg. La maladie de Caroli résulterait d'un arrét total ou partiel du
remodelage de la plaque ductale au niveau des gros canaux biliaires intra-
hépatiques( Figure 10), conduisant a la dilatation kystique de canaux biliaires
segmentaires, en communication avec le reste des canaux biliaires, expliquant la
survenue fréquente de poussées d'angiocholite et des complications telles que les
lithiases intrahépatiques ,I’amylose et le cholangiocarcinome [27]. La
malformation peut s'étendre a plusieurs segments, ce qui se traduit par la
combinaison de plusieurs pathologies comme par exemple la maladie de Caroli

et la fibrose hépatique congénitale [26].

Plaque ductale
Mésenchyme périportale Artére hépatique
L Veine porte ) Veine porte
/ 1 '

@ - r/

- =)

=" RTTEL Canal biliaire

A B C

Figure 9 : Evolution de la plaque ductale .Source : Embryologie humaine : de

la molécule a la clinique, F. Encha-Razavi, E. Escudier. Elsevier Masson, 4e

édition, 2008.
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Figure 10: Remodelage normal et pathologique de la plaque ductale.
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Nous rapportons 3 observations de maladie de Caroli monolobaire,
colligées au sein du service de gastro-entérologie II de I’hopital militaire
d’instruction Mohamed V de Rabat. Nous avons recueillis les données
épidémiologiques, les circonstances de découverte de l'affection, les aspects
radiologiques (échographie et/ou tomodensitométrie et/ou cholangiolRM), la

conduite thérapeutique et 1'évolution des patients.
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Nos 3 patients étaient des hommes avec un 4ge moyen de 41 ans. Le délai

moyen entre les premiers symptomes et le diagnostic €tait de 3 mois environ.

La symptomatologie clinique révélatrice était un ictére cholestatique dans 2

cas et des épisodes d’angiocholite récidivants dans un cas. Dans tous les cas le

diagnostic a été fait en pré opératoire sur les données de la Bili-IRM seule dans

1 cas et le couple Bili-IRM/CPRE dans les 2 autres cas. Dans les 3 cas, la

maladie de Caroli était localisée a gauche (Figure 12) avec présence de lithiases

intra-hépatiques dans 2 cas (Figure 13) et le «dot sign» dans un 1 cas (Figure

14). Concernant le traitement, il a consisté en une hépatectomie gauche dans 2

cas et une dérivation bilio-digestive dans 1 cas. L’évolution était favorable chez

deux patients alors que le 3™ a été perdu de vue.

Sexe/Age
Caractéristiques

cliniques
Biologie

ETG

Diagnostic

Délai diagnostique
Localisation
Lithiase intra
hépatique
Traitement

Evolution

Cas 1 Cas 2 Cas 3
M/35 M/56 M/34
Ictere cholestatique Ictere Angiocholite
cholestatique récidivante
Cholestase 20 N Cholestasse 5 N Cholestase 7 N
Cytolyse 7 N +
Cytolyseminime
Dilatation des VBIH Normale Dilatation des VBIH
gauches gauches et de la
VBP
IRM IRM/CPRE IRM/CPRE
6 mois 1 mois 15 jours
Gauche Gauche Gauche
Non Oui Oui
Hépatectomie Hépatectomie Anastomose bilio-
gauche gauche digestive
Favorable Perdu de vue Favorable

Tableau 1 : Tableau récapitulatif des cas cliniques
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BILI IRM
O7,09;,2010
08:4946:21

Not for diagnostic u... (F] GE MEDICAL SYS...

Figure 11:Dilatation des voies biliaires intrahépatiques gauches sans obstacle

visible
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Figure 12: CPRE : Dilatation du canal hépatique gauche + lithiases intra
hépatiques(Fléche)
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BILI IRM
07/2098/2010
08:46:21

Not for diagnostic u... (F] GE MEDICAL SYS...

Figure 13:Bili-IRM : Dilatation des VBIH gauches +dot sign(Fléche)
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1. Définitions-Classification

La maladie de Caroli est une anomalie congénitale caractérisée par de
multiples dilatations kystiques segmentaires des voies biliaires intra hépatiques
sans autres anomalies histologiques hépatiques. Elle correspond au type V de la
classification des malformations congénitales kystiques des voies biliaires de
Todani et al. [28] (Tableau 2). Elle a ét¢ décrite la premiere fois par Jacques

Caroli en 1958[29] et depuis la plupart des cas rapportés dans la littérature sont

issus des cas cliniques ou de petites séries, environ 200 cas au total.

La description initiale par Caroli et al concernait uniquement la dilatation
des canaux biliaires intrahépatiques périphériques (type I de la classification de

Guntz[30] (Figure 14)) qui s’est €élargi par la suite aux dilatations fusiformes ou

sacculaires des gros canaux biliaires intra hépatiques [30] .

FREQUENCY

TYPE | SHAPE DESCRIPTION
I ’; Choledochal cyst: cilindric or fusiform segmental dilatation | 77% - 87%
II q Choledochal diverticulum: supraduodenal segment <2%
111 q Choledochocele: intraduodenal diverticulus <1,5%
7 v-aA % Multiple cysts at intra and extrahepatic ducts ]

<19%

IV-B 0? Multiple cysts at extrahepatic ducts only
v Multiple cysts at intrahepatic ducts only (Caloli’s Disease): <11%

segmental or difuse

Tableau 2 : Classification des malformations kystiques des voies biliaires

Selon Todani
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N L#
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Typed

Figure 14:Représentation schématique de la sous-classification de Guntz et al.
des dilatations congénitales des voies biliaires intra-hépatiques(VBIH), en
fonction de l'aspect et de l'étendue des dilatations intra-hépatiques des canaux
biliaires. Type 1: dilatations sacculaires communicantes des VBIH
peériphériques; Type 2: dilatations fusiformes de grosses VBIH; Type 3:

dilatations sacculaires de grosses VBIH.



II. Etude épidémiologique
1. Fréquence

Du point de vue épidémiologique, la prévalence de la maladie de Caroli est
de 1/1000000 avec un sex-ratio de 1 [31]. La maladie de Caroli classique peut
étre diffuse ou localisée ;elle est monolobaire dans 20% des cas avec une
atteinte prédominante du lobe gauche dans 92% des cas .Boyle et al [32]
notaient I’atteinte du lobe gauche chez 33 patients (91%) parmi 36 patients
atteints de maladie de Caroli monolobaire selectionnés a partir de 180 cas
publiés sans prédominance de sexe .Dans notre étude ,Tous les patients étaient

des hommes avec une atteinte monolobaire gauche. .

Lorsque la forme diffuse coexiste avec une fibrose hépatique congénitale
compliquée de cirrhose ou d’hypertension portale, on parle de syndrome de

Caroli.
2. Age

Bien que présente depuis la naissance, la maladie de Caroli reste longtemps
asymptomatique et se révele avant 1’age de 30 ans dans 80 % des cas. Dans
notre série, ’4ge moyen du diagnostic était de 41ans avec des extrémes d’age
allant de 35 a 56ans ce qui témoigne de la latence clinique de la maladie. La
revue de la littérature retrouve un a4ge moyen de 55ans dans la série de Mabrut et

al [33] et 38,5ans pour Guntz et al[30] avec des extrémes de 10 a 75ans.
3. Sexe

La revue de la littérature retrouve un sex-ratio de 1. Dans notre série , tous

les patients ¢taient des hommes
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III. Etude génétique

Le mode de transmission exacte de la maladie de Caroli reste discuté ;
Certains auteurs pensent qu’elle n'est pas héréditaire, notamment dans sa forme
pure, alors que d'autres suggerent une origine génétique autosomique dominante
dans la forme maladie et autosomique récessive dans sa forme syndrome [34].
Enfin I’observation de cas familiaux, dans une méme fratrie des deux
expressions de la maladie confirme 1'origine génétique et réfute en partie cette
hypothése de deux modes de transmission différents (dominant et récessif) [35-
36].Parada et al [37] ont identifié une translocation déséquilibrée entre le
chromosome 3 et 8 dans le tissu hépatique des patients atteints de maladie de
Caroli qui est probablement impliquée dans la pathogénése du

cholangiocarcinome.
IV. Maladies associées [48]

La maladie et le syndrome de Caroli entrent tous les deux dans le cadre des
maladies fibropolykystiques du foie et ils sont souvent associées a des maladies
rénales (polykystoses rénale ,maladie de Cacci Ricci, insuffisance rénale) .Ces
deux entités ont pour origine commune une anomalie embryologique du
développement de la plaque ductale conduisant a I’arrét du remodelage
embryologique normal des canaux biliaires avec comme résultante une

inflammation destructrice et une dilatation segmentaire .

La maladie de Caroli peut étre associée a une amylose systémique
secondaire a I’inflammation chronique due aux ¢épisodes d angiocholites

récidivantes.
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Le délai moyen entre les premiers symptomes et le diagnostic définitif était
de 12.5 ans pour Gillet et al avec des extrémes de 3 et 34 ans [39]. 11 était de 14
mois (1-500) pour Mabrut et al [33] et 3mois dans notre série avec des extrémes

de 15jours a 6mois.
V. Etude clinique

Le tableau clinique de la maladie de Caroli est similaire dans la forme
monolobaire ou diffuse, Elle se présente sous forme de douleurs abdominales,
cholestase chronique ou angiocholites a répétition dans 64 % des cas [40]. Le
délai moyen entre les premiers symptomes et le diagnostic définitif était de 12.5
ans pour Gillet et al avec des extrémes de 3 et 34 ans [39]. Il était de 14 mois (1-
500) pour Mabrut et al [33] et 3mois dans notre série avec des extrémes de

15jours a 6mois.
Le mode de découverte le plus classique comporte :
1. La douleur :

Elle représente le signe majeur, les douleurs abdominales sont présentes
dans pres de 60 % des cas .C’est le principal motif de consultation. Son si¢ge
habituel est I’hypochondre droit, parfois elle est diffuse dans tout ’abdomen et
plus rarement elle peut siéger au niveau de 1’épigastre ou de la région péri-
ombilicale L’irradiation se fait vers la base du thorax et 1’épaule droit, sans avoir
cependant de caractére pathognomonique. Tantot violente, véritable colique
hépatique, tantdt sourde et peu intense a type de pesanteur, quelques fois réduite
a une simple sensation de géne abdominale. Son intensité et sa rythmicité sont
variables. L’évolution de cette douleur se fait par crises intermittentes,

accompagnées parfois de nausées et de vomissements. En concordance avec la

42



littérature, dans notre étude la douleur a été présente chez 87,5% des patients
sous forme de coliques hépatiques chez 37,5% cas et sous forme de douleurs

abdominales généralisées chez 50%.
2. L’ictére :

De fréquence et d’intensité variables et il a le mérite d’orienter d’emblée
vers le foie et les voies biliaires, 1’ictére peut parfois manquer contrairement a la
tendance classique qui prétend que l’ictére est la forme du nouveau-né et du
nourrisson. C’est un signe de grande importance qui oriente vers une affection
du foie ou des voies biliaires. Cet ictére est présent dans 77 % des cas et il est de
type rétentionel avec des urines foncées et des selles décolorées pouvant
s’accompagner de prurit. Son caractére intermittent s’explique par 1’obstruction
plus au moins importante entrainée par la rebondissance du fond du kyste qui
attire et qui coude le bas du cholédoque. Son intensité est variable, lorsqu’il est

présent, il peut prendre plusieurs aspects:
e Subicteére pouvant méme passer inapergu.
e Ictere de type néoplasique progressif.

e Ictere de type angiocholitique : d’emblée franc, douloureux et fébrile et

accompagné a I’examen d’une hépatomégalie de cholestase.

e Ictére variable : évoquant une lithiase de la voie biliaire principale.
Dans notre série, uniquement trois patients (soit 37,5% des cas) ont

présenté un ictére de type rétentionel.
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3. La fievre :

Symptéme fréquent mais non spécifique, a pour origine I’infection biliaire, il

peut prendre plusieurs aspects :
e Fébricule a 38°C.

e Fievre de type angiocholitique 38°C-39°C, accompagnée souvent de

frissons, de vomissements bilicux et d’ictére.

Dans notre série, les signes cliniques étaient dominés par un ictere
cholestatique dans 2cas et des poussées récidivantes d’angiocholite dans un cas.
En effet, des poussées itératives d’angiocholite aigue étaient signalées chez les
six malades de Nagasue [41] et chez 3 parmi les 6 malades de Bosc et al [42].
L’angiocholite aigue est secondaire a une rétention de bile infectée dans les
ectasies canalaires plutot qu’a un calcul de la VBP. Cette rétention de bile peut

se transformer secondairement en un abces pouvant dévoiler la maladie [44].
VI. Etude paraclinique

Le diagnosic positif de la maladie de Caroli repose sur I’imagerie :
¢chographie, TDM, et actuellement la cholangio-IRM. Le signe le plus
caractéristique mais inconstant est le «dot sign», il est pathognomonique des
anomalies de la plaque ductale et correspond a une dilatation du canal biliaire
primitif autour d’un élément vasculaire qui peut étre visible_a la bililRM OU se
rehausser apres injection de produit de contraste a la tomodensitométrie ou étre

dépistée en écho-Doppler [43].Le «dot signy», a été retrouvé chez un patient.

44



1. Echographie (figure 15)

L’échographie permet de reconnaitre les pathologies congénitales comme
la maladie de Caroli.On recherchera des épaississements pariétaux et des
irrégularités biliaires comme signes précoces de cholangite infectieuse ou

inflammatoire

On trouvera donc une dilatation kystique a tubulaire des voies biliaires,
parois fines, pas de sténose. - Dot Sign correspondant au résidu de 1’espace porte
pathologique fibreux, reli¢ a la paroi kystique. - Espace porte central visible en

doppler.(figure 25a et 25b).

Pathologies congénitale

Figure 15 : Echographie des voies biliaires, Dilatation anevrysmale des voies

biliaires intra hepatiques.
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Figure 16a

Figure 16b

Fig. 16 a : Echographie mode B : Dot sign Fig. 16 b: Echo-doppler : dot sign
avec enregistrement d’un flux artériel basse résistance au sein de la dilatation

(artére hépatique)



2. Bili-IRM (Figure 17)

Lorsque le diagnostic est fortement suspecté a 1’échographie devant la
découverte de multiples images kystiques, il préférable de compléter par une
Bili-IRM sans passer par le scanner. LaBili-IRM est actuellement I’examen de
choix supplantant la CPRE et la CTH malgré leur grande sensibilité, c’est un
examen non invasif qui permet de poser le diagnostic positif en montrant une
dilatation kystique des voies biliaires intra hépatiques sans obstacle en

communication avec 1’arbre biliaire,

Il permet également de rechercher les complications notamment les lithiases
intra-hépatiques et le cholangiocarcinome. Park et al. [44] ont évalu¢ la
performance de la cholangio IRM dans le diagnostic des lithiases intrahépatiques
chez 66 patients étudiés sur une période de 2 ans en comparaison avec la
cholangiographie percutanée, la sensibilité et la spécificité étaient de 97% et 99%
respectivement. La cholangio-IRM est également utile pour la détection du
cholangiocarcinome chez les patients atteints de kystes du cholédoque avec un taux

de détection rapportée dans une étude de 87% (13 de 15 patients) [45]

Dilatations Kystiques et calculs des VBIH du secteur antérieur : "
du foie droit (fléche). Calcul de la VBP (téte de fléche). IAVGERASNIperISP

Figure 17: bili IRM montrant des dilatations kystiques et des calculs des VBIH
du secteur anterieur du foie droit (fleche). Calcul de la VBP ( tete de fleche)

(pathologie biliaire en irm morceaux choisis hopital antoine becler calumart)
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3. La cholangiographie rétrograde ou percutanée

La cholangiographie rétrograde ou percutanée est le gold standard pour le
diagnostic de la maladie de Caroli surtout dans les cas difficiles. Mais il s’agit
d’un examen invasif avec un risque élevé d’angiocholite. Dans notre série, le
diagnostic de la maladie de caroli a été posé en préopératoire chez tous les
patients par la Bili IRM dans un cas et le couple cholangio IRM et CPRE dans 2

cas ,les lithiases intrahépatiques ont été retrouvées chez 2 patients.(figure 18)

Figure 18 : CP-IRM : dilatation et empierrement des VBIH gauche (fleches)
sequence SS-FSE coupe axiale de 20mm d’épaisseur, TE eff 800 msec
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VII. Diagnostic différentiel

1. La cholangite sclérosante primitive [46]
1.1. Introduction

La cholangite sclérosante ou plutét les cholangites sclérosantes sont
caractérisées par une atteinte inflammatoire et fibrosante des voies biliaires intra
et/ou extra hépatiques. Lorsqu’un mécanisme causal de Iésion biliaire est bien
identifié, la cholangite sclérosante est dite secondaire; en son absence, la
cholangite sclérosante est dite primitive mais elle est alors souvent associée a
des maladies extra-hépatiques, essentiellement les maladies inflammatoires de
I’intestin (MICI) et beaucoup plus rarement diverses maladies fibrosantes
idiopathiques, dysimmunitaires, ou infiltratives (sarcoidose...). En fait,
I’identification d’une cause est soit bien établie et alors habituellement propre a
des contextes tres particuliers (par exemple apres transplantation hépatique), soit
plus hypothétique et d’appréciation diverse selon les auteurs, ce qui est a
I’origine de classifications variables des cholangites. Une proposition de

classification est donnée dans le tableau III.
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- Obstructions biligires prolongées*®
* lithiase biliaire
* post-chirurgicales
* autres [mucoviscidose...)

- Cholengites bactériennes (en 1'ebsence d'obstruction biligire)
* anastomose bilio-digestive
* sphinctérotomie

- Déficits immunitaires séveres*
* secondaires @ SIDA
* primitifs : déficit immunitaire li¢ & I'X, syndrome hyper [gM...

- Isché mie
* De fagon certaine :
transplantation hépatique
chimio =/- embolisation artériclle hépatique
maladie de Rendu Osler, périartérite noucuse
radiothérapie, traumatisme vasculaire
* De fagon probable :
- maladies thrombogénes : hémoglobinurie paroxystique nocturne, syndrome des
antiphospholipides (lupus), drépanocytose
- vascularites : maladies de Horton, Behget, Kawasaki...
- syndrome de Turner

- Cholengite caustique***
formol ou sérum salé hypertonique

- Choc septique

- Meledies hémetologiques****
* histiocytose langerhansienne, mastocytose
* syndrome hyperéosinophilique, lymphadénopathie angioimmunoblastique

* rdle important de linfection bactérienne des voies Lilizires
** le plus souvent mais non constamment én relation avee des infections epponunistes (cytomegalovirs,
cryprosporidivm parvum..)
*** dans le cadre du traitement d'un kyste hydatique
“** en rappon avec une aneinte spécifique au mains partielle des vaoies biliaires.

Tableau III: causes des cholangites sclérosantes secondaires.
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1.2. Eléments diagnostiques

Le diagnostic repose sur I’association de 4 types de signes indiqués dans le
tableau II. La corrélation entre les signes biologiques, histologiques et

radiologiques est faible.

- Biologiques : cholestase (parfois minime)
Tests hépatiques
- Radiologiques (anomalics des voies biliaires intra et/ou extra hépatiques)
Bili-IRM
- Histologiques [signes de maladie biliaire)
Biopsie hepatique
- Association & une MICI
Coloscopie (avec biopsies systématiques)

Diagnostic de CSP retenu en présence de deux (incluant au moins le critére histologique ou
radiologique) de ces quatre critéres, en I'absence d'autre étiologie identifiable.

ELEMENTS DU DIAGNOSTIC DE CSP

2. Dilatation des voies biliaires sur obstacle [47]

La dilatation des voies biliaires est trés souvent liée a un obstacle sur la
voie biliaire, principale ou secondaire. Les obstacles les plus courants sont des
calculs, nommés lithiases biliaires, ou des tumeurs. Rarement il s'agit d'une
anomalie congénitale. La dilatation de la voie biliaire principale peut avoir
comme conséquences une pancréatite ou une angiocholite qui sont des
pathologies graves. Les symptomes de la dilatation sont un ictére, une

augmentation des marqueurs sanguins ASAT/ALAT et une douleur biliaire.
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VIII. Complications

L’évolution classique de la maladie est dominée par la formation de
lithiases intrahépatiques responsables d’angiocholites, abces hépatiques, sepsis

voire a plus long terme une cirrhose biliaire secondaire ou cholangiocarcinome.

1. Angiocholite }
2. Lithiase intra-hépatique

3. Cholangiocarcinome

Le risque de dégénérescence chez les patients atteints de maladie de Caroli
est estimé a 7% [48] mais certains auteurs rapportent des taux plus élevés dans
leur séries allant de 11% a 24% [48]. Ce risque est 100 fois plus élevé par
rapport a la population générale du fait la stase biliaire et de la cholangite
chronique qui prédisposent au développement de la dysplasie épithéliale des
canaux biliaires et au cholangiocarcinome. Ce risque est plus élevé dans la
maladie de Caroli monolobaire que dans la forme diffuse justifiant un
traitement chrurgical radical .Dayton et al. ont constaté que parmi 142 cas de
maladie de Caroli publiés jusqu'en 1982 ,10 patients (7%) ont développé un
cholangiocarcinome associé€ a un mauvais pronostic et une survie maximale de 4
mois [48] Cependant L'incidence de cholangiocarcinome arrivait jusqu'a 24-

25% dans d'autres séries [49].
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IX. Traitement

1. Objectifs

L’objectif principal du traitement de la maladie de Caroli est de réduire la
morbidité et la mortalité associées a I’angiocholite récidivante, les abces
hépatiques et le cholangiocarcinome, aussi prévenir la dégénérescence. Le
traitement de la maladie de caroli est multidisciplinaire : médical, endoscopique,

et chirurgical.
2. Moyens et indications
2.1. L’acide ursodesoxycholique

L’acide ursodesoxycholique est utilisé¢ pour le traitement et la prévention
des lithiases intra hépatiques chez les patients atteints de maladie de Caroli. Ros
et al [50] ont rapporté une série de 17 patients atteints de syndrome de Caroli
avec des lithiases intra hépatiques traités par acide ursodesoxycholique avec une
rémission clinique aprés 2 mois de traitement ;le contréle échographique
montrait une disparition compléte ou partielle des lithiases intra-hépatiques avec

une normalisation du bilan hépatique.

Caroli-Bosc et al. [37] ont rapport¢ 6 patients avec des lithiases
intrahépatiques avec ou sans angiocholite ayant bénéficié d’une CPRE
thérapeutique (sphinctérotomies  biliaire =~ endoscopiques  dans  4cas,
sphinctéroplastie dans un cas et une lithotritie intra-canalaire dans 4 cas) avec

une diminution de I’incidence de 1’angiocholite
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2.2. Le drainage biliaire endoscopique

Le drainage biliaire endoscopique ou percutané est utile pour le contrdle de
I’angiocholite et la régression de I’ictere mais ne réduit pas le risque de
dégénérescence maligne au niveau des zones kystiques. En effet, une fois le
diagnostic positif de la maladie pos¢, I'indication d’un traitement chirurgical
radical s’impose permettant de résoudre les symptomes et de prévenir le risque
de dégénérescence maligne. Vlachogiannakos rapporte un cas de maladie de
Caroli monolobaire gauche diagnostiquée tardivement a 1’age de 70ans suite a
des épisodes d’angiocholites récidivants et traitée par une lobectomie hépatique
gauche, I’examen histologique de la piece opératoire révélait un

cholangiocarcinome [51].
2.3. Place de la chirurgie

Le traitement de la MC est problématique. Toutefois, dans les formes
localisées 1’option thérapeutique logique est représentée par la résection
hépatique [41-42-50]. Ceci n’est cependant possible que chez 3% des malades
[52].La résection hépatique était réalisée chez 2 de nos malades. Il s’agissait
d’une hépatectomie gauche qui avait permis de résoudre définitivement le
probléme en éradiquant le foyer lithogéne source de complications septiques et
en mettant le malade a I’abri d’une dégénérescence .Une dérivation bilio-

digestive a été pratiqué chez un patient avec une bonne évolution .

Dans les formes diffuses, la transplantation hépatique constitue le
traitement idéal [53-54]. Cependant son moment constitue un véritable
dilemme ; Il n’y a pas de consensus concernant le timing de la transplantation
hépatique chez les patients atteints de maladie de Caroli. La majorité des

patients dans la série de Habib et al avaient des signes de décompensation
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hépatique tandis que dans d’autres séries 1’angiocholite récidivante était la
premicre indication de la transplantation hépatique [54-55] (Figure 19). Il faut

traduire la figure ou I’éliminer

CD/CS
|
| 1
4 ~ " R
Elective € Emergency
\ J \ J/
[
[ ' 4 ] ™ - N
Diffuse Segmental or Jaundice
or Unilobar ..
ESLD | k Discase Cholangitis J
|
| ] ) .
Hepatorenal
Transplantation OLT ERCP

if Concurrent € | Hcpatectomy | “—

. PTHC
Renal Discase

Disease
Recurrence or
Anastomotic
Stricturcs

Figurel9 : Treatment algorithm for Caroli’s disease and syndrome.
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Un des premiers rapports de transplantation hépatique hétérotopique pour
maladie de Caroli était publi¢ par Sans et al. [55] en 1997, qui a décrit deux
patients atteints de maladie de Caroli avec angiocholite récurrente ayant
bénéficié d’une transplantation hépatique avec succes. Depuis ce temps, d'autres
cas rapportés confirment le succes de la transplantation hépatique dans le

traitement de la maladie de Carolimultilobaire[S4-56]

Selon Harring et al[29], les taux de survie des patients apres
transplantation hépatique a 1, 3, 5 et 10 ans étaient respectivement de 88,5, 83,4,
80,9 et 77,8%, avec des taux de survie de greffon de 81,2, 74,8, 70,6 et
67,9%[28].Habib et al. dans une série de 30 patients atteints de maladie de
Caroli traités par transplantation hépatique retrouvaient environ 50% de survie
de greffon 4000 jours apreés la transplantation hépatique avec une meilleure
survie globale sur la méme période de suivi. De méme, De Kerckhove et al. [54]
avaient retrouvé dans une analyse du registre européen de transplantation
hépatique chez les malades transplantés pour maladie de caroli des taux de
survie de greffon et survie globale a Sans de 68% et 76%. Les résultats a long
terme de la résection et la transplantation hépatique pour maladie ou syndrome

de Caroli sont résumés dans le tableau 4.

D’aprés une revue de la littérature, les causes de déce€s chez les patients
atteints de maladie et syndrome de Caroli sont variés illustrés dans le tableau 3 .En
effet ,sur un total de 73 déces rapportés dans la littératures ,la cause a été identifié

chez 48 patients : sepsis / infection (n = 16) et cholangiocarcinome (n= 7),
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Authors Montality Cause of death
Nagasue*’ 0
Mercadier™ 0
Dagli‘S 4 Intra-operative massive hemomhage
(1), CVA (1), esophageal vanceal
hemorrhage (1), NR (1)
Gillet*® 1 Colon cancer 3 years later
Shi'’ 0
Ammorni ™ 4 CCA (3), esophageal varieal
hemorrhage (1)
Lcwn N/A
Es:pilwmJ : 0
Pimente!** N/A
Kassahun™ 5 CCA (3), sepsis (1), post-operative
massive hemorrhage (1),
Habib™® 13 Sepsis (7), hepatic artery thrombosis
(1), gastrointestinal hemorrhage (1),
CVA (1), graft failure (1), cardiac
(1), PTLD(1)
Bockhom™ 0
De Kerckhove™  Survival 76 %, Sepsis (1), CCA (1), N/R(19)
S years
Mabrut’ 0
Millwala®* Survival 77 %, Sepsis (4), malignancy (3), CVA (2),
S ycars primary graft failure (2), other
infections (2), pncumonia
(1), renal failure (1), varkeal
hemorrhage (1), NR (8)
Ulrich*? 3 Ovarian cancer (1), NR (2)
Lendoire™ 0
Harring’’ Survival 81 %, NR
S ycars

Zahmatkeshan®' 0
Current serics, 2014 3

CCA cholangiocarcinoma, CVA cerebrovascular acadent, N/R not repont-
ed, PTLD post-transplantation lymphoproliferative discase

Tableau 4 : Rapport des taux et causes de déces chez les patients atteints de

maladie ou syndrome de caroli
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La maladie de caroli et en particulier da forme monolobaire, pose un
double probleme diagnostique et thérapeutique. La rareté de la maladie,
I’absence de signes cliniques spécifiques et ’association fréquente a une lithiase

biliaire font errer le diagnostic.

Le diagnostic positif de la maladie est confirmé par les examens
morphologiques au premier rang desquels se trouve la cholangio-IRM [57] qui
permet de caractériser et préciser la topographie de la dilatation, montrer la

communication avec les voies biliaires et la LIH.

Une fois le diagnostic positif de la maladie posé, I’indication d’un
traitement chirurgical radical s’impose afin de prévenir les compilations
septiques et le risque de dégénérescence maligne. Les formes localisées peuvent
étre traitées par des résections segmentaires ou des hémihépatectomies tandis

que les formes diffuses peuvent justifier une transplantation hépatique
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Résumé
Titre: La maladie de Caroli monolobaire gauche a propos de trois cas.

Auteur: Mohammed Yassir EL AMRANI

Mots-clés: Maladie de Caroli, monolobaire, cholangiolRM, cholangiopancréatographie

retrograde
Introduction:

La maladie de Caroli est une dilatation kystique segmentaire congénitale des voies
biliaires intra hépatiques. C'est une cause rare de cholestase chronique et de lithiases intra
hépatiques. Le plus souvent diffuse, elle est beaucoup plus rarement localisée a un seul lobe

du foie, essentiellement a gauche.
Patients et méthodes:

Nous rapportons trois cas de maladie de Caroli monolobaire gauche révélée par un

ictere cholestatique dans 2 cas et par des poussées d'angiocholite atypique dans 1 cas.
Résultats:

Nos 3 patients étaient des hommes avec un age moyen de 41 ans. Le délai moyen entre
les premiers symptomes et le diagnostic était de 3 mois environ. Dans tous les cas le
diagnostic a été évoqué par la radiologie : Bili-IRM seule dans 1 cas et par le couple Bili-
IRM/CPRE dans les 2 autres cas. Dans les 3 cas, la maladie de Caroli était localisée a gauche
avec présence de lithiases intra-hépatiques dans 2 cas. Concernant le traitement, il a consisté
en une hépatectomie gauche dans 2 cas et en une dérivation bilio-digestive dans 1 cas.

L’évolution était favorable dans 2 cas alors que le 3éme cas a été perdu de vue.
Conclusion:

Le diagnostic de la maladie de Caroli doit étre précoce afin d'éviter les complications et
surtout la cancérisation (cholangiocarcinome). Le traitement logique de la maladie de Caroli
monolobaire est la résection complete des régions atteintes qui peut étre assurée avec succes

par la résection hépatique.
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Abstract
Title: The left monolobar Caroli disease in three cases
Author: Mohammed Yassir EL AMRANI

Key words: Caroli disease, monolobar, cholangiolRM, cholangiopancreatography

retrograde
Introduction:

Caroli's disease is a congenital segmental cystic dilatation of the intrahepatic bile
ducts. It is a rare cause of chronic cholestasis and intrahepatic lithiasis. Most often diffuse,

it is much more rarely localized to a single lobe of the liver, essentially to the left.
Patients and methods:

We report three cases of left monolobar Caroli disease revealed by cholestatic

jaundice in 2 cases and by outbreaks of atypical angiocholitis in 1 case
Results:

Our 3 patients were men with an average age of 41 years. The mean time
between the first symptoms and the diagnosis was about 3 months. In all cases the
diagnosis was evoked by radiology: Bili-MRI alone in 1 case and by the couple Bili-
IRM / ERCP in the other 2 cases. In all three cases, Caroli's disease was localized to
the left with the presence of intrahepatic lithiasis in 2 cases. The treatment consisted of
a left hepatectomy in 2 cases and a bilio-digestive derivation in 1 case. The evolution

was favorable in 2 cases whereas the 3rd has been lost sight of.
Conclusion:

Diagnosis of Caroli's disease should be done early in order to avoid complications and
especially cancer (cholangiocarcinoma). The logical treatment of monolobar Caroli disease
is the complete resection of affected areas which can be successfully performed by liver

resection
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m'engage solennellement a consacrer ma vie au service de [humanité.

A4

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

dus.

A4

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

malades sera mon premier but.

A4

Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.
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Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir [honneur et les nobles
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A4
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patient.
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fagon contraire aux lois de [humanité.
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