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

DOYENS HONORAIRES :

1962 — 1969 : Professeur Abdelmalek FARAJ
1969 — 1974 : Professeur Abdellatif BERBICH
1974 — 1981 : Professeur Bachir LAZRAK

’\:.'-“’s g
1981 — 1989 : Professeur Taieb CHKILI g\\g\“w\\ﬂ"%

1989 — 1997 : Professeur Mohamed Tahar ALAOUI '} /g: &\*"
Qe

1997 — 2003 : Professeur Abdelmajid BELMAHI ) B
2003 — 2013 : Professeur Najia HAJJAJ - HASSOUNI Rty
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. ADNAOUI Mohamed M¢édecine Interne —Doyen de la FMPR




Pr

Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda

. 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.
Pr.
Pr.
Pr.

BENJAAFAR Noureddine
BEN RAIS Nozha
CAOUI Malika

CHRAIBI Abdelmjid

EL AMRANI Sabah

EL BARDOUNI Ahmed
EL HASSANI My Rachid
ERROUGANI Abdelkader

BENCHEKROUN Belabbes Abdellatif

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

(G
Chirurgie Générale w-af:\\g / \Q*\Q
Microbiologie “ et

Radiothérapie
Biophysique
Biophysique

Endocrinologie et Maladies Métaboliques Doyen de la

FMPA

Gynécologie Obstétrique
Traumato-Orthopédie

Radiologie

Chirurgie Générale- Directeur CHIS




Pr.
Pr.
. HADRI Larbi*
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr

ESSAKALI Malika
ETTAYEBI Fouad

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

Pr.
Pr.
Pr.

ALAMI Mohamed Hassan
BEN SLIMANE Lounis
BIROUK Nazha

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

“5

wmse ,.\«"‘
Radiologie e /
Chirurgie Pédiatrie !‘ v\""‘“
Ophtalmologie _‘
Chirurgie Générale Leima
Pédiatrie
Radiologie
Traumatologie-Orthopédie
Néphrologie
Cardiologie

Gynécologie-Obstétrique
Urologie
Neurologie



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

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

Pr.

BALKHI Hicham*

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 -
c\\a\“* o

Pneumophtisiologie R

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

Anesthésie-Réanimation



Pr.
Pr.
. BENAMOR Jouda
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
. MAHASSIN Fattouma*
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr

Pr

BENABDELJLIL Maria
BENAMAR Loubna

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

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.
. CHOHO Abdelkrim *
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*

CHKIRATE Bouchra

EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair
EL HAOURI Mohamed *

FILALI ADIB Abdelhai

HAJJI Zakia

IKEN Ali

Neurologie
Néphrologie
Pneumo-phtisiologie
Gastro-Entérologie

Cardiologie

Pédiatrie s ;
Rhumatologie e «:\u /
Anatomie T e
Radiologie @\&\*
Radiologie & <

Chirurgie Générale e

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
Médecine 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

Urologie



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

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.
Pr.

ABBASSI Abdellah

AL KANDRY Sif Eddine*
ALLALI Fadoua
AMAZOUZI Abdellah
AZ1Z Noureddine*
BAHIRI Rachid
BARKAT Amina
BENYASS Aatif
BERNOUSSI Abdelghani
DOUDOUH Abderrahim*
EL HAMZAOUI Sakina*
HAJJI Leila

HESSISSEN Leila

JIDAL Mohamed*

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

Y
7 P
Pl

Radiologie

Gynécologie Obstétrique c\\%\‘"w
Pédiatrie T
Cardiologie
Chirurgie Générale & <
Pédiatrie Ll

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
Radiologie

(mise en disponibilité)

g bt



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

Pr. SBIHI Souad

Pr. ZERAIDI Najia

Décembre 2005
Pr. CHANI Mohamed

Avril 2006

Pr. ACHEMLAL Lahsen*

Pr. AKJOUJ Said*

Pr. BELMEKKI Abdelkader*
Pr. BENCHEIKH Razika

Pr. BIYI Abdelhamid*

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

Pr. FELLAT Ibtissam

Pr. FAROUDY Mamoun

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

Pr. KARMOUNI Tariq

Pr. KILI Amina

Pr. KISRA Hassan

Pr. KISRA Mounir

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

Pr. OUANASS Abderrazzak
Pr. SAFI Soumaya*

Pr. SEKKAT Fatima Zahra
Pr. SOUALHI Mouna

Pr. TELLAL Saida*

Pr. ZAHRAOUI Rachida

Octobre 2007

Pr. ABIDI Khalid

Pr. ACHACHI Leila

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

Pr. AOUFI Sarra

Pr. BAITE Abdelouahed*
Pr. BALOUCH Lhousaine*
Pr. BENZIANE Hamid*

Pr. BOUTIMZINE Nourdine

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
Meédecine Interne

Anesthésie Réanimation “w\.'w;f:\,, ’

Microbiologie i
Radiologie ) / o»®

. ot
Urologie s 1) 4 s
Pédiatrie Dprls
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
Ophtalmologie



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.

CHARKAOUI Naoual*
EHIRCHIOU Abdelkader*
ELABSI Mohamed

EL MOUSSAOUI Rachid
EL OMARI Fatima
GHARIB Noureddine
HADADI Khalid*
ICHOU Mohamed*
ISMAILI Nadia
KEBDANI Tayeb
LALAOUI SALIM Jaafar*
LOUZI Lhoussain*
MADANI Naoufel

MAHI Mohamed*

MARC Karima
MASRAR Azlarab
MRABET Mustapha*
MRANI Saad*

OUZZIF Ez zohra*
RABHI Monsef*
RADOUANE Bouchaib*
SEFFAR Myriame
SEKHSOKH Yessine*
SIFAT Hassan*
TABERKANET Mustafa*
TACHFOUTI Samira

TAJDINE Mohammed Tarig*

TANANE Mansour*
TLIGUI Houssain
TOUATI Zakia

Décembre 2007

Pr. DOUHAL ABDERRAHMAN

Décembre 2008

Pr

ZOUBIR Mohamed*

Pr TAHIRI My EIl Hassan*
Mars 2009

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

ABOUZAHIR Ali*
AGDR Aomar*
AIT ALI Abdelmounaim*

AIT BENHADDOU EI hachmia

AKHADDAR Ali*
ALLALI Nazik
AMINE Bouchra
ARKHA Yassir
BELYAMANI Lahcen*

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
Hématologie biologique
Meédecine préventive santé publique et hygiéne

Virologie

Biochimie-chimie . g

Médecine interne C\\w%‘“\‘:;ﬂ\“" /

Radiologie T / *\*\’
. . . *, A1}

Microbiologie [ ) 4w

Microbiologie s

Radiothérapie -

Chirurgie vasculaire périphérique

Ophtalmologie

Chirurgie générale
Traumatologie orthopédie
Parasitologie

Cardiologie

Ophtalmologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale

Médecine interne
Pédiatre

Chirurgie Générale
Neurologie
Neuro-chirurgie
Radiologie
Rhumatologie
Neuro-chirurgie
Anesthésie Réanimation



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.

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

Pr.

AMRANI Abdelouahed

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
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La maladie de Caroli est une malformation congénitale rare caractérisée par une
ectasie des voies biliaires intra-hépatiques, qui peut étre diffuse ou localisée dans un lobe ou

un segment du foie, généralement a gauche.

Elle est actuellement incluse dans le groupe V de la classification de Todani des
maladies kystiques des voies biliaires. Elle a ét¢ décrite pour la premiere fois par le gastro-

entérologue francais Jacques Caroli en 1958.

De point de vue épidémiologique, la prévalence de la maladie de Caroli est de

1/1.000.000 de la population générale [1,2].

Elle est caractérisée par:

°

La dilatation kystique segmentaire des voies biliaires intra-hépatiques.

7/
°

Une incidence ¢levée de lithiases intra-hépatiques, d'angiocholite et d'abcés

hépatiques.

X4

L’absence de cirrhose et d'hypertension portale.

L)

7/
°

L’association a une ectasie tubulaire rénale ou a un rein spongieux médullaire

et, dans certains cas, a des kystes pancréatiques [3].

Elle comprend deux entités: la forme pure ou maladie de Caroli et la forme associée

a la fibrose hépatique congénitale également connu sous le nom de syndrome de Caroli.

La maladie se présente sous la forme d’angiocholite a répétition. L’évolution classique
de la maladie est dominée par la formation de lithiases intra-hépatiques responsables

d’angiocholite, d’abces hépatique, voire a plus long terme de cholangiocarcinome [4].

Le traitement logique de la maladie de Caroli monolobaire est la résection
complete des segments atteints. Par contre, seule la transplantation hépatique peut

amener a la guérison dans les formes diffuses [5, 6].



Notre travail est une étude rétrospective d’une série de 7 cas de la maladie de

Caroli monolobaire colligés au service de chirurgie B du CHU Avicenne de Rabat.

A la lumiére de nos observations et des données de la littérature, nous nous
proposons de faire une mise en point sur les aspects épidémiologiques, cliniques,
paracliniques, anatomopathologiques et thérapeutiques de cette affection et d’évaluer Ia

place de la chirurgie dans le traitement de la maladie.
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La maladie de Caroli est une entité clinique rare avec seulement 511 cas décrits

dans la littérature [1-4, 23,24,29-32, 34, 35, 37,38, 40, 42-44, 46,48, 49, 60, 67, 68, 74-79].

Elle a ét¢ mentionnée la premicre fois en 1906 par Vachell et Stevens, mais la
description clinique et morphologique a ¢ét¢ donnée par Caroli en 1958. Parfois, les
dilatations sont associées a une fibrose hépatique congénitale comme a été décrite par

Grumbach en 1954.

La premiere référence a des dilatations congénitales de I’arbre biliaire a été
faite par Caroli et Couinaud. Ils les ont décrites comme de petites dilatations « en

grappe » le long des canaux biliaires intra-hépatiques.
Guntz et al ont classé ces dilatations en trois types: (figure 1)

e Le type 1 correspondant a des dilatations en grappe, déja décrites par
Caroli et Couinaud;
e Le type 2 a des dilatations d’aspect fusiforme ;

e Le type 3 a des dilatations sacculaires.

Ces trois anomalies font partie du type V de la classification proposée par

Todani et al, ou du type IVa, dans le cas ou elles sont associées a un kyste du

kN

\<I K<II &< ITT

Figure 1: Types de dilatations des voies biliaires intra-hépatiques, selon Guntz et al. [9]

\\(




La classification proposée par Todani en 1977 (figure 2), puis modifiée en

1991, distingue six types de dilatations kystiques des voies biliaires.

Type I : dilatation kystique ou fusiforme du cholédoque ;
Type 11 : diverticule du cholédoque ;

Type 11 : cholédococele ;

Type IV a : kystes multiples intra- et extra-hépatiques ;
Type IV b : kystes multiples extra-hépatiques ;

YV V. V V V V

Type V : kyste(s) intra-hépatique(s) (Maladie de Caroli).
Des ajouts a la classification initiale ont été faits en 1991 :

» Type VI: kyste du canal cystique. [10]

- IVA

Figure 2: Classification des dilatations congénitales des voies biliaires intra et extra-

hépatiques, selon Todani et al. [9]
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Le foie et les voies biliaires extra-hépatiques se développent a partir du bourgeon
hépatique qui apparait, au 18° jour post-fertilisation, comme un épaississement de
I’épithélium endoblastique de la face ventrale de [Dintestin primitif antérieur (le futur

duodénum).

Vers la sixieme semaine, ce bourgeon hépatique s’est déja développé en donnant
des ébauches a la fois hépatique et pancréatique (figure 3). L’ébauche hépatique
correspond a une masse proliférant dans le septum transversum et reliée a [’intestin
primitif par les ébauches des voies biliaires extra-hépatiques, qui comprennent le canal
hépatique, la vésicule biliaire et le cholédoque .Ces voies biliaires extra-hépatiques sont
pourvues d’une lumiere et donc perméables des le début, a Dopposé des théories
anciennes. Durant les six (2 huit selon d’autres) premi¢res semaines post-fertilisation, il
n’y a pas de canaux biliaires intra-hépatiques dans [’ébauche hépatique qui est
composée de cellules provenant de la prolifération du bourgeon hépatique primitif,
appelées hépatoblastes. Ces hépatoblastes prolifeérent parmi un réseau de capillaires (les
futurs sinusoides) dérivés des veines vitellines (ou omphalo-mésentériques). Les
hépatoblastes sont des cellules bipotentielles de type épithélial (exprimant les
cytokératines 8 et 18), capables de se différencier soit en hépatocytes, soit en
cholangiocytes ou cellules biliaires. Les canalicules biliaires intercellulaires se
développent entre les hépatoblastes vers la fin du deuxiéme mois, d’abord dans le

voisinage du hile pour s’étendre peu apres dans les régions périphériques du foie.



Diverticule trachéo-

Cavité bronchique

péricardique

Septum CEsophage
transversum R —
Vésicule Bourgeon dorsal
biliaire du pancréas
Canal Bourgeon ventral
vitellin du pancréas
Intestin
Allantoide postérieur

Membrane cloacale

Figure 3: Ebauches hépatobiliaires et pancréatiques (2 environ 35 jours). [12]

Les canaux biliaires intra-hépatiques commencent a se développer a ce moment, en
continuité avec les voies biliaires extra-hépatiques. Le développement débute dans la région
hilaire du foie, a partir des hépatoblastes en contact avec le mésenchyme qui entoure les
branches de la veine porte elle-méme en développement. Les hépatoblastes de cette couche
deviennent plus petits et foncés ; leur noyau est ovalaire. Cette couche qui entoure de fagcon
cylindrique le futur espace porte a été désignée sous le nom de « plaque ductale ». Une
seconde couche cellulaire prend le méme aspect, créant ainsi un double cylindre épithélial
biliaire a paroi perforée. On distingue dans ce cylindre : (A) une couche portale de la plaque
ductale, longeant le mésenchyme du co6té portal ; (B) une couche lobulaire de la plaque
ductale, en continuité avec le parenchyme primitif ; et (C) une lumiere étroite entre ces deux

couches cellulaires (figure 4).



La plaque ductale peut étre congue comme un échafaudage temporaire dressé parle foie

embryologique en vue de la construction des voies biliaires intra-hépatiques définitives. Cette

structure temporaire subit normalement un remodelage qu’on peut schématiquement diviser

en trois phases :

La premiere phase consiste en le développement de tubules périphériques
(figure 4). A plusieurs endroits du périmétre portal, des dilatations focales se
forment entre les deux couches de la plaque ductale, correspondant, dans un
espace tridimensionnel, a des «dilatations tubulaires » de la lumicre virtuelle de
la plaque ductale a deux couches. Ces tubules périphériques deviendront les
canaux biliaires définitifs. Les cellules bordant les lumicres tubulaires prennent
un aspect plus cuboide ou cylindrique.

La seconde phase du remodelage consiste en le développement de branches de
I’artére hépatique dans le mésenchyme périportal. Apparemment, les structures
épithéliales de la plaque ductale induisent dans le mésenchyme périportal la
formation d’une branche artérielle. Celle-ci est en continuité avec Iartére
hépatique dont on a identifi¢ le trajet jusqu’au hile du foie dans I’embryon
humain de 10 mm. La wvascularisation progressive du futur espace porte par
des rameaux artériels se fait par un processus d’angiogenése,

tandis que la couche musculaire de la média artérielle semble étre dérivée de
myofibroblastes locaux.

Le développement de la branche artérielle précede la troisieme phase du remodelage
de la plaque ductale, suggérant une influence vasculaire dans I’induction du
remodelage des structures épithéliales.

La troisiéme phase consiste en I’incorporation des tubules périphériques a I’intérieur
du mésenchyme périportal au voisinage des branches artérielles. Elle s’accompagne
d’une disparition par apoptose de la plupart des structures restantes de la plaque

ductale.
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L’incorporation est due a une prolifération mésenchymateuse proche des tubules
périphériques qui se fait entre la couche lobulaire de la plaque ductale et le
parenchyme primitif. Durant sa migration vers le centre du futur espace porte, le
tubule garde sa continuité avec le parenchyme a travers un tuyau de tout petit calibre,
le futur « ductule » et le soi-disant canal de Hering. Le tubule en voie d’incorporation
est entouré d’une population plus dense de myofibroblastes, qui sont a I’origine du

développement du plexus vasculaire périductal qui se forme parvasculogenése.

Plaque ductale

Mésenchyme périportale Artére hépatique

Veine porte Veine porte

. (@ v 0\
cTenees’ Canal biliaire

A B C

Figure 4: Evolution de la plaque ductale. [12]

Les premic¢res plaques ductales apparaissent dans la région hilaire autour des
premieres branches de la veine porte. Tandis qu’elles subissent leur remodelage, de nouvelles
plaques ductalesse forment autour des nouvelles branches plus périphériques de la veine
porte. De cette fagon, le développement des voies biliaires intra-hépatiques et leur remodelage
se produit de fagon progressive et continue du hile vers la périphérie. Il en résulte qu’une
coupe histologique d’un foie feetal a un stade avancé montre des voies biliaires intra-
hépatiques a toutes les étapes de leur formation plus matures dans la région hilaire, plus

immatures a la périphérie de I’organe [11].
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I. ANATOMIE DU FOIE:

A. ANATOMIE MORPHOLOGIQUE: [13]
1. MORPHOLOGIE:

Le foie est un organe massif de consistance ferme, de coloration rouge brun, entouré
d’une capsule fibreuse, la capsule de Glisson, (tunica fibrosa), émanation des gaines fibreuses

entourant les vaisseaux portaux.

Son poids, chez le vivant, est de 2,3 a 2,5 kg. Ses dimensions chez 1’adulte sont
d’environ 28 cm de long sur 15 cm dans le sens antéropostérieur, et 8 cm d’épaisseur au

niveau de la partie droite. Le foie a trois faces: supérieure, inférieure et postérieure :
La face supérieure ou diaphragmatique est moulée sur le diaphragme.
La face inférieure ou viscérale comporte 3 sillons dessinant la lettre H :

e Un sillon transversal correspondant au hile hépatique (porta hepatis), point de
pénétration et d’émergence des ¢léments du pédicule hépatique,

e Un sillon antéropostérieur droit (fossa vesica felleae) correspondant au lit de la
vésicule biliaire (fossette cystique),

e Un sillon antéropostérieur gauche (fossa ligamentum teretis) contenant dans sa
moiti¢ antérieure le reliquat fibreux de la veine ombilicale gauche (ligament
rond), et dans sa moiti¢ postérieure le reliquat fibreux du canal veineux

d’ Arantius.
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Ces trois sillons divisent le foie en 4 «lobesy :

» Le «lobe droit», situé a droite de la vésicule biliaire ;

» Le lobe carré (lobus quadratus), limité par le sillon ombilical a gauche, le lit
vésiculaire a droite et le hile en arriere (Correspondant en fait au segment [Vb) ;

» Le lobe gauche a gauche du sillon ombilical,

» Le lobe de Spiegel ou lobe caudé (lobus caudatus), situé entre la veine cave

inférieure en arricre, le hile en avant et le sillon d’Arantius sur la gauche.

La Face postérieure est moulée sur la face antérieure de la veine cave et sur la

convexité du rachis.

2. MOYENS DE FIXITE DU FOIE: (figure S et 6)

a. Amarrage du foie aux pédicules vasculaires (VCI et veines hépatiques
majeures) :
L’adhérence a la veine cave inférieure par le ligament hépato-cave (Ligament de

Makuuchi) et par les veines hépatiques, constitue le moyen de fixité principal du foie.

b. Formations péritonéales qui relient le foie a la paroi et aux visceres :

Le ligament phrénohépatique, zone d’adhérence lache de la face postérieure du foie a

la partie verticale du diaphragme ; Les ligaments péritonéaux :

- Le ligament falciforme ou ligament suspenseur,

- Le ligament rond, reliquat de la veine ombilicale,

- Le ligament coronaire,

- Les deux extrémités latérales du ligament coronaire constituent les ligaments
triangulaires droit et gauche.

- Le petit épiploon avec ses trois parties : Pars condensa, pars flaccida et pars

vasculosa.

14



Lobe droit

Vésicule

biliaire VCI

Figure 5: Vue antéro-supérieure du foie. Ligaments du foie. [13]

Ligament falciforme*, ligament triangulaire gauche**, ligament triangulaire droit™**,
Ligament coronaire -->

Ligament rond

droit Ligament Lobe dorsal
hépatocave

Figure 6: Vue postéro-inférieure du foie. Ligaments du foie.[13]
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B. ANATOMIE CHIRURGICALE: [13]

Le foie est un organe porte, interposé entre deux circulations veineuses : la circulation

porte et la circulation cave par I’intermédiaire des veines hépatiques.

Les branches de la veine porte et de I’artére hépatique, avec leur canal biliaire
correspondant, se divisent au fur et a mesure de leur cheminement, ensemble dans le

parenchyme hépatique jusqu’au lobule.

L’ensemble est entouré a l'intérieur du parenchyme hépatique par une émanation
fibreuse de la capsule de Glisson, (pédicule Glissonien). Le pédicule hépatique se divise au
niveau du hile en deux branches pédiculaires déterminant deux parties, une droite et une
gauche séparées par la scissure principale (Foies droit et gauche). Chacune de ces branches se
divise elle-méme en deux branches, une antérieure et une postérieure, donnant ainsi quatre
secteurs, deux a droite et deux a gauche, Chacune de ces branches se divise a son tour en

deux, une supérieure et une inférieure, déterminant les segments.

Entre ces territoires cheminent les veines hépatiques qui drainent le sang des deux

parties du foie contigués vers la veine cave.

Les segments sont indépendantes les uns des autres, et sont séparés par les veines
hépatiques et peuvent, de ce fait, €tre réséqués sans compromettre le fonctionnement du
parenchyme restant. Ce concept est a la base de la chirurgie hépatique moderne : La chirurgie

d’exérese anatomique.
1. LES SCISSURES DU FOIE:

La chirurgie du foie exige la connaissance précise de 4 scissures : la scissure
principale qui sépare les foies gauche et droit, la scissure ombilicale, seule visible a ’examen

du foie, la scissure latérale droite et la scissure latérale gauche.
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= La scissure principale, suit le milieu du lit vésiculaire, coupe le hile du foie et aboutit
au bord gauche de la veine cave inférieure. Cette scissure est occupée par la veine sus-
hépatique sagittale, véritable axe vasculaire du foie.

= La scissure ombilicale suit a la face inférieure du foie le sillon du ligament rond en
avant et le sillon d’Arantius en arriere et a la face antéro-supérieure du foie, elle suit le
bord gauche du ligament falciforme.

= La scissure latérale droite répond en profondeur a la veine sus-hépatique droite. Elle

divise le foie droit en 2 secteurs :
-Le secteur paramédian de Couinaud ou secteur antérieur, foie in vivo (segments V et VIII).

-Le secteur latéral en fait postérieur in vivo (segments VI et VII). Le plan de la scissure est

oblique en bas et a gauche suivant un angle ouvert a droite de 30 a 45° environ.

= La scissure latérale gauche, suit une ligne arciforme oblique a gauche et en avant,
allant de la veine sus-hépatique gauche a un point situé¢ a droite du milieu du bord

antérieur du lobe gauche.

2. LA SEGMENTATION HEPATIQUE: (figure 7)

La connaissance de I’architecture vasculaire du foie est a la base de la description
moderne des territoires hépatiques. Le foie peut étre divisé en un foie gauche et un foie droit

séparés par la scissure sagittale.

Chaque foie comporte 2 secteurs : L’un preés de la scissure principal dit secteur
paramédian et D'autre distal dit secteur latéral. Le lobe caudé et le parenchyme sus-jacent

forment le secteur dorsal.
Le foie droit est donc constitué¢ de 2 secteurs que nous pouvons dénommer in-vivo :

- Secteur postérieur situ¢ en arriere et a droite de la scissure latérale droite. Il est

constitué¢ des segments VI et VIL.
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- Secteur antérieur en avant du précédent subdivisé en segment V inférieur et

VIII supérieur.
Au total :

A droite : 2 pédicules glissoniens, un antérieur et ’autre postérieur pour les secteurs
correspondants. Chacun se divise en deux branches, une supérieure et une inférieure. Au-dela,
chaque division individualise des sous-segments. C’est le cas du segment VIII : Un VIlla

antérieur, un VIIIb moyen, et un VIIIc postérieur.

A gauche : la division est plus complexe. Le pédicule gauche se divise en deux
branches au niveau du coude qui se forme entre sa portion hilaire et la partie antéropostérieure

qui se termine par le récessus de Rex.

Le foie gauche comporte aussi 2 secteurs :

o,

« Le secteur paramédian correspond aux segments III et IV (Selon Couinaud) ou IV
(Selon la nomenclature anglo-saxonne).
+ Le secteur latéral constitué des segments Il (Selon Couinaud) ou II et IIT (Selon la

nomenclature anglo-saxonne).

Cette division vasculaire permet d’individualiser 8 segments indépendants: La

numérotation de ces segments a ét¢ déterminée en partant du centre vers la périphérie.

v’ Le segment 2 correspond au secteur latéral gauche.

<

Les segments 3 et 4 constituent le secteur paramédian.

v Le segment 5 (inférieur) et le segment 8 (supérieur) constituent le secteur antérieur
droit.

v Le segment 6 (inférieur) et le segment 7 (supérieur) constituent le secteur postérieur
droit.

v Le segment 1 correspond au lobe de Spiegel.

v Le lobe carré ne correspond qu’a la partie antérieure et inférieure du segment IV

(IVb).
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Figure 7: Segmentation hépatique.

C. RAPPORTS : [14]

La face viscérale caudale du foie répond : a droite au rein droit, au genusuperius, et a
I’angle colique droit ; a gauche, a I’estomac, et parfois au pole supérieur de la rate.
La face viscérale postérieure répond a la portion rétro-hépatique de la veine cave inférieure,

aux insertions postérieures et au pilier droit du diaphragme, et a I’cesophage.
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D. VASCULARISATION : [14]

Le foie a deux pédicules vasculaires : un pédicule inférieur afférent ou pédicule

hépatique et un pédicule supérieur efférent veineux.

* Le pédicule inférieur afférent (figure 8), ou pédicule hépatique, est particulier par sa double
vascularisation, artérielle (artere hépatique propre se divisant en artéres hépatiques droite et
gauche) et veineuse (veine porte). Les arteres hépatiques et la veine porte pénetrent dans le
foie par le hile, veine porte en arriére, arteres hépatiques en avant et a gauche. Le débit
sanguin hépatique est de I'ordre de 1,5 litre par minute. La veine porte assure 70 a 80 % du
deébit sanguin hépatique et apporte du sang provenant de la totalit¢ du tube digestif sous-
diaphragmatique, du pancréas et de la rate. Les artéres hépatiques apportent un sang oxygéné
représentant 20 a 30 % du débit total et assurent la vascularisation exclusive des voies

biliaires.

* Le pédicule supérieur efférent veineux est constitué par les trois veines hépatiques (ancienne
nomenclature : veines sous-hépatiques) principales : gauche, moyenne et droite qui se jettent
dans la veine cave inférieure au niveau du bord postéro-supérieur du foie. Une partie du sang
veineux hépatique se jette directement dans la veine cave inférieure rétro-hépatique par des
veines hépatiques accessoires issues des segments hépatiques adjacents. Les lymphonceuds du

foie sont situés sur les deux faces du pédicule inférieur aftérent (figure 9).

E. INNERVATION : [14]

Les nerfs hépatiques cheminent dans la pars condensa du petit omentum.
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Figure 8: Vascularisation afférente du foie. [15]

21



Figure 9: Représentation schématique du foie et des vaisseaux portes et sus-hépatiques.
[12]

2. Veine cave inférieure ; 3. Tronc de la veine porte ;

4. Branche porte gauche ; 5. Branche porte droite ;

6. Branche porte du secteur antérieur (ou paramédian) droit ;

7. Branche porte du secteur postérieur (ou latéral) droit ;

8. Veine hépatique gauche ; 10. Veine hépatique droite ;

11. Lobe gauche (constitué des segments II et III) ; 12. Segment IV ; 11 + 12. Foie gauche ;

13. Secteur antérieur (ou paramédian) droit constitué des segments V (au-dessous du plan de la

division portale) et VIII (au-dessus du plan de la division portale) ;

14. Secteur postérieur (ou latéral) droit constitué des segments VI (au-dessous du plan de la

division portale) et VII (au-dessus du plan de la division portale) ; 21. Vésicule biliaire.
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II. ANATOMIE DES VOIES BILIAIRES:
A. LES VOIES BILIAIRES INTRA-HEPATIQUES : [16]

L’anatomie des voies biliaires intra-hépatiques est calquée sur celle du systeme porte.
D’une maniére générale, les voies biliaires sont adjacentes et antéro-supérieures aux branches

portales.

Le canal hépatique gauche (figure 12) draine les segments II, III et IV. Le canal du
segment 11, de disposition antérieure, rejoint aprés un trajet vers I’arriere le canal du segment
II plus postérieur pour constituer le canal hépatique gauche au niveau du récessus de Rex. Le
segment [V est drainé par plusieurs branches rejoignant directement le canal hépatique gauche

au niveau du hile hépatique.

Le canal hépatique droit (figure 12) 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, il se fait uniquement dans le canal hépatique gauche ; et dans 5 % des cas, dans le

canal hépatique droit.
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Figure 10: Cholangiographie directe par ponction percutanée de la branche du segment

I1I : anatomie normale des voies biliaires intra-hépatiques et de la convergence. [16]

B. LES VOIES BILIAIRES EXTRA-HEPATIQUES : [17]

Les deux canaux hépatiques, droit et gauche, forment I’hépatocholédoque. La voie
biliaire accessoire (vésicule et canal cystique) est un diverticule de la voie biliaire principale.

Nous ne parlerons ici que de la partie haute de la voie biliaire principale qui est impliquée

dans les hépatectomies.

» Confluent biliaire supérieur ou convergence biliaire : (figure 11)

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

Cette disposition habituelle se retrouve dans 68 % des cas.
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Le canal hépatique gauche est constitu¢ par la réunion des canaux segmentaires
des segments 2 et 3 au-dessus du récessus de Rex. Extrahépatique dans cette portion, il
se dirige transversalement dans le hile, de gauche a droite. D’abord au bord supérieur
de la branche portale gauche, il s’infléchit pour croiser son bord antérieur et s’unir au
canal droit. Durant ce trajet, il regoit un a trois canaux du segment 4 et unou deux

canaux du segment I.Il est assez long: 1,54 3,5 cm.

Le canal hépatique droit est formé par la réunion des deux canaux sectoriels
(antérieur et postérieur). Ce confluent est en regle au-dessus de la branche droite de la
veine porte, en position extra-hépatique. Le canal droit est court et vertical : 0,5 a 2,5
cm. Il se réunit avec le canal gauche soit en regard de la face antérieure de la
branche portale droite, soit au niveau de la bifurcation, au-dessus et a droite de la
bifurcation de [I’artére hépatique, dont la branche droite croise la face postérieure de
I’hépatocholédoque a son origine. L’angle que forme la convergence est variable, entre

70 et 90°, mais avec pratiquement toujours la branche gauche horizontale.

La convergence est entourée par la capsule de Glisson, dont I’épaississement au

niveau du hile forme la plaque hilaire.

Le canal hépatique commun recoit le canal cystique et devient, a partir de cette

réunion, le canal cholédoque.

La voie biliaire principale est longue de 8 a 10 cm. Son calibre est variable de 4 a 10
mm, descend dans le bord droit du petit épiploon a la partie antérieure du pédicule hépatique,
a la face antérieure de la veine porte dont elle rejoint progressivement le bord droit. L’artére
hépatique moyenne est a gauche de la voie biliaire et sur le méme plan. La bifurcation en
branches artérielles droite et gauche a lieu au-dessous de la convergence biliaire, a une
hauteur variable, et la branche droite croise la voie biliaire principale en passant

habituellement en arriere d’elle (mais dans 13 % des cas en avant).
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Figure 11: Voies biliaires extra-hépatiques. [15]
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C. RAPPORTS :
+» Des voies biliaires intra-hépatiques : (figure 12)

Le canal hépatique gauche se dirige transversalement dans le hile d’abords au bord
supérieur de la branche portale gauche et s’infléchit pour croiser son bord antérieur et s unir
au canal hépatique droit, cette réunion forme la convergence biliaire supérieure qui se situe

soit en avant de la branche portale droite soit au niveau de la bifurcation portale.

Au-dessus et a droite de la bifurcation de I’artére hépatique propre et a partir de la
convergence biliaire supérieure, le canal hépatique commun prend naissance et descend dans

le pédicule hépatique [16].
Il répond :

» En arriére a la veine porte ;
> A gauche et en bas a la division de I’artére hépatique propre ;

> A droite au col de la vésicule biliaire [18].

Veine sublobulaire Veine hépatique Veines sublobulaires

Veine centrale

Sinusoides
Triade
porte
hépatique

Sinusoides

Veine
centrale

Triades portes

hépatiques

(artére hépatique,
4 branche de la veine

— porte, ductule biliaire)

Artére hépatique propre

Veine porte hépatique

> /
o
Conduit hépatique commun

/ Capsule fibreuse périvasculaire
(de Glisson) s"étendant dans la porte du foie
le long des vaisseaux et des conduits biliaires

Figure 12: Rapports des voies biliaires intra-hépatiques [19].
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o,

« Des voies biliaires extra-hépatiques :

La voie biliaire principale est 'un des trois principaux ¢éléments du pédicule

hépatique.
Dans le bord libre de petit épiploon, au dessous du hile, elle répond :

v’ En arriére, au flanc droit de la veine porte qui est oblique en haut et a droite ;

v' A gauche, & lartére hépatique propre, qui monte sur le flanc antérieur gauche
de la veine porte, et se divise en deux branches droite et gauche. La branche
droite croise le canal hépatique commun (le plus souvent sa face postérieure).
L’artére pylorique qui est une branche de I’artére hépatique propre peut étre
tres proche de la voie biliaire principale;

v' A droite, elle répond au canal cystique. (figure 13)

Dans la loge duodéno-pancréatique: en avant de 1’angle de treitz, le cholédoque entre

en rapport avec:

v Le duodénum : le cholédoque croise la face postérieure du premier segment duodénal,
puis se dirige obliquement en bas et a droite du deuxieme segment duodénal ou il se
termine.

v Le pancréas : a la face postérieure du pancréas, il croise le canal de Santorini et
s’accole au bord supérieur du canal de Wirsung pres de sa terminaison.

v Les vaisseaux pancréatico-duodénaux : le cholédoque a des rapports aussi avec
I’arcade artérielle pancréatico-duodénale postéro-supérieure et 1’arcade artérielle

pancréatico-duodénale antérieuro- inférieure (figure 14) [18].

28



Artére hépatique intermédiaire Artere hépatique gauche

Artéere hépatique propre Veine porte hépatique

Artére

Artere hépatique droite
hépatique commune

Artére cystique

Artére
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Vésicule gaud?e
biliaire 1

Triangle *
hépato-cystique
(de Calot)

Conduit cystique
Conduit cholédoque
Conduit biliaire commun

Artére gastrique droite

Conduit cholédoque
Artére gastro-duodénale
Artére pancréatico-duodénale postéro-supérieure

Artére pancréatico-duodénale supéro-antérieure
(en transparence)

Artére mésentérique supérieure
Artére pancréatico-duodénale inférieure

Artére pancréatico-
duodénale inféro-postérieure

Artére pancréatico-duodénale
inféro-antérieure
(partiellement en transparence)

Veine cave inférieure

Figure 14: Rapports de la VBP au niveau de la loge duodéno-pancréatique [19].
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D. VASCULARISATION: [17]

Les arteres de la voie biliaire principale proviennent essentiellement de I’artére
pancréatico-duodénale supérieure droite, qui nait de D’artére gastro-duodénale et passe a
la face antérieure de la voie biliaire. Elle donne a ce niveau plusieurs artérioles qui

s’anastomosent entre elles en un riche réseau épicholédocien.

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

biliaire est donc richement vascularisée. (Figure 15)

E. DRAINAGE LYMPHATIQUE: [17] (figure 16)

Dans le pédicule hépatique, il existe deux chaines lymphatiques paralléles a la veine
porte. L’une droite est satellite de la voie biliaire, formant successivement la chaine cystique

puis la chaine cholédocienne.

A partir du ganglion cystique, elle passe par I’inconstant ganglion de Quénu
intercystico-hépatique, puispar les ganglions rétroduodéno-pancréatiques supérieurs, avant de

se drainer dans les ganglions périaortiques. L’autre, gauche, est satellite de I’artére hépatique.

F. INNERVATION: [20]

Le plexus antérieur ou périartériel, issu de la partie gauche du plexus cceliaque,
constitue un réseau a larges mailles autour de I’artere hépatique et de ses branches. Il
donne, au cours de son trajet, des filets qui suivent les artéres gastroduodénales et
pyloriques ; il émet également des filets pour le cholédoque et le canal cystique et

fournit les nerfs latéraux de la vésicule biliaire.

La sensibilité douloureuse est transmise par le nerf grand splanchnique droit et
par le nerf phrénique droit : ceci explique la projection scapulocervicale droite des

syndromes douloureux hépatobiliaires.
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Figure 15: La vascularisation de la voie biliaire principale.

Elle est complexe et assurée par les arcades duodénopancréatiques puis par un réseau dans
la paroi cholédocienne qui communique avec I’artére hépatique propre. [20]

1. Artére Cystique ; 2. Arcade anastomotique épicholédocienne ;
3. Artére pancréatiquoduodénale supéropostérieure ;

4. Arteére pancréatiquoduodénale supéroantérieure

5. Artére commissurale ventrale ; 6. Artére hépatique propre

7. Artére gastroduodénale ; 8. Artére mésentérique inférieure ;

9. Artére pancréatiquoduodénale inféropostérieure ;

10. Artére pancréatiquoduodénale inféroantérieure.
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Figure 16: Le drainage lymphatique. [20]

1. Ganglion du col vésiculaire.

2. Ganglions cystiques.

3. Nceud de I’hiatus de Winslow.

4. Triangle interportocholédocien.
5. Ganglions du hile.

6. Ganglions hépatiques.

7. Ganglions cceliaques.
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La cause de la maladie reste inconnue, mais la présence de quelques cas familiaux
suggere I’hypothese héréditaire, particulierement lorsque la maladie de Caroli est associée a la

maladie polykystique des reins.

Dans une étude de biopsies du foie chez des patients atteints de la maladie de Caroli,
une analyse cytogénétique a détecté une translocation déséquilibrée entre les chromosomes 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.

Malgré le fait que la maladie de Caroli survient de facon sporadique, elle est
considérée comme une maladie congénitale et probablement héréditaire a transmission
autosomique récessive. Toutefois, certains auteurs ont décrit des cas a transmission

autosomique dominante.

Le mécanisme probable implique un événement in utero qui fait un dérangement dans
le remodelage embryologique normal des conduits et provoque de divers degrés de

destruction, inflammation et dilatation segmentaire.

Les maladies kystiques du foie sont liées a une anomalie embryologique connue
sous le nom de malformation de la plaque ductale (MPD). Cette anomalie correspond a un
arrét total ou partiel du remodelage de la plaque ductale, occasionnant la persistance plus ou
moins complete des structures biliaires embryologiques. La malformation peut toucher tous
les ¢tages de l’arbre biliaire intra-hépatique déterminant des entités anatomo-cliniques

distinctes (figure 17).

La maladie de Caroli est caractérisée par des vestiges plus ou moins dilatés de la
plaque ductale, dont le défaut de remodelage a un stade précoce concerne les plus gros des
canaux biliaires intra-hépatiques (canaux segmentaires).La FHC correspond a une
malformation de la plaque ductale des canaux biliaires inter lobulaires et résulte d’une
anomalie survenue plus tard dans le développement embryologique des voies biliaires et

associe des 1ésions destructrices et fibrosantes des canaux biliaires (Figure 18) [6, 10, 17,18].
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Figure 17: Représentation schématique de la malformation de la plaque ductale [10].

A gauche : Défaut complet de remodelage de la plaque ductale qui apparait comme un anneau
continu des voies biliaires dilatées.

Au centre et a droite : Remodelage incomplet de la plaque ductale qui apparait comme un
anneau presque continu de voies biliaires dilatées, avec une projection polypoide du
mésenchyme portal ou comme un cercle discontinu de voies biliaires dilatées (VP : veinule
porte).

Malformations de
la plaque ductale

Complexes
(interlobulaires de von Meyenburg
plus péripheriques) Maladie polykystique

du foie (1/1 000)

Fibrose hépatique
(interlobulaires) congénitale
(1/100 000)

maladie
(segmentaires) de Caroli (< 1/100 000)

Figure 18: Développement des voies biliaires du hile vers la périphérie et malformations

de la plaque ductale associée [18].
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I. METHODES D’ETUDE :

Il s’agit d’une étude rétrospective, portant sur une sé€rie de 7 cas, colligés au

service de chirurgie B du centre hospitalo-universitaire Ibn Sina Rabat.

Pour chaque patient, nous avons relevé :

Le sexeet I’age.

L’histoire de la maladie et les données de I’examen clinique.

Le bilan biologique: numération formule sanguin, bilan hépatique et crase
sanguine.

L’imagerie: échographie, tomodensitométrie, BILI-IRM, et cholangiographie
per-opératoire.

Le compte-rendu opératoire, comprenant [’aspect macroscopique, les
moyens diagnostiques per-opératoires (échographie et cholangiographie
per-opératoires), le type de résection hépatique réalisé.

L’examen anatomopathologique de la piéce opératoire.

Les suites opératoires.
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II. LES OBSERVATIONS CLINIQUES:

A. OBSERVATION N°1:

Monsieur B. M agé de 17 ans, sans antécédents pathologiques notables, présentait
depuis 20 jours de son admission aux urgences du CHU Ibn Sina Rabat des coliques
hépatiques évoluant dans un contexte de fievre non chiffrée et altération de 1’état
général. L’examen clinique a 1’admission a retrouvé une sensibilit¢ de I’hypochondre

droit.

L’échographie abdominale a montré une dilatation des VBIH du foie droit, a
paroi é€paissie, I’absence de dilatation des VBIH gauches, des VBEH et de la VBP. La
vésicule biliaire avait une paroi €paissiec mesurant 8mm. Le tronc porte et la branche
portale gauche étaient de calibre normal et perméable. Le pancréas, la rate et les reins

étaient sans anomalies.

La Bili-IRM a montré un foie de taille normale de contours réguliers, siege de
multiple formations en hyposignal T1 et hypersignal T2 intéressant le foie droit et
prenant le contraste en périphérie aprés injection dont la plus volumineuse mesure
54x34 mm évoquant un abces du foie droit avec dilatation des VBIH droites et
thrombose de la veine portale droite, vésicule biliaire, pancréas, rate et reins ¢taient sans

anomalies.

Le bilan biologique a montré un syndrome inflammatoire avec une
hyperleucocytose a 19090 GB/ mm’ & prédominance de polynucléaires neutrophiles ( a
16876 ), une protéine C réactive a 200 mg/l et une anémie (Hb a 10,8 g/dl). Le bilan
hépatique a montré une cholestase hépatique: PAL a 510 U/l (3xN), GGT a 71 Ul/I
(1.11xN), BT a 23 mg/l (2xN), BD al4 mg/l (2,8xN) et une cytolyse: ASAT a
160UI/L (4xN), ALAT a 165UI/L (3xN). Un taux de prothrombine a 52%.
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Le patient a ¢ét¢ mis sous une antibiothérapie (C3G + métronidazole), un
traitement anticoagulant et a bénéficié d’un drainage percutané de 1’abcés hépatique.
Plus tard, une TDM abdominale réalisée a montré un foie de taille normale de
contours réguliers. Le lobe droit est le siege de lésions hypodenses a paroi épaissie
qui se réhaussent en périphérie apres injection dont les plus volumineux siégeaient au
niveau du segment VII, mesurant 31x30 et 53x39 mm et au niveau du segment VI
mesurant 52x43 mm, ainsi que de multiples formations kystiques du lobe droit
branchées sur les VBIH qui étaient légerement dilatées avec présence d’un dot sign;
aspect en faveur de la maladie de Caroli avec abces hépatiques, thrombose de la
branche portale droite et gauche. Le reste ¢était sans anomalie. L’écho-doppler a
montré la persistance d’une petite collection au niveau du segment VII mesurant 34x22

mm et reperméabilisation de la branche droite du tronc porte.

Devant la présence d’abces hépatiques et la suspicion de maladie de Caroli du
foie droit, I’indication chirurgicale a été posée. L’exploration a retrouvé une collection
du segment VII fistulisée dans le diaphragme. Le prélevement de pus a été fait pour étude
bactériologique. L’échographie peropératoire a retrouvé de multiples formations kystiques

abcédées.

Une hépatectomie droite emportant la vésicule biliaire a ¢été réalisée et un

drainage de la loge d’hépatectomie par un drain de Joly.

L’examen anatomopathologique a montré la présence de plusieurs formations
kystiques abcédées et une dilatation kystique des voies biliaires intra-hépatiques dont
le revétement était remani¢ par un infiltrat inflammatoire dense et polymorphe, les
espaces portes étaient le siege d’une fibrose et d’un infiltrat inflammatoire. Cet aspect

était en faveur de la maladie de Caroli avec absence de signe de malignite.
Les suites opératoires étaient simples avec une bonne évolution.

Le patient est asymptomatique a ce jour, suivi réguliecrement en consultation.
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Figure 19: Bili-IRM: Abcés du foie droit avec dilatation des VBIH droites.
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Figure 20: Bili-IRM: Dilatation kystique des voies biliaires intra-hépatiques droites.
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Figure 22: TDM abdominale: Lésions hypodenses au niveau du segment VI et VII,

multiples formations kystiques du lobe droit avec présence d'un dot sign.
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Figure 24: Echographie de contrdle postopératoire.
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B. OBSERVATION N° 2 :

Madame F. H agée de 58 ans, cholécystectomisée pour lithiase de la vésicule
biliaire 20 ans auparavant et pour lithiase de la VBP 4 ans apres la cholécystectomie.
Elle présentait depuis 1 mois des coliques hépatiques sans ictére ni fievre évoluant
dans un contexte de conservation de [’état général. L’examen clinique était sans

particularité.

La patiente a bénéficié d’une échographie abdominale qui a montré un foie de
taille normale de contours réguliers et d’échostructure homogene, sicge de micro-
calcifications au niveau des segments V et VIII, une dilatation localisée des VBIH au
sein de laquelle a ¢été¢ noté la présence de 2 micro-lithiases. La VBP et le tronc porte
¢taient fins et perméables. Pancréas rate et reins ¢€taient sans anomalies. Une Bili- IRM
a ¢t¢ faite et a objectivé une dilatation des VBIH gauches avec multiples micro-
lithiases et sténose du canal hépatique gauche. Sur le plan biologique ; la NFS était
normale avec une Hb a 14,2 g/dl, le bilan hépatique a objectivé une cholestase
hépatique PAL a 177 UI/I(1.18xN), GGT a 283 UI/L (3xN) et une CRP a 26,6 mg/l et le

reste était sans anomalies. le bilan de la crase était normal avec un TP a 92%.

Le diagnostic de maladie de Caroli a été retenu, une hépatectomie gauche avec

résection du segment I ont été réalisées.

L’examen anatomopathologique montrait des voies biliaires a lumicre dilatée
allant de 0,2x0,2 cm a 0,5x0,3 cm avec quelques remaniements hémorragiques et
contenant des calculs noiratres arrondies mesurant 0,4x0,4 cm, méme aspect au niveau
du segment I, le parenchyme hépatique était d’architecture conservée, les espaces portes
comportaient des canaux biliaires dilatés et kystisés avec un infiltrat inflammatoire
polymorphe de densité faible avec la présence par endroit des dépdts de pigments
biliaires au niveau des canaux biliaires et d’une stéatose macro-vacuolaire minime, cet
aspect était en faveur de la maladie de Caroli, il n’y avait pas de cholestase ni de

dysplasie.
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20 jours apres l’intervention, la patiente a présenté¢ des hématémese de moyenne
abondance, elle a bénéfici€ d’une FOGD qui a montré au niveau de [’cesophage la
présence de sang noirdtre et un estomac plein de sang caillé sans varices

cesophagiennes et sous cardiales, une transfusion de culots globulaires a été faite.

La patiente est décédée 1 mois aprés Dintervention dans un tableau de

défaillance multiviscérale.
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Figure 26: Bili-IRM: Dilatation des VBIH gauches avec sténose du canal biliaire gauche.
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Figure 27: Piéce d'hépatectomie gauche.

Figure 28: Image en per-opératoire montrant les calculs au niveau du foie.
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C. OBSERVATION N°3:

Monsieur F. A agé de 54 ans, a ¢été cholécystectomisé 22 ans auparavant, se

plaignait de coliques hépatiques depuis janvier 2006.

L’échographie abdominale avait retrouvé une dilatation des voies biliaires intra

et extra-hépatiques en amont d’un obstacle lithiasique.

En mars 2007, une sphinctérotomie endoscopique avec extraction de calculs a
¢té réalisée et quatre jours plus tard, le patient développait un tableau d’angiocholite

avec présence de lithiases résiduelles a 1’échographie.

Une intervention chirurgicale a été décidée. Une cholédocotomie a ¢été faite avec
extraction des calculs et mise en place d’un drain de Kehr. La cholangiographie de
contrdle au quinziéme jour postopératoire montrait la persistance de calculs dans la

VBP.

Le drain de Kehr a été retiré. A travers le trajet du drain de kehr, une
lithotripsie intracanalaire a l’aide de la sonde de Dormia a permis [’extraction de

plusieurs petits calculs avec issu de pus.

Trois mois plus tard, le patient a présenté un subictére avec ficvre et frissons.
L’¢échographie a montré une aérobilie, avec présence de calculs au niveau de la VBP,

des canaux hépatiques droits et gauches et des VBIH gauches.

Le diagnostic de maladie de Caroli a été retenu et l’intervention chirurgicale

indiquée.
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L’exploration a retrouvé un foie augmenté¢ de volume, un lobe gauche dur
contenant des calculs accessibles a la palpation avec des micros abces. La
cholangiographie per-opératoire a montré des canaux biliaires gauches bourrés de

calculs.

Le canal du segment V et la VBP ¢taient dilatées et lithiasiques. Une hépatectomie
gauche a ¢té réalisée. La VBP et les canaux biliaires droits ont ¢été évacués. Le
cholédoque a été sectionné et le bout distal fermé. L’intervention se terminait par une

anastomose bilio-digestive entre les canaux droits et du segment I sur une anse en Y.

L’examen anatomopathologique de la piéce a montré une ectasie des canalicules
biliaires renfermant des lithiases avec un infiltrat inflammatoire polymorphe sur un
fond fibreux ; aspect évocateur de la maladie de Caroli. Il n’y avait pas de signe de

cirrhose ni de malignité.

Les suites opératoires ont ¢été simples. Le patient a €té revu asymptomatique a

24 mois de l’intervention.
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Figure 30: Cholangiographie per opératoire : Dilatation des V.B.I.LH.G avec de

nombreux calculs.
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Figure 32: Aspect macroscopique du foie gauche montrant de canaux dilatés renfermant

de nombreux calculs.
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Figure 33: Canalicule biliaire ectasique avec remaniement fibro-inflammatoire

(HE, G x 200).
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D. OBSERVATION N° 4 :

Monsieur R .L agé¢ de 40 ans, a comme antécédents un diabete bien équilibré

sous régime et une cataracte de 1’ceil gauche opérée en 1999.

Le tableau clinique comportait des épisodes douloureuses de 1’hypochondre droit
évoluant depuis quatre ans, accompagnées d’ictere d’allure cholestatique spontanément

résolutifs. Des examens échographiques ont suspecté la présence de lithiase biliaire.

L’examen clinique a I’admission était normal. A D’échographie, le foie était de
taille normale de contours réguliers et d’échostructure homogene, la vésicule biliaire était
distendue mesurant 110 mm de grand axe a paroi fine avec présence de quelques petites
lithiases mobilisables et la VBP était dilatée a 18 mm de contenu micro-lithiasique et un
sludge épais témoignant de la chronicité¢ de I’obstacle et une Iégere dilatation des VBIH.

Pancréas rate et reins étaient sans anomalies.

La tomodensitométriec a montré la présence d’une masse hépatique au niveau du
segment IV , hypodense, se rehaussant discrétement en périphérie, de fagon continue,
avec dilatation des VBIH gauches. Les veines sus hépatiques (la médiane proche de la
Iésion) la veine cave inférieure et le tronc porte sont perméables. Le reste de I’examen était

sans particularités.

Le bilan biologique a montré une hyper-bilirubinémie a 16 mg/l (1,3xN) et une
cytolyse hépatique : ASAT a 50 UI/L (1,2xN) et ALAT a 74 UI/L (1,4xN). Un TP a
100%.

La cytoponction au niveau de la lésion hépatique faite a deux reprises n’a pas

montré de 1ésions spécifiques.
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L’indication opératoire a été posée. A I’exploration, la vésicule biliaire était le
siege de micro-lithiases avec une lésion blanchatre a la surface du foie gauche au
contact de canalicules biliaires dilatés. Une cholécystectomie a ¢été faite, la
cholangiographie per-opératoire a montré un arrét complet du produit de contraste au

niveau du canal gauche sans visualisation de lithiase. Une hépatectomie gauche a été

réalisée.

L’examen anatomopathologique a montré une ectasie des canalicules biliaires,
dont certains contenaient de multiples calculs, avec cholestase modérée a sévere.
L’architecture lobulaire était conservée. Aucune Iésion de cholangiosarcome n’a été

observée, cet aspect était évocateur de la maladie de Caroli.

Les suites opératoires ont été simples avec une bonne évolution. Le patient

¢tait asymptomatique a trois ans de I’intervention.
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Figure 34: TDM abdominale: Image hypoéchogéne du segment IV avec une légére

dilatation des VBIH gauches.

Figure 35: Cholangiographie per-opératoire montrant une dilatation des VBIH gauches

avec plusieurs lithiases.
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Figure 36: Piéce opératoire du foie gauche.

Figure 37: Dérivation biliodigestive (anse en Y).
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Figure 38: Piéce fixée et ouverte : canaux biliaires dilatés renfermant de petits calculs.
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Figure 39: Ectasie du canalicule biliaire au sein d’un espace porte fibro-inflammatoire

(HE, G X 100).
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E. OBSERVATION N°5:

Madame F. K agée de 42 ans, présentait depuis 20 ans des coliques hépatiques

itératives, sans fievre et sans ictere.

La cholangiographie intraveineuse a montré une lithiase vésiculaire et une voie
biliaire principale mal opacifiée et la malade fut opérée avec le diagnostic de lithiase
vésiculaire. L’intervention a découvert une vésicule biliaire distendue a paroi épaisse
inflammatoire mais alithiasique. Le cholédoque ¢était dilaté a paroi fine et le lobe
hépatique gauche atrophi¢ de coloration blanchatre, de consistance inégale, contenant
des calculs. L’intervention a comporté une lobectomie gauche, une cholécystectomie et
une anastomose cholédoco-duodénale latéro-latérale. La cholangiographie pér-opératoire
réalisée en fin d’intervention a montré des voies biliaires intra-hépatiques normales et
I’opérateur n’a pas vérifi¢ 1’é¢tat du lobe de spiegel. L’examen du lobe gauche réséqué
a montré des ectasies pseudokystiques intra-hépatique communiquant avec les voies

biliaires et contenant de multiples moules lithiasiques.

Les suites immédiates ont ¢été simples. 8 mois plus tard la malade a été
réhospitalisée pour angiocholite aigue. Le traitement antibiotique a permis de controler
le phénomeéne infectieux. L’échotomographie hépatobiliaire a montré une voie biliaire
dilatée et des cavités anéchogénes au niveau du segment [ communiquant
probablement avec les voies biliaires. La TDM a confirmé le diagnostic de maladie
de Caroli localisée au lobe de spiegel en montrant des images hypodenses du segment
I communiquant avec les voies biliaires intra-hépatiques. Le foie droit et le segment

IV étaient normaux.

L’intervention a ¢été menée par voie sous-costale droite. Le segment [ était
augment¢ de volume mesurant 11,5/ 7 cm de coloration blanchatre, scléreux et
contenant de multiples calculs. La VBP était dilatée mesurant 18 cm a paroi épaissie et

inflammatoire.
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L’intervention a comporté une segmentectomie [ sous exclusion vasculaire totale
du foie (31 minutes d’ischémie hépatique) et une anastomose hépatico-jéjunale sur anse
jéjunale montée en Y a la Roux et fixée a la paroi pour permettre un acces

permanent.

L’examen de la piece opératoire a montré¢ I’existence d’une dilatation pseudo-
kystique des VBIH contenant de multiples calculs. L’examen histologique a précisé
qu’il s’agissait d’une forme mixte de la maladie de Caroli en raison d’une

fibroadénomatose biliaire en foyers.
Les suites opératoires ont été simples.

La malade a ¢été régulicrement suivie en consultation et 8 ans apres
I’intervention la malade allait bien, la fonction hépatique était normale et I’échographie

n’as pas montré¢ de dilatation des voies biliaires intra-hépatique.
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Figure 40: Piéce de résection ouverte: Parenchyme hépatique entiérement détruit par le

processus fibreux et ectasique.

Figure 41: Piéce de résection ouverte: Lobe de spiegel remanié fibreux comportant de

multiples dilatations sacculaires et contenant des moules lithiasiques.
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F. OBSERVATION N° 6 :

Madame B. M agée de 60 ans, GsPs avait comme antécédents un diabéte depuis
20 ans trait¢ par insuline, une HTA évoluant depuis 9 ans traitée par inhibiteur
calcique. Elle présentait depuis 1 mois des coliques hépatiques associées a un ictere

cholestatique et des vomissements bilieux.

La TDM abdominale a montré une dilatation des VBIH et de la VBP a 20 mm
en amont d’une obstruction probable du bas cholédoque non individualisable. La Bili-
IRM a montré¢ une dilatation des VBIH et de la VBP sur cholangite sclérosante, les
VBIH ¢étaient dilatées mais de fagcon moins importante; avec prédominance du coté
gauches et présence de plusieurs zones de strictions notamment au niveau de la
bifurcation. La vésicule biliaire était dilatée a paroi fine et contenait un sludge
déclive. Le canal du wirsung était normal ainsi que le 2°™ duodénum au niveau de la
zone d’abouchement bilio-digestif. Par ailleurs foie, surrénales, pancréas, reins, rate

étaient normaux.

Le bilan biologique a montré une cholestase hépatique PAL a 2632 Ul/l (17xN),
GGT a 3443 UI/L (53xN), bilirubine totale a 219 mg/l (18xN) avec bilirubine directe a
182 mg/l (36,4xN) et bilirubine indirecte a 37mg/l ; ainsi qu’une cytolyse ASAT a 156
UI/L (4xN), ALAT a 244 UI/L (4xN). la NFS montrait une anémie a 10,8 g/dl le reste
¢tait sans anomalie. Le bilan de la crase était normal avec un TP a 96%. La sérologie
de I’hépatite B ¢était positive et la sérologie de [I’hépatite C était négative. Les
marqueurs tumoraux étaient ¢levés ACE a 53 ng/ml et I’antigéne CA 19-9 a 50648
Ul/ml

La patiente a bénéfici¢ d’une laparotomie exploratrice : la vésicule biliaire était
distendu et contenant un sludge biliaire. La VBP ¢tait dilatée a 2,5 cm en amont d’une
induration de la téte du pancréas. Une cholécystectomie et une choledocotomie ont été
réalisées avec une anastomose choledoco-duodénale latéro-latérale. Une biopsie du

foie a été faite.
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L’examen anatomopathologie a montré une cholestase importante en péri-
centrolobulaire a la fois hépatocytaire, sous forme de thrombi et dans la lumiere des
cholangioles péri-portaux, une cholécystite = chronique et 2 ganglions d’allure

réactionnelle.

Vingt-cinq jours aprés l’'intervention, la patiente est admise en réanimation pour
prise en charge d’une décompensation acido-cétosique sur abcés du foie gauche drainé

chirurgicalement.

5 mois plus tard, elle a ¢été réhospitalisée pour des épigastralgies intenses dans
un contexte d’altération de I’état général. L’échographie abdominale a montré un foie
de taille normale, de contours réguliers avec discréte dilatation des voies biliaires

intra-hépatiques au niveau du foie gauche et des signes d’aérobilie.

Par ailleurs La TDM a montré¢ a 1’étage abdominal un processus Iésionnel
tissulaire de la partie inférieure de la téte du pancréas borderline responsable d’une
infiltration de la lame rétro portale, la veine mésentérique adjacente et une infiltration
pré cave ainsi qu’une infiltration du pédicule mésentérique supérieure a sa portion
distale , une atrophie du lobe gauche du foie, une aérobilie. A 1’étage thoracique elle a
montré la présence d’un nodule en verre dépoli du segment antérobasal de 5 mm du

lobe inférieur droit avec un nodule calcifi¢ du segment ventral du lobe supérieur droit.

Devant la suspicion d’ un cholangiocarcinome du bas cholédoque associ€é a une
maladie de Caroli lobaire gauche, une intervention chirurgicale a été préconisée. A
I’exploration, le lobe gauche était le siege de dilatations kystiques des voies biliaires
et le pancréas induré avec infiltration pierreuse le long du pédicule mésentérique
supérieur, sans métastases et sans d’ascite. Une lobectomie gauche avec biopsie des

adénopathies mésentériques supérieures ont €té réalisées.
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L’examen anatomopathologique a montré des voies biliaires a lumicre dilatée
avec quelques remaniements fibreux et hémorragiques. Le parenchyme hépatique était
d’architecture conservée, les espaces portes comportaient des canaux biliaires dilatés et
parfois kystisés avec un infiltrat inflammatoire polymorphe de densité faible, cet

aspect était en faveur d’une maladie de Caroli.

L’examen anatomopathologique du ganglion mésentérique a montré une

localisation secondaire d’un adénocarcinome moyennement différencié.

Par la suite la patiente a été perdue de vue.
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Figure 42: TDM abdominale: Dilatation des VBIH et la VBP en amont d'un obstacle du

bas cholédoque non individualisable.
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Figure 43: Bili-IRM: Dilatation des voies biliaires intra-hépatiques gauches.
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Figure 44 : Bili-IRM: Dilatation des VBIH et la VBP sur cholangite sclérosante.
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G. OBSERVATION N°7:

Madame E. H agée de 76 ans, G3P;, ayant comme antécédents un HTA depuis
8 ans sous traitement, présentait depuis des années des coliques hépatiques, I’examen

clinique était sans particularité .

L’¢échographie abdominale a montré un foie de taille normale, le lobe gauche
¢tait le siege d’une petite dilatation des VBIH et de petits calculs, la vésicule biliaire
¢était lithiasique a paroi fine. Le rein droit était le siege d’un kyste médial. Rein

gauche, pancréas et rate étaient sans anomalies.

La Bili-IRM a montré une vésicule biliaire bilobé contenant trois images de
macro-lithiases dont la plus volumineuse mesurant 26 mm de diametre, le cholédoque
était fine et mesurait 6 mm. Les VBIH droites était normales, par contre les VBIH
gauches comportaient une dilatation pseudo kystique avec présence de trois lithiases

centimétriques.

Le bilan biologique : la NFS était normale avec une Hb a 12 ,5g/dl, les PAL a
83 UI/L, GGT a 54UI/L et bilirubine totale a 5 mg/l, le bilan de la crase était normal

avec un taux de prothrombine a 96%, hormis une CRP a 22,6 g/l.

Le diagnostic retenu était une dégénérescence néoplasique sur maladie de Caroli.

L’indication d’une chirurgie exploratrice a été posée.

L’intervention a ¢ét¢é menée par laparotomie médiane sus ombilicale,
I’exploration a trouvé une carcinose au niveau diaphragmatique et au niveau du grand
épiploon avec une masse du segment IV du foie et une vésicule biliaire lithiasique.

Une biopsie du grand épiploon et de la masse hépatique ont été réalisées.

65



L’examen anatomopathologique de la biopsie du grand épiploon a montré la
présence d’une tumeur mesurant 4x4x1,5 cm, 1’étude histologique montrait un tissu
graisseux infiltré par une prolifération tumorale carcinomateuse, faite de cellules

organisées en tubes et en travées au sein d’un stroma fibro-inflammatoire.

Cet aspect était en faveur d’une localisation péritonéale d’un adénocarcinome

moyennement différencié.

L’examen anatomopathologique de la biopsie de la masse hépatique a montré un
parenchyme hépatique infiltré par la méme prolifération tumorale sus décrite ; aspect

en faveur d’une localisation hépatique d’un adénocarcinome moyennement différencié.
Les suites opératoires ont été simples.

La patiente est décédée 1 mois apres ’intervention.
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Figure 45: Bili-IRM: Dilatation des VBIH gauches avec présence de lithiase.

Nov01 2011 fim: 17
021108 PM

Figure 46: Bili-IRM: Vésicule biliaire bilobée contenant une macro-lithiase.
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Tableau 1: Tableau récapitulatifs des 7 observations.

Cas 1

Cas 2

Cas3

Cas 4

Cas s

Cas 6

Cas7

AGE 17 58 54 40 42 60 76
SEXE M F M M F F F
Coliques Coliques hépatiques Angiocholite Coliques hépatiques Angiocholite Coliques hépatiques | Coliques
hépatiques + + hépatiques
CLINIQUE + ictére cholestatique ictére cholestatique
fievre
Cholestase Cholestase hépatique Hyper-bilirubinémie+ Cholestase hépatique | Bilan hépatique
hépatique + Cytolyse hépatique + Cytolyse + ACE et | normal
BIOLOGIE Cytolyse CA 19-9 élevés
hépatique
Dilatation des Une dilatation Une dilatation des Empierrement Une voie biliaire Dilatation des Lobe gauche
VBIH du localisée des VBIH au | VBIH et extra- lithiasique chronique | dilatée et des cavités | VBIH au niveau du était le siege
foie droit sein de laquelle on a hépatiques au-dessus de la VBP avec anéchogenes foie gauche et des d’une petite
noté la présence de 2 d’un obstacle hydrocholécyste au niveau du signes d’aérobilie. dilatation des
micro-lithiases lithiasique, présence lithiasique et 1égere segment | VBIH et de
de calculs au niveau dilatation des VBIH. | communiquant petit calcul,
ECHOGAPHIE de la VBP, des canaux probablement avec vésicule biliaire
ABDOMINALE hépatiques droits et les voies biliaires. lithiasique a
gauches et des VBIH paroi fine
gauches.
Abces hépatiques Masse hépatique au Images hypodenses | Une dilatation des
des segments VII niveau du segment du segment I VBIH et de la VBP
et VI et des VBIH IV, dilatation des communiquant avec | a 20 mm
TDM 1égérement VBIH gauches. les voies biliaires en amont d’une
ABDOMINALE dilatées avec intra-hépatiques probable obstruction

présence d’un dot
sign

du bas cholédoque
non individualisable
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Abces du foie Une dilatation des Une dilatation des Dilatation
droit,dilatation VBIHG avec multiples VBIH et de la VBP pseudo kystique
des VBIH droites | micro-lithiases et sur cholangite des VBIH
BILI-IRM et thrombose sténose du canal sclérosante avec gauches
de la veine portale | biliaire gauche sludge de la vésicule compliquée de
droite biliaire et de la VBP | lithiase
endocanalaire
Les canaux biliaires Un arrét complet Les VBIH
gauches bourrés de duproduit de normales,
CHOLANGIO- calculs ainsi que le contrasteau niveau du | l'opérateur ne
GRAPHIE canal du segment V, canal gauche sans vérifia pas I'état du
PER-OPERATOIRE la VBP dilatée et visualisation lobe de spiegel
lithiasique de lithiase
DELAI AVANT LE 20 JOURS 24 ANS 1 ANS 4 ANS 20 ANS 6 MOIS -
DIAGNOSTIC
LOCALISATION Droite Gauche Gauche Gauche Gauche Gauche Gauche
Lithiase intra- Lithiase intra-hépatique | Lithiase intra- Lithiase intra- Lithiase intra- Abces hépatique Cholangio-
COMPLICATION hépatique hépatique hépatique hépatique Cholangiocarcinome carcinome
Abcés hépatique Angiocholite Angiocholite
Hépatectomie Hépatectomie gauche Hépatectomie gauche | Hépatectomie gauche | * Lobectomie gauche | Cholécystectomie et Chirurgie
droite avec résection du avec dérivation bilio- avec anastomose choledocotomie avec | exploratrice
segment [ digestive cholédoco-duodénale | yne anastomose avec biopsie du
latéro-latéral . Lo
. choledoco-duodénale | grand épiploon
INTERVENTION “Segmentectomie I el | 1o Jatérale et biopsie de |
anastomose hépatico- L psie de la
iéjunale Lobectomie gauche masse hépatique
EVOLUTION Favorable Déces Favorable Favorable Favorable Perdue de vue Déces

69




NS

-

A [U A
S =
SIONG OrR

70



I. EPIDEMIOLOGIE:

A. AGE :

Dans notre série, I’dge variait entre 17 et 76 ans. L’age moyen est estimé¢ a 49,5

ans pour I’ensemble des cas.

;
85,71 %
6
5
4
3
2 14,29 %
1
0 ]
<35 ans > 35 ans
Graphique 1: Répartition des cas selon ’age.
B. SEXE :

Les 7 patients se répartissent en 3 hommes et 4 femmes. On note une

prédominance féminine avec un sexe ratio de 0,75 (3H /4F).
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® Homme

= Femme

Graphique 2: Répartition des patients en fonction du sexe.

C. LOCALISATION :

La maladie de Caroli ¢était localisée a gauche chez 6 patients et a droite chez 1

patient.

= Droite

= Gauche

Graphique 3: Localisation de la maladie de Caroli.
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II. ETUDES CLINIQUES:

Tous nos patients étaient symptomatiques.
Les signes cliniques isolés ou associé¢s amenant a la découverte de la maladie
de Caroli étaient :
e Des douleurs abdominales a type de coliques hépatiques chez 5 patients soit
71.42 %.
e Un tableau d’angiocholite aigue était présent chez 2 patients soit 28.57 %
e Un ictére cholestatique était présenté chez 2 patients soit 28,57%.

e Une fievre a été observée chez un patient soit 14,28%.

80,00%

70,00%
60,00%

50,00%

40,00%

30,00%

20,00%

10,00%

0,00% . T .
Colique Angiocholite Ictere Fiévre
hépatique cholestatique

Graphique 4: Répartition des signes cliniques selon le nombre des cas étudiés.
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III. ETUDES PARACLINIQUES :
A. BILAN BIOLOGIQUE :
1. BILAN HEPATIQUE :
a. Signes de cholestase : (tableau 2)

- Une hyperbilirubinémie totale (> 12 mg/1) est observée chez 3 patients.

- Une hyperbilirubinémie directe (> 5 mg/l) est observée chez 2 patients.

- Une augmentation du taux de PAL (> 150 UI/L) est observée chez 3 patients.
- Une augmentation du taux de GGT (>64 UI/L) est observée chez 3 patients.

b. Signes de cytolyse :

Une augmentation des ASAT (>34 UI/L) est observée chez 3 patients.

Une augmentation des ALAT (>55 UI/L) est observée chez 3 patients.

Tableau 2: Les paramétres biologiques de cholestase et de cytolyse.

1 2xN 2,8xN 3xN 1,11xN 4xN 3xN
2 N N 1,18xN 3xN N N

3 - - - - - -

4 1,3xN N - - 1,2xN 1,4xN
5 - - - - - -

6 18xN 36,4xN 17xN 53xN 4xN 4xN
7 N N N N N N
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2. NUMERATION FORMULE SANGUIN:

Elle a objectivé les anomalies suivantes :

= Une hyperleucocytose a prédominance des PNN avec wune anémie
normochrome normocytaire chez un patient.
= Une anémie hypochrome microcytaire chez un patient.

= Normale dans les autres cas.

3. DOSAGE DES MARQUEURS TUMORAUX:

Le taux des marqueurs tumoraux a été élevé chez une patiente ( Observation n°6):

- ACE =10xN et CA 19-9 =1368xN.
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B. BILAN RADIOLOGIQUE :

Le bilan radiologique a comporté :

e Une échographie abdominale chez tous les patients soit 100 %.
e Une TDM chez 4 patients soit 57,14 %.
e Une Bili- IRM chez 4 patients soit 57,14 %.

e Et une cholangiographie per-opératoire chez 3 patients soit 42,86 %.

120,00%

100%

100,00%

80,00%

57,14% 57,14%

60,00%

42,86%
40,00%

20,00%

0,00% .
Bili-IRM TDM Echographie cholangiographie
abdominale per-opératoire

Graphique 5: La prévalence des examens radiologiques en fonction du nombre des cas

de notre étude.
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1. ECHOGRAPHIE ABDOMINALE :

Une échographie abdominale a été réalisée en premier intention chez tous nos

patients objectivant les anomalies suivantes :

DVBP

Lv Enb des cas

——
—
——
LVBP _
—

Graphique 6: Répartition des données échographiques selon le nombre des cas étudiés.

2. TDM ABDOMINALE :

La tomodensitométrie a été réalisée chez 4 patients soit 57,14%.
Elle a objectivé des anomalies a type de:

» Dilatation localisée des voies biliaires intra-hépatiques chez les 4 patients.

= La présence d’un dot sign et des lésions hypodenses a paroi épaissies
qui se réhaussent en périphéric aprés injection en faveur d’ abcés
hépatique chez un patient.

= Atrophie du lobe gauche du foie chez un patient.
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3. BILI-IRM:

La Bili-IRM a été réalisée chez 4 patients soit 57,14% et a posé le diagnostic

avec certitude .
Elle a objectivé les anomalies suivantes :

= Dilatation des voies biliaires intra-hépatiques chez les 4 patients soit
100%.

= La présence de lithiase en intra-hépatique chez 2 patients soit 50%.

= Vésicule biliaire lithiasique chez 2 patients soit 50%.

» Voie biliaire principale dilatée contenant un sludge chez un patient soit

25%.

mDVBIH+ LV
m DVBIH+ LVBIH
m DVBIH+ LVBP+DVBP

Graphique 7: Les anomalies associées a la DVBIH sur la Bili-IRM chez les 4 cas

étudiées.
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4. CHOLANGIOGRAPHIE PER-OPERATOIRE :

La cholangiographie per-opératoire a été réalisée chez 3 patients soit 42,86%.
Elle a objectivé:

e Des canaux biliaires gauches bourrés de calculs ainsi que le canal du
segment V, une VBP dilatée et lithiasique chez le 1% cas.

e Un arrét complet du produit de contraste au niveau du canal gauche

2éme

sans visualisation de lithiase chez le

e Des VBIH normales chez le 3™ cas.

cas.

IV. COMPLICATIONS:

Dans notre série, les complications retrouvées :

= L’abceés hépatique observé chez 2 patients.
= Lithiase intra-hépatique retrouvée chez 5 patients.

=  Dégénérescence maligne (cholangiocarcinome) observée chez 2 patientes.

= Abces hépatique

m Lithiase intra-
hépatique

B Dégénérescence
( cholangiocarcinome)

Graphique 8: Les complications retrouvées chez les 7 cas étudiées.
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V. TRAITEMENT:

Des 7 patients qui ont été opérés, 6 ont eu une résection hépatique et une

seule patiente a eu une simple laparotomie exploratrice.

Apres ’exérése hépatique, une anastomose bilio-digestive sur anse en Y a été

réalisée chez 2 patients.

Une dérivation cholédoco-duodénale latéro-latérale a été réalisée chez 2 patients.

B hépatectomie droite

B hépatectomie gauche
= lobectomie gauche

H résection du segment |

H laparotomie exploratrice

Graphique 9: Les interventions effectuées chez les 7 cas étudiées.
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VI. DONNES ANATOMOPATHOLOGIQUES:

L’¢tude anatomopathologique a été faite pour tous nos patients.

Le tableau ci-dessous montre les résultats des comptes rendus de I’examen

anatomopathologique :

Tableau 3: Les résultats des comptes rendus de I’examen anatomopathologique .

Les cas Résultat de I'étude histologique

= La présence de plusieurs formations kystiques abcédées et de
dilatations kystiques des voies biliaires intra-hépatiques.

Cas 1 = Les espaces portes étaient le sicge d’une fibrose et d’un infiltrat
inflammatoire léger.

= Pasde signe de malignité.

= Des voies biliaires a lumiére dilatée avec quelques remaniements

Cas 2 hémorragiques et contenant des calculs noiratres arrondies avec un
infiltrat inflammatoire polymorphe de densité faible.

= Pas de cholestase ni de dysplasie.

=  Une ectasie des canalicules biliaires renfermant des lithiases avec
Cas 3 un infiltrat inflammatoire polymorphe sur un fond fibreux.
= Pas de signe de cirrhose ni de malignité.

®»  Une ectasie des canalicules biliaires, dont certains contenaient de
Cas 4 multiples calculs, avec cholestase modérée a sévere.
= Pas de lésion de cholangiosarcome.

C 5 =  Une dilatation pseudo- kystique des voies biliaires intra-hépatiques
as contenant de multiples calculs.

®= Des voies biliaires a lumiére dilatée avec quelques remaniements
fibreux et hémorragiques avec un infiltrat inflammatoire

Cas 6 polymorphe de densité faible.
®= Une localisation secondaire d’un adénocarcinome moyennement
différencié.
Cas7 =  Une localisation hépatique et péritonéale d’un adénocarcinome

moyennement différencié.

81



VII. EVOLUTION :

= Deux patientes sont décédées 1 mois apres 1’intervention.
= Une seule patiente perdue de vue.

= L’évolution a été favorable pour le reste des patients opérés.

Déces Evolution Perdue de

favorable vue

Graphique 10: Evolution des 7 cas étudiés.
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I. EPIDEMIOLOGIE:
A. LA PREVALENCE:

La maladie de Caroli est moins fréquente que le syndrome de Caroli, et les
deux entités sont rares avec une prévalence de 1/1.000.000 de la population générale

[2, 23].

B. L’AGE:

Bien que les anomalies des voies biliaires intra-hépatiques soient généralement
présentes a la naissance, les patients sont souvent asymptomatiques jusqu’a

I’adolescence ou jusqu’a I’age adulte. [24]

Selon la littérature, la maladie se révele dans 90 % des cas apres 1’age de 35

ans avec un age moyen qui varie entre 24 et 55,7 ans (Tableau 4).

Dans notre série, 1’age moyen de nos patients était de 49,5 ans avec des

extrémes allant de 17a 76 ans qui est proche des chiffres rapportés dans la littérature.
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Tableau 4: Age moyen de la maladie de Caroli selon la littérature.

Auteurs Année Nb de cas Age moyen
Nagasue [25] 1984 6 36
Mercadier [8] 1984 10 45
Caroli-Bosc [26] 1998 6 52
Gillet et al [5] 1999 12 51
Ammori [27] 2002 8 35
Levy [28] 2002 17 37
Pimentel [29] 2004 26 47,9
Kassahum [30] 2005 33 51,5
Habib [31] 2006 30 26
Bockhorn [32] 2006 12 39
De Kerckhove [33] 2006 110 39,7
Mabrut [34] 2007 32 55
lendoire et al [35] 2007 10 45,8
Millwala [36] 2008 104 35,1
Ulrich [37] 2008 40 49
lendoire [38] 2011 24 48,7
Harring [39] 2012 140 35,6
Ftériche [40] 2012 16 55
Mabrut et al [41] 2013 155 35,7
Wang [42] 2015 30 24
Moslim [43] 2015 9 40
Kettabi [44] 2017 5 38
Notre série 2018 7 49,5
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C. LE SEXE:

Selon la littérature, parmi 697 cas publiés la prédominance féminine a été retrouvée

dans 54,23 % (351/378) avec un sexe ratio de 0,92 (Tableau 5).

Tableau 5: Le sexe ratio de la maladie de Caroli selon la littérature avec distinction de la

prédominance de sexe.

Auteurs Nb de cas M/F Sexe ratio
Mercadier [8] 10 4/6 0,67
Ammori [27] 8 2/6 0,33
Levy [28] 17 7/10 0,70
Espenoza [45] 6 0/6 0,00
Pimentel [29] 26 10/16 0,63
2 Kassahum [30] 33 15/18 0,83
/\ Millwala [36] 104 47/57 0,82
= Ulrich [37] 40 18/22 0,82
Diaz G [46] 18 7/11 0,64
Lendoire [38] 24 7/17 0,41
Harring [39] 140 64/76 0,84
Wang [42] 30 11/19 0,58
Caroli-Bosc [26] 6 4/2 2
Dagli [47] 21 13/8 1,63
Habib [31] 30 16/14 1,14
S Bockhorn [32] 12 7/5 1,40
A\ De Kerckhove [33] 110 57/53 1,08
2 Mabrut [34] 32 21/12 1,75
Ftériche [40] 16 9/7 1,29
Moslim [43] 9 7/2 3,50
Kettabi [44] 5 3/2 1,50
z Nagasue [25] 6 3/3 1
= |Gillet et al [5] 12 6/6 1
Les séries publiées 697 351/378 0,92

86



Dans notre série, on note une prédominance féminine avec un sexe ratio de 0,75

(3H/4F) qui est en concordance avec les données de la littérature.

D. LOCALISATION :

Dans une revue détaillée de 36 patients atteints de la maladie de Caroli
monolobaire sélectionnés parmi 180 cas publiés, Boyle et al ont not¢ que le lobe

gauche était affecté chez 33 des 36 patients (91%) [48].

Selon la littérature, la forme monolobaire est retrouvée dans 79,07 % des cas,

72,55 % a gauche et 27,45 % a droite, alors que la forme diffuse est retrouvée dans
20, 93 %.

Dans notre étude, la maladie était localisée chez tous les patients; a gauche
dans 85,71 % des cas et a droite dans 14,28 % des cas qui est en concordance avec

les données de la littérature (Tableau 6).
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Tableau 6: Distribution anatomique de la maladie de Caroli selon la littérature.
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II. DONNEES CLINIQUES:

Deux formes de la maladie ont été décrites : (tableau 7)

o,

héréditaire. 11 y

& Le type I, également connu

abcés du foie dans cette forme.

Sous

le nom de forme pure ou non

a une prédisposition marquée a I’angiocholite et aux

< Type Il ou la forme héréditaire a transmission autosomique récessive

associée a la fibrose hépatique congénitale et I'hypertension portale et

¢galement appel¢ syndrome de Caroli ou maladie de Grumbach [43, 49].

Tableau 7: Les 2 formes de la maladie de Caroli.

forme pure

forme associée a une fibrose
hépatique congénitale

Distribution des kystes

Diffuse ou localisé

Diffuse

Transmission

Non héréditaire

Autosomale, recessive

Angiocholite Présente Présente
Hypertension portale Absente Présente
Anomalies rénales Absentes Présentes
Cholangiocarcinome Fréquent Fréquent

Le diagnostic est

d’angiocholite et des gestes chirurgicaux ou endoscopiques

souvent fait avec

aprés plusieurs poussées

itératifs et inadéquats

(cholécystectomie, cholédocotomie, drainage de Kehr, cholangiographie per-opératoire ou

rétrograde endoscopique, sphinctérotomie, anastomose bilio-digestive) [5, 40].

Dans la série de Gillet et al [S], huit malades avaient totalis¢ 22 gestes

chirurgicaux ou endoscopiques

avant le diagnostic définitif. Cinq malades

totalis¢ 12 gestes dans la série de Ftériche [40].
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La méme constatation a été faite par He et al qui mentionnent que le tiers de
ses patients avaient des antécédents de chirurgie biliaire avant le diagnostic de la
maladie de Caroli. Mabrut et al [34] ont rapporté que 73 % des patients avaient fait un
traitement biliaire antérieur et Lendoire et al [38] ont retrouvé que 29,2 % des patients

avaient déja subi une cholécystectomie pour lithiase vésiculaire symptomatique.

Ce qui explique le délai moyen long entre les premiers symptomes et le diagnostic
définitif qui a été¢ de 12,5 ans pour Gillet et al [S] avec des extrémes de 3 et 34 ans, 14
mois pour Mabrut et al [34] avec des extrémes de 1 et 500 mois et de 27 mois avec

des extrémes allant de 1 mois a 13 ans pour Ftériche [40].

Dans notre série, 4 patients avaient des antécédents de gestes chirurgicaux et
endoscopiques comme une cholécystectomie, une cholédocotomie, SE, anastomose bilio-
digestive et lithotripsie intracanalaire a 1’aide de la sonde de Dormia, avec un délai
moyen de 8 ans allant de 20 jours a 24 ans entre les premiers symptomes et le diagnostic

définitif.

A. LA FORME PURE:

La maladie de Caroli n'a aucun symptome ou signe spécifique, ce qui rend le
diagnostic difficile et elle reste habituellement asymptomatique jusqu'au début de l'age
adulte et parfois méme plus longtemps, comme elle peut ¢étre  diagnostiquée

accidentellement par l'imagerie, méme a des ages plus avancés.

Elle peut étre découverte de fagon systématique a 1’occasion d’une échographie
abdominale ou d’une cholangiographie per opératoire lors d’une cholécystectomie pour

lithiase.

Lorsqu'elle est symptomatique, se manifeste par des épisodes récurrentes de
douleur de I’hypochondre droit, qui peuvent étre accompagnés de prurit, d'ictére et de
la fievre. Des abces hépatiques ou une septicémie peuvent survenir lors des épisodes
d’angiocholite. La stagnation de la bile dans des VBIH dilatées favorise l'infection et la

lithiase [2, 6, 30,42,48,50].
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Des poussées itératives d’angiocholite aigue étaient signalées chez les 6 malades
de Nagasue [25], chez 3 parmi les 6 malades de Bosc et al [26] et chez 9 parmi les
16 malades de Ftériche [40].

Selon la littérature I’angiocholite récurrente est le principal mode de présentation
dans 74,21 % des cas suivi de la douleur de I’hypochondre droit dans 52,66 % des
cas, la fievre dans 40,13 % des cas et l’ictére dans 32,67 % ( Tableau 8).

Tableau 8: Fréquence des signes cliniques en fonction des séries des différents auteurs.

Douleur de
Auteurs I'hypochondre | Angiocholite | Ictére Fiévre
droit
Levy (USA) 2002 58,82% 11,76% 35,25%
Pimentel (Chili) 2004 37% 52.00% 21%
Kassahum (Allemagne) o o o
2005 64,5% 32,2% 64,5%
Bockhorn (Allemagne) 0 o o
2006 92% 75% 58%
Ulrich (Allemagne) 2008 87,5% 92% 35% 80%
Diaz (Chili) 2008 61,11% 55,5% 33,3%
Lendoire (Argentine) 2011 25% 96% 29,2%
Ftériche ( Tunisie) 2012 25% 50% 12,5%
Mabrut et Al (France) 2013 29% 58% 24,51%
Wang (Chine) 2015 46,7% 16,7% 36,7%
> 52,66 % 74,21 % 40,13 % 32,67 %

Notre série 2018 71,42 % 28,57% 28,57% 14,28%
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Dans notre série, des coliques hépatiques é&taient présentes chez 71,24 % des
patients, I’angiocholite chez 28,57 % des patients, I'ictere chez 28,57 % des patients et de

la fievre chez 14,28 % des patients. Ce qui ne concorde pas avec les données de la littérature.

B. SYNDROME DE CAROLI:

Le syndrome de Caroli, la forme la plus fréquente, est caractéris€ par de
multiples dilatations segmentaires kystiques ou sacculaires des VBIH associées a une
fibrose hépatique congénitale, transmis selon un mode autosomique récessif et peuvent
étre associées a des ectasies précalicielles rénales (atteintes des tubules rénaux). Les
premieres manifestations cliniques apparaissent habituellement pendant 1’enfance ou chez

le jeune adulte (entre 5 et 20 ans) [22, 51].

Les caractéristiques cliniques de ce syndrome refletent a la fois les
caractéristiques de la fibrose hépatique congénitale telle que I'HTP responsable de la
splénomégalie, la circulation collatérale abdominale, I’ascite et les saignements des
varices cesophagiennes et celle de la maladie de Caroli avec I’angiocholite récurrente

[35, 50, 51].

C. MALADIES ASSOCIEES:

1. KYSTE DE CHOLEDOQUE :

Le kyste du cholédoque est une anomalie rare qui correspond a une dilatation
sacculaire ou fusiforme de la VBP, dont la fréquence est estimée a 1/150 000 , plus
fréquente en Asie avec une prédominance féminine. Actuellement la classification la
plus utilisée pour classer ces kystes est celle de Todani. Il est principalement découvert

chez D’enfant, mais peut étre aussi observé chez 1’adulte.
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Chez l’enfant, le signe principal est une masse abdominale. L’angiocholite est le
signe le plus fréquent chez [I’adulte. Les kystes peuvent aussi €tre asymptomatiques de

découvert fortuite a 1’échographie [52, 53].

Gots et Zuidema ont été les premiers a décrire la maladie de Caroli associée
aux kystes cholédociens, Parmi les 72 patients atteints de kystes cholédociens décrits
par Tsuchida, Glenn, Longmire et Yue, 44% présentaient une dilatation biliaire intra-

hépatique kystique [S4].
2. MALADIES RENALES :

Le syndrome de Caroli est associ¢ a une atteinte rénale chez 60% des patients
qui ont une dilatation des tubules rénaux collecteurs. Les lésions rénales comprennent
des lésions d'ectasie tubulaire rénale (rein spongieux médullaire, kyste cortical) d'une
maladie rénale polykystique récessive (MRPR) ou rarement une maladie rénale

polykystique autosomique dominante.

L'association entre la FHC et MRPR est causée par des mutations dans le gene
PKHDI1 qui code pour la fibrokystine, une protéine qui se localise dans les cils primaires

des cellules des tubules rénaux et des cholangiocytes. [3, 51]

Dans une étude entre la période 1971-2003, Yonem et al [S1] ont suivi 6 cas de
syndrome de Caroli chez lesquels, 2 patients ont eu une transformation caverneuse de

la veine porte et 2 patients ont eu une polykystose rénale comme affection associce.

Parmi les 24 rapports décrivant la maladie de Caroli chez les enfants et les
adolescents, I’incidence de la maladie rénale associée était extrémement élevée. Dans 17 de

ces 24 cas, la maladie rénale était présente dans 14 (82,3%) de ces 17 cas [55].
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3. LA MALFORMATION D’ABERNETHY : [23]

La malformation d'Abernethy est une malformation congénitale extrémement rare
caractérisée par un shunt porto-systémique extra-hépatique, décrit par John Abernethy
en 1793. Depuis, moins de 200 cas ont ¢été rapportés, et la majorit¢ des patients

affectés avaient moins de 18 ans et de sexe féminin.

Elle peut étre classée en deux types basés sur la présence de la veine porte et
son anastomose avec la veine cave inférieure: Le type I est caractérisé par l'absence
congénitale de la veine porte et un shunt porto-cave complet término-latéral, Le type II
est caractérisé par la présence d'une veine porte hypoplasique qui conduit a une perfusion

hépatique via une alimentation veineuse portale partielle et un shunt partiel latéro-latéral.

Mi et Al[23] ont rapporté en 2017 le cas d'une femme de 23 ans qui présentait
a la fois une malformation d'Abernethy de type II et le syndrome de Caroli. Le bilan
radiologique a été réalisée, y compris la TDM avec reconstruction tridimensionnelle et
I'IRM (cholangiopancréatographie par résonance magnétique (CPRM)), qui a révélé un
shunt porto-cave latéro-latéral, dilatation des voies biliaires intra-hépatique, fibrose
hépatique congénitale et les kystes rénaux. De plus, l'analyse mutationnelle du geéne
PKHD1 a révélé une mutation hétérozygote paternellement héréditaire, une biopsie
hépatique a confirmé les caractéristiques anatomopathologiques du syndrome de Caroli.
C’est le premier cas rapporté d'un patient présentant a la fois une malformation

d'Abernethy de type II et le syndrome de Caroli.

4. AUTRES:

Récemment, la maladie de Caroli était associée a un certain nombre
d'anomalies supplémentaires, y compris la transformation cavernomateuse de la veine
porte, I'hypertension pulmonaire avec fistule artério-veineuse, la fibrose pulmonaire, la

cardiopathie congénitale et le syndrome de Joubert [43].
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III. DONNEES PARACLINIQUES:

A. BILAN BIOLOGIQUE :

La maladie de Caroli n’a aucune examen biologique spécifique, les taux de
transaminases peuvent étre légerement élevés, I'hémogramme peut révéler une
thrombopénie et une leucopénie si I'hypertension portale est présente. Une
hyperleucocytose ou une vitesse de sédimentation peuvent indiquer une angiocholite.
Les valeurs de I'urée sanguine et de la créatinine doivent étre obtenues pour détecter

une maladie rénale associée [51].

Dans notre série, une cholestase hépatique et une cytolyse hépatique sont
retrouvées chez 3 patients et une hyperleucocytose dans 1 cas, Le bilan rénal était

normal et le taux des marqueurs tumoraux ACE et CA 19-9 était ¢élevé dans un cas.

B. BILAN RADIOLOGIQUE :

Le diagnostic de la maladie de Caroli repose sur la présence d’une
communication entre les kystes et l'arbre biliaire et ’existence d’un « dot sign ». Ceci
peut étre réalisé par l'imagerie (tableau 9): L'échographie  abdominale, Ia
tomodensitométrie, la Bili-IRM ou la CPRM. Et par des méthodes invasives comme la
cholangiopancréatographie endoscopique rétrograde (CPRE) et la cholangiographie
transhépatique percutanée (CTP) qui sont maintenant moins couramment utilisées pour

le diagnostic [43].
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Tableau 9: Pourcentage des examens radiologiques réalisés selon la littérature.

Auteurs Echographie| TDM | Bili-IRM | CPRE Cholang'l ogra'phle
peropératoire

Pinto et al
(Brésil) [32] 100% 40% 50%
Gillet et al
(France)[5] 100% 100%
Pimentel
(Chili) 2004 100% 58% 85%
Kassahun et al
Allemagne)[24] 100% 100% 16,20% | 32,30%

g
Bockhorn et al
(Allemagne)[25] 100% 100% 25%
Lendoire
(Argentine)[27] 100% 100% 40% 30%
Mabrut et al
(Belgique)[26] 100% 82% 45% 27%
Ftériche
(Tunisie)[28] 100% 56,25% 62,50% 25%
Wang
(Chine) [29] 27,30% 71,40% 84,60%
Notre série 100% 57,14% | 57,14% 42,86%

1. ECHOGRAPHIE ABDOMINALE:

L’échographie abdominale est I’examen de premiére intention car elle est non
invasive, rapide et peu colteuse. Elle montre généralement un parenchyme hépatique
hétérogene et hyperéchogene avec des zones kystiques anéchogenes intra-hépatiques
(figure 47). Ces kystes ont des caractéres identiques aux kystes simples, leur taille est
petite ne dépassant pas 2 cm, et montre ¢également des signes de I'HTP si elle est
présente, y compris la splénomégalie et l'ascite, elle permet aussi de visualiser les

kystes hépatiques et la lithiase intra-hépatique et de préciser I'état de la VBP
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mais il reste difficile de différencier les kystes de la maladie de Caroli des kystes

hépatiques résultant d'autres affections, telles que la polykystose hépatique.

Figure 47: Echo-Doppler montrant plusieurs amas de Kkystes dans I'arbre biliaire intra-

hépatique [57].

Elle peut mettre en évidence les dilatations des voies biliaires, une protrusion
nodulaire endoluminale, des formations en pont autour de lumicre dilatée ou le
développement de voies biliaires de part et d’autre des branches portales [2, 30, 42, 43,
56].

Le diagnostic peut étre conforté par la détection d’un flux vasculaire portal ou
artériel au sein des malformations kystiques, correspondant au « dot sign » (figure 48)

initialement décrit par Choi et al. [59] en TDM [58].

Dans notre série, I’échographie a ¢été réalisée chez tous les cas (100%) et a montré
une dilatation des VBIH gauches dans 6 cas et droites dans 1 cas. Elle a permis de
visualiser des lithiases intra-hépatiques dans 3 cas et une lithiase de la voie biliaire

principale dans 1 cas.
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Figure 48: Echographie abdominale

montrant de multiples formations kystiques intra-hépatiques diffuses a tout le
parenchyme hépatique mais prédominant a gauche. Le doppler couleur met en
évidence au centre de certains kystes, de petites structures arrondies échogénes
rappelant le « dot sign » (fleche) [56].

2. LA TOMODENSTOMETRIE:

En TDM, la maladie de Caroli se traduit par la présence de dilatations
kystiques des VBIH (figure 49 et 50) qui sont hypodenses avec la présence d’un
rehaussement vasculaire au sein ou au contact direct de ces dilatations constitue le
signe central du point ( dot sign) (figure 49). Plusieurs travaux ont montré que cet
¢lément vasculaire correspondait en anatomopathologie a la protrusion, dans les
dilatations kystiques, de branches portales accompagnées par des branches de 1’artere
hépatique. De méme dans 1 cas de notre série, la TDM a montré une dilatation des VBIH

droites avec un ‘dot sign®.

La présence du dot sign n’est pas spécifique de la maladie de Caroli;elle a en
particulier été rapportée dans certains kystes ne paraissant pas communiquer avec le
reste de I’arbre biliaire. Son existence semble toutefois bien corrélée a I’existence

d’une MPD [49, 58].
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Dans notre série, la TDM a été réalisée chez 4 patients (57,14™%) et a confirmé

la communication des VBIH dilatées avec 1’arbre biliaire et a montré un abces hépatique
dans 1 cas.
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Figure 49: TDM montrant de multiple dilatation des voies biliaires intra-hépatiques et le

dot sign. [24]
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Figure 50: TDM abdominale montrant de grandes cavités kystiques dans la moitié

gauche du foie, marquées par des fléches. [60]
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3. BILI-IRM:

La Bili-IRM est une méthode non invasive avec une spécificité et une
sensibilité¢ élevée et constitue 1’examen de choix pour le diagnostic et le suivi de la

maladie de Caroli.

Elle permet d’affirmer le diagnostic en montrant une dilatation kystique des
voies biliaires prédominant en périhilaire ou elle prend une forme sacciforme ou
fusiforme (figure 51). Dans 20 % des cas, elle s’accompagne d’une dilatation de la
VBP. Le dot-sign est aussi mis en ¢évidence, apparaissant en hyposignal centré dans la
dilatation kystique et en hypersignal en pondération T2, se rehaussant apreés injection de
produit de contraste et elle permet de montrer la localisation et I’¢tendue de la

maladie .

Elle est particuliecrement performante dans le cadre des complications de la

maladie de Caroli:

e Permet la détection de lithiases intra-hépatiques qui apparaissent sous la forme
de défect endoluminaux.

e Permet de rechercher I’existence d’un cholangiocarcinome. Son diagnostic restant
toujours difficile, il reposera sur la recherche d’une sténose biliaire ou d’un

syndrome de masse.

Dans le syndrome de Caroli, I’imagerie des anomalies biliaires s’accompagne

des stigmates de la fibrose hépatique.

De nombreux auteurs recommandent la Bili-IRM, qui offre des images

comparables en termes de précision avec celles offertes par la CPRE [2, 22, 50, 51].

Dans notre série, la Bili-IRM a ¢été réalisée dans 4 cas (57,14%) et a montré une
dilatation des VBIH (100%) avec présence de lithiase en intra-hépatique (50%), une

vésicule biliaire lithiasique (50%) et une VBP dilatée et contenant un sludge (25%).

101



Figure 51: Bili-IRM montrant la communication entre les ectasies sacculaires et les voies

biliaires normales (fléche). [42]

4. LA CHOLANGIO-PANCREATOGRAPHIE RETROGRADE PAR VOIE
ENDOSCOPIQUE (CPRE) : (figures 52, 53 )

La cholangiographie endoscopique rétrograde (CPRE) a une haute sensibilité. Elle
confirme la communication entre les kystes et l'arbre biliaire intra-hépatique et permet

d'évaluer l'ensemble de l'arbre biliaire tout en identifiant les masses intra-hépatique.
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La CPRE ne doit pas étre réalisée chez des patients ayant un diagnostic parce
qu'elle est invasive et comporte un risque d'infection (I’angiocholite ou septicémie) et

d’hémorragie [42, 43, 50]

Elle est recommandée dans un but thérapeutique, mais pas pour le diagnostic
de la maladie de Caroli. Cette procédure invasive doit étre effectuée uniquement
lorsque la communication des kystes avec les voies biliaires ne peut pas étre mise en

¢vidence par une méthode non invasive [24, 61].

Dans notre série, la CPRE n’a pas été réalisée.

Figure 52: CPRE montrant la dilatation kystique des voies biliaires intra-hépatiques

gauches. [60]
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Figure 53: CPRE montre une dilatation marquée des voies biliaires hépatiques gauches,
avec des zones de dilatation sacculaire (fleches). Les voies biliaires hépatiques droites

sont normales. [62]

5. LA CHOLANGIOGRAPHIE PER-OPERATOIRE : (Figure 54)

L’intérét de la cholangiographie per-opératoire est de mettre en évidence les
variations anatomiques vasculaires et canalaires, d’identifier éventuellement les plaies

biliaires.

Dans le passé, le diagnostic de la maladie de Caroli était difficile et

généralement fait avec des méthodes per-opératoires [63, 64].
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Figure 54: La cholangiographie per-opératoire

montrant la distension de la vésicule biliaire (gb) et la dilatation du cholédoque (cbd) et
le canal hépatique gauche. Le cholédoque contient deux calculs (fleche courbe) etil y a

de nombreux calculs dans le canal hépatique gauche (fleche droite). [64]

Dans notre série, la cholangiographie per-opératoire a été réalisée dans 3 cas
(42,86%). Elle est revenue normale dans un cas et dans 2 cas a objectivé des canaux
biliaires gauches bourrés de calculs ainsi que le canal du segment V, une VBP dilatée
et lithiasique dans le 1¥ cas, un arrét complet du produit de contraste au niveau du
Héme

canal gauche sans visualisation de lithiase dans le cas.
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IV. DONNEES ANATOMOPATHOLOGIQUES:

L’¢tude anatomopathologique a pour objectifs de confirmer le diagnostic,
chercher une lésion associée notamment une FHC, et de dépister une néoplasie. Une
biopsie du foie n'est pas nécessaire pour diagnostiquer la maladie de Caroli mais utile
pour déterminer le degré de cirrhose, excluant la présence d'une maladie

parenchymateuse supplémentaire [6, 43].

A T’examen macroscopique, le foie, parfois entouré par une périhépatite
inflammatoire, présente des zones dépressives. Les voies biliaires dilatées ont une paroi
souvent ¢épaisse, scléreuse et parfois remaniée ou entourée par des infiltrats
inflammatoires polymorphes qui peuvent contenir des germes. Le foie est normal ou
peu cholestatique. Dans les formes pures, les espaces portes distaux sont intacts ou

légérement inflammatoires.

Histologiquement, les canaux dilatés sont bordés par I'épithélium biliaire, qui
peut étre hyperplasique et ulcéré. Chez les patients atteints d’angiocholite, un infiltrat
inflammatoire aigu et chronique est observé autour des voies biliaires dilatées. En
présence de FHC, une fibrose portale dense est observée, et la région fibrotique
contient souvent un nombre variable de voies biliaires de forme anormale et de
branches veineuses portales hypoplasiques. Le parenchyme hépatique est subdivisé par
la prolifération du tissu fibreux portal, alors qu'aucune activit¢ régénératrice
parenchymateuse n'est évidente, ce qui permet de différencier la pathologie des nodules

régénératifs cirrhotiques [65].

L’examen histologique confirme I’absence de toute anomalie dans les lobules
hépatiques, ainsi que la présence de petits espaces portaux ne contenant qu’un seul
canal biliaire, 1 ou 2 veines et 1 ou 2 arteéres. Les Iésions caractéristiques se trouvent
dans les grands espaces portaux, c'est-a-dire qu'elles affectent uniquement les voies
biliaires segmentaires. Au site de l'ectasie et des canaux afférents qui y menent, la

paroi est épaissie par une infiltration fibreuse et contient des canalicules distendus, bien
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que l'épithélium a un aspect franchement papillomateux ressemblant a celui d'une

vésicule biliaire normale [8].

Cependant, la composante FHC du syndrome de Caroli nécessite une
confirmation histopathologique. Les résultats typiques sont ceux d'une veine porte

anormale avec fibrose périportale mais sans inflammation [43].

Dans notre série, I’examen anatomopathologique a confirmé le diagnostic de la
maladie de Caroli dans 100% des cas et le diagnostic d’un cholangiocarcinome dans 2
cas. Il a permis aussi d’affirmer I’absence de Iésion associée et de signe de malignité

dans le reste des cas.

Figure 55: Coupe histologique d’une biopsie du foie montrant une dilatation kystique

segmentaire des VBIH. [42]
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Figure 56: Biopsie hépatique confirme les caractéristiques du syndrome de Caroli .

chez le patient en montrant une fibrose épaisse et pontée avec prolifération et
dilatation des voies biliaires et des bandes fibreuses traversant le parenchyme
hépatique, formant des nodules (non régénératifs).(Les points noirs indiquent la zone portale, la

fleche rouge montre des canaux biliaires dilatés).[23]
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V. DIAGNOSTICS DIFFERENTIELS:

Le diagnostic différentiel inclut la cholangite sclérosante primitive (CSP), la

cholangite pyogenique récurrente (CPR), les hamartomes biliaires , la polykystose
hépatique, la dilatation des voies biliaires sur obstacle et la tuberculeuse hépatique dans

sa forme canaliculaire [49, 51, 66].

A. LA CHOLANGITE SCLEROSANTE PRIMITIVE:

Dans la CSP, une atrophie du foie et des maladies inflammatoires de l'intestin

sont associ€es chez 50% des patients.

La dilatation est rarement sacculaire et généralement plus fusiforme, atteignant de

manic¢re diffuse le foie [31, 43].

B. LA CHOLANGITE PYOGENIQUE RECURRENTE :

La CPR est le diagnostic le plus difficile a exclure. Les patients atteints

présentent une septicémie et ont des dilatations biliaires extra-hépatiques [21].

C. LES HAMARTOMES BILIAIRES OU LE COMPLEXE DE
VON MEYENBURG :

Le complexe de von Meyenburg est une affection rare caractérisée par de
multiples petits kystes hépatiques (<1,5 cm) dans le parenchyme a distance des régions
portales péribiliaires et sans communication avec les voies biliaires et qui ne provoque

habituellement pas de symptomes ou de troubles de la fonction hépatique [67, 68].

D. LA MALADIE POLYKYSTIQUE DU FOIE :

Dans la maladie hépatique polykystique, les kystes ne communiquent pas avec
les voies biliaires bien mis en évidence par la bili-IRM avec un aspect normal des

voies biliaires intra et extra-hépatiques [1, 49].
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E. DILATATION DES VOIES BILIAIRES SUR OBSTACLE :

La dilatation est plus marquée au centre, se rétrécit en périphérie dans un

modele organisé avec absence de zones focales de dilatation kystique [51].

F. TUBERCULOSE HEPATIQUE DANS SA FORME
CANALICULAIRE :

Le diagnostic de tuberculose hépatique isolée reste difficile méme en pays

d’endémie, du fait de sa rareté¢ et du polymorphisme radiologique.

Bensafta [66] a rapport¢ le cas d’un patient agé de 70 ans sans antécédents
particuliers, admis pour un syndrome angiocholitique clinico-biologique évoluant dans un
contexte d’altération de 1’état général. Une cholécystite aigue ¢était objectivée a
I’échographie avec une dilatation modérée du canal hépatique commun. La bili-IRM
avait montré une dilatation des voies biliaires intra-hépatiques gauche évoquant une
maladie de Caroli localisée. Le patient avait eu une bi-segmentectomie II et IIL
L’examen histologique concluait a une tuberculose hépatique dans sa forme

canaliculaire.
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VI. LES COMPLICATIONS :

Les complications du syndrome de Caroli sont I’angiocholite, la septicémie, la
cholédocholithiase, l'abces hépatique, le cholangiocarcinome et la cirrhose du foie avec
hypertension portale. Aprés une angiocholite, un grand nombre de patients meurent dans
les 5 a 10 ans. La mort est liée & une insuffisance hépatique ou a des complications de

I'hypertension portale [30, 51].

Figure 57: Syndrome de Caroli.

a) Biopsie du foie montrant une fibrose portale associée a une malformation des voies biliaires

et a des calculs biliaires, correspondant a une fibrose congénitale.

b) Aspect macroscopique d'un foie explanté avec cirrhose. Il y a des voies biliaires dilatées avec

une fibrose parenchymateuse prédominante [43].

L'évolution de la maladie de Caroli est dominée par la survenue de crises
d’angiocholites répétitives, dont la fréquence peut varier considérablement d'un patient a
l'autre. Le pronostic a long terme est médiocre et ces patients perdent progressivement

leur qualit¢ de vie a un age généralement productif [21].
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La dilatation des VBIH induit une stase biliaire, qui peut prédisposer les patients
a la formation de calculs (lithiases intra-hépatiques) et a des infections fréquentes, telles
que I’angiocholite, la formation d'abcés ou méme la septicémie. L’angiocholite

récurrente est la principale cause de morbidité et de mortalité [1, 24].

Figure 58: Piéce opératoire (hépatectomie gauche) : multiples calculs de couleur brune a

Pintérieur des voies biliaires. [9]

Une complication moins fréquente est le cholangiocarcinome avec une incidence

de 7-14% mais certains auteurs rapportent des taux plus élevée allant de 11% a 24%.

Les patients atteints de la maladie de Caroli ont un risque 100 fois plus élevé
de développer un cholangiocarcinome par rapport a la population générale, Dayton et al
[54] ont constaté que parmi 142 cas de maladie de Caroli publiés jusqu'en 1982, 10
patients (7%) ont développé un cholangiocarcinome, de méme Guntz en 1991 a trouvé

huit cas de dégénérescence maligne chez 104 patients atteints de maladie de Caroli
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monolobaire (7%), alors que Abdalla et al [69] ont Rapporté 13 cas de

carcinome dans 137 cas de maladie de Caroli monolobaire (11%).

La raison de cette association reste inconnue mais la stase biliaire et
I’angiocholite chronique sont considérées comme des facteurs de risque. La dysplasie de
I'épithélium biliaire générée par la stase biliaire et l'inflammation chronique peut
développer une transformation maligne en carcinome cholangiocellulaire dans 5-14% des

cas [1, 35, 48, 54, 69].

Figure 59: Histologie de 1'échantillon de résection, montrant un cholangiocarcinome

(fleche épaisse) avec des cellules en forme de chevalier (fleches fines). [48]
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Figure 60: En peropératoires, un patient atteint d'un carcinome cholangiocellulaire non

résécable sur maladie de Caroli insuffisamment traitée [32]

Dans notre série, la complication prédominante est la lithiase intra-hépatique
(71,58%). Les autres complications retrouvées sont : I’abces hépatique dans 28,75 % et la

dégénérescence en cholangiocarcinome dans 28,75 % des cas.
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VII. TRAITEMENT :

A. BUT :

Le but de traitement est de réduire la morbidité et la mortalité associées a

I’angiocholite récidivante, les abcés hépatiques et le cholangiocarcinome.

Le traitement de la maladie de Caroli est multidisciplinaire: médical,

endoscopique et chirurgical [43] .

B. MOYENS:

1. ABSTENTION THERAPEUTIQUE :

Les patients asymptomatiques chez qui il n'y a pas d'indication de résection ou
de transplantation hépatique doivent au moins faire l'objet d'un suivi régulier en
ambulatoire afin de détecter toute forme de détérioration ou de transformation maligne

le plus tot possible [32].
2. TRAITEMENT MEDICAL :

a) Traitement antibiotique :

Les antibiotiques a large spectre sont indiqués dans les épisodes d’angiocholite,
car 1ils peuvent contrdler Il'infection, mais I'anomalie anatomique sous-jacente peut
rendre la stérilisation permanente impossible. Le traitement antibiotique est également
administrés lors de I'évacuation des abces du foie et lors de l'extraction des calculs. Le

traitement a long terme est controversé [55, 67].

b) Traitement par I’acide ursodésoxycholique :

L’AUDC est un traitement utile pour I'hépatolithiase primaire dans la maladie et
le syndrome de Caroli et peut diminuer la fréquence des complications de lithiase

vésiculaire [51].
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Chez la plupart des patients, 1'AUDC est utilis€¢ pour tenter de réduire la
formation de calculs intra-hépatiques car il diminue la synthése hépatique, la sécrétion

et l'absorption intestinale du cholestérol, augmentant ainsi la fluidit¢ biliaire [2, 24].

Ros et al [70] ont proposé¢ un traitement par ’AUDC, a la posologie de 10 a 20
mg / kg / jour, pour la dissolution et la prévention des calculs biliaires. Une dissolution
totale ou partielle de calculs intra-hépatiques a ¢été obtenue chez 12 patients atteints de

la maladie de Caroli

3. LE TRAITEMENT ENDOSCOPIQUE :

L’endoscopie thérapeutique a progress¢ de maniere significative en raison de
l'utilisation de nouveaux fils-guides hydrophiles, de cholangioscopes et de ballons pour
la dilatation hydraulique des sténoses. Ciambotti et al ont rapporté un résultat favorable
avec un traitement endoscopique (sphinctérotomie endoscopique, extraction des calculs et
mise en place d'une endoprothése biliaire) chez un seul patient atteint de la maladie de
Caroli localisée dans le lobe droit. Un traitement endoscopique réussi de la maladie de
Caroli chez un enfant a ¢galement été rapporté. Gold et al ont traité un abces du lobe
hépatique droit par SE, un drainage externe et une endoprothése en plastique qui a été

changée électivement tous les cinq mois pendant une période de suivi de deux ans.

Caroli-Bosc et ses collaborateurs [26] ont démontré que l'endoscopie thérapeutique
combinée a la lithotripsie joue un rdle utile dans le traitement des complications de la
maladie de Caroli, dans leur étude, la SE n'a pas entrainé d'augmentation du nombre
d'épisodes d’angiocholite. L’¢limination compleéte de tous les calculs, a la fois intra-
hépatiques et extra-hépatiques, a été obtenue chez 66% des patients (quatre sur six) en
utilisant une combinaison de techniques. Parmi les quatre sujets chez lesquels ils ont
obtenu une clairance compléte des calculs, aucun n'a eu de rechute d’angiocholite,
alors que la rechute est survenue chez les deux patients avec des calculs résiduels. Ils

ont suggéré une surveillance endoscopique prophylactique tous les 6-12 mois chez les
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patients ayant des antécédents de récidives fréquentes, pour les autres attendre les

complications en raison des longs intervalles asymptomatiques.

La principale difficulté dans la prise en charge endoscopique de la maladie de
Caroli est l'extraction des calculs intra-hépatiques proximaux, l'avénement de la
lithotritie par ondes de choc extracorporelles intra-hépatiques et extra-hépatiques facilite

I'élimination des calculs intra-hépatiques endoscopiquement inaccessibles.

Les données concernant le role de la CPRE dans la maladie de Caroli sont
rares en raison de la raret¢ de la maladie et de la crainte de complications que cette
procédure peut provoquer. La CPRE a été réalisée pour le traitement de
cholédocholithiase (figure 61) et pour évaluer la récupération transitoire préopératoire

des épisodes d’angiocholites aigues [24, 25, 42].

Figure 61: CPRE montre une lithiase de couleur noiritre qui a été retirée par la

méthode du basket.[24]

Dans notre série, une sphinctérotomie endoscopique a été réalisée chez un

patient avec extraction de calculs et elle était compliquée d’angiocholite.
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4. LE TRAITEMENT CHIRURGICAL :
a) Drainages :

Le drainage externe au moyen d'un tube en T peut produire un effet temporaire,
mais n'est généralement pas trés efficace. Les calculs intra-hépatiques associés a des
infections biliaires récidivantes sont habituellement bilirubiniques, et l'irrigation chimique

est inefficace pour les dissoudre.

La cholédocho-duodénostomie, la cholédocho-jejunostomie en Y selon Roux et
'hépatico-jéjunostomie sur anse en Y a la Roux (Figure 62) sont les méthodes de drainage
interne les plus couramment utilisées pour la maladie de Caroli. Cependant, ces
procédures entrainent souvent une décompression incompléte de l'arbre biliaire car les
canaux intra-hépatiques malades ont souvent des segments sténotiques qui provoquent

la stase biliaire, l'infection récurrente et les calculs intra-hépatiques [25].

Figure 62: Cholangio-jéjunal Roux-en-Y. [22]
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b) La résection hépatique :

Anatomiquement, on entend par résection hépatique réglée, I’exérése complete du
parenchyme situé¢ en aval d’un pédicule glissonnien déterminé, sans lésion vasculaire ou
biliaire des territoires parenchymateux avoisinants, les plans de section parenchymateuse

empruntant des scissures anatomiquement définies.

Cette résection hépatique peut résoudre définitivement le probléme en éradiquant le
foyer lithogeéne source de complications septiques et en mettant le malade a 1’abri d’une
dégénérescence. Elle doit tenir compte de la présence de calculs dans la VBP et de

I’éventualité d’un foyer lithogéne gardé en place.

Chaque résection hépatique réglée est dénommée selon la nomenclature utilisée pour

la segmentation hépatique.
Une hépatectomie est la résection réglée d’un foie (hémi-foie) droit ou gauche.
Une lobectomie est la résection réglée d’un lobe.
Une segmentectomie est la résection réglée d’un segment.

Une hépatectomie peut étre €largie au secteur dorsal (segments I + IX), a certains
segments controlatéraux, a la voie biliaire principale ou a une partie de la veine cave

inférieure.
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L’hépatectomie droite (figure 63) emporte les segments V a VIII, soit environ 65 %
du volume hépatique total. Les éléments pédiculaires destinés au foie droit sont sectionnés.
La transsection parenchymateuse emprunte un plan paralléle a la veine hépatique moyenne

qui est en régle conservée.

Figure 63: Les différents temps de I’hépatectomie droite. [73]

1 et 2. Dissection du canal cystique et cholécystectomie ; 3. Dissection des éléments artériel et
portal droit ; 4. Libération du foie droit par section du ligament triangulaire droit ; 5. Section
du parenchyme en avant du hile ; 6. Ligature intraparenchymateuse du pédicule artérioportal

droit ; 7. Ligature de la veine hépatique droite.
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L’hépatectomie gauche (figure 64) emporte les segments I a IV, soit environ35 % du
volume hépatique total. Les ¢léments pédiculaires destinés au foie gauche sont liés et
sectionnés. La transsection parenchymateuse emprunte un plan paralléle a la veine hépatique

moyenne qui est si possible conservée.

Figure 64: Les différents temps de I’hépatectomie gauche. [73]
1, 2. Dissection du canal cystique et cholécystectomie ; 3. Section du ligament
triangulaire gauche ; 4. Clampage des éléments du pédicule gauche ;5. Section du
parenchyme ; 6. Ligature du pédicule glissonien gauche ; 7. Ligature intra-

parenchymateuse de la veine hépatique gauche.
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La lobectomie droite (ou hépatectomie droite élargie au segment IV) emporte les
segments [V a VIII, soit environ 80 % du volume hépatique total. Les éléments pédiculaires
destinés au foie droit sont liés et sectionnés dans le pédicule et ceux qui sont destinés au
segment IV sont liés a droite du ligament rond. Au cours de la transsection parenchymateuse,
qui emprunte le plan de la scissure ombilicale, la convergence biliaire supérieure doit étre

préservée. La veine hépatique gauche doit étre préservée.

La lobectomie gauche (figure 65) emporte les segments II et III, soit environ 20 % du
volume hépatique total. Les ¢léments pédiculaires destinés au lobe gauche sont liés et
sectionnés a gauche du ligament rond, en préservant la branche portale gauche qui perfuse le
segment IV. La transsection parenchymateuse emprunte le plan passant par la scissure

ombilicale. [44, 72]

Figure 65: Les différents temps de la lobectomie gauche. [73]

1. Section du ligament triangulaire gauche ; 2. Section du pont parenchymateux entre le
segment 3 et le segment 4 permettant de découvrir le pédicule glissonien gauche ; 3 et 4.
Dissection et section des pédicules glissoniens segmentaires ; 5. Section du parenchyme ; 6.

Ligature intra-parenchymateuse de la veine hépatique gauche.

122



> Forme localisée :

Le traitement é¢lectif pour la maladie de Caroli est la résection hépatique.

En cas de maladie localisée, sans fibrose ou cirrhose hépatique associée,
I'hépatectomie partielle est recommandé afin de prévenir ou de traiter les complications
telles que I’angiocholite et la lithiase intra-hépatique. Trois autres aspects méritent d'€tre

mentionnés :

e Tout d'abord, les calculs dans le lobe controlatéral doivent étre extraits et, sur
une période de temps. Le patient peut avoir besoin d'une extraction des
calculs par méthode radiologique ou endoscopique pour les calculs résiduels.

e Deuxiémement, si la maladie de Caroli est localisée dans un segment,
I’ablation de ce segment pourrait ne pas étre suffisant, car chez de nombreux
patients il est nécessaire d'étendre l'opération a une hémihépatectomie.

e Troisiemement, si la maladie s'é¢tend également a la confluence biliaire
proximale, comme cela se produit dans 25% des cas, l'intervention doit
comporter ¢également une dérivation bilio-digestive portant sur le canal
hépatique restant [S0].

> Forme diffuse :

La forme diffuse de la maladie, sans Iésion du parenchyme hépatique, peut
bénéficier de résections hépatiques étendues, si une quantit¢ suffisante de tissu
hépatique peut étre préservée autour des canaux biliaires non dilatés. Cela se produit
lorsque la maladie touche tous les canaux biliaires d'un lobe, tandis que dans le lobe
controlatéral, les dilatations sont localisées. Cependant, les résultats a long terme de
cette approche tactique ne sont pas encourageants. Si les dilatations surviennent dans
l'ensemble des voies biliaires intra-hépatiques et que des complications telles que
I’angiocholite récurrente ou lithiase intra-hépatique sont présentes, la solution optimale
est la transplantation hépatique, qui a de trés bons résultats a long terme ou une

cirrhose du foie, une transplantation hépatique est recommandée [S50].
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Figure 67: Lobe hépatique gauche sectionné - dilatation des voies biliaires avec lithiase.

[50]
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¢) La transplantation hépatique : (Figure 61)

Les patients porteurs d’une maladie étendue ou une maladie bilobaire et qui ne
peuvent pas bénéficier d’ une résection anatomique sont candidats a une transplantation

hépatique orthotopique.

Le premier rapport de transplantation hépatique orthotopique dans le traitement
de la maladie de Caroli a été¢ fait en 1997. Depuis cette date, plusieurs centres ont
rapporté le succés avec des patients atteints de la maladie de Caroli ayant subi une
transplantation. La greffe hépatique permet de traiter la pathologie sous-jacente de la
maladie de Caroli et de prévenir la transformation maligne en cholangiocarcinome a

I'avenir [62].

Selon le registre européen des greffes de foie, 110 transplantations hépatiques
ont été réalisées chez des patients atteints de la maladie de Caroli jusqu'en 2007, ce
qui représente 0,2 % de toutes les transplantations. Le suivi moyen était de 27 mois,
tandis que les taux de survie a 5Set 10 ans étaient respectivement de 86 % et 76 %.
Habib et al ont rapport¢ une série de 30 transplantations hépatiques réalis€ées pour
maladie de Caroli, avec un suivi moyen de 93 mois et des taux de survie a 5et 10
ans respectivement de 65 % et 56 %. Aux Etats-Unis, sur les 78 124 greffes de foie
réalisées jusqu'en 2006, 104 concernaient la maladie de Caroli et les taux de survie a

l an, 3 ans et 5 ans étaient respectivement de 86,3 %, 78,4 % et 77 % [50].
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Figure 68: Nombre de patients atteints de la maladie de Caroli qui ont subi une

transplantation hépatique orthotopique aux Etats-Unis. [39]

Tableau 10: Revue de la maladie et syndrome de Caroli dans la littérature.[43]

re,
nb (%)
gie

té

CHF, | CCA,
nb (%) | nb (%)

Study
design

Auteurs nb | M/F OLT

Unilob

aire,
nb (%)
Bilobai
hépatiq
Chirur
Mortali

Single
Nagasue center 6 3/3 | 6 (100 %) 0 N/A 0 6 0 6/6 0
13 ans

Single
Mercadier center 10 | 4/6 5(50%) | 4(40%) | 1(10%) 0 6 0 6/10 0
1968-1982

Single
Dagli center 21 | 13/8 | 9(43%) | 12(57%) | 2(10 %) 0 7 0 7/21 4
1977-1995

Single
Gillet center 12 | 6/6 |12(100%) 0 2(17 %) 0 12 0 12/12 1
1974-1997

Single
Shi center 6 N/A N/A N/A N/A 0 4 2 6/6 0
1980-2000

Single 62
Ammori center 8 2/6 |3(37.5%)|5(62.5%) N/A 3(37.5%) 4 resection 8/8 4
1992-1999 préalable)

Single
Levy center 17 | 7/10 | 14(82%) | 3(18%) | 5(29%) | 4 (24 %) 7 5 12/7 N/A
1981-2000

Single
Espinoza center 6 0/6 | 6(100 %) 0 N/A N/A 6 0 6/6 0
19962001

Single
Pimentel center 26 | 10/16 | 20 (77 %) | 6 (23 %) N/A 0 20 0 20/26 N/A
1990-2010
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Single

Kassahun center 33 | 15/18 | 25 (81 %) | 8 (19 %) N/A 3(9 %) 27 2 31/33 5
1993-2004
Single 30 (1
Habib center 30 | 16/14 N/A N/A 9(30%) | 3(10%) 1 résection 30/30 13
1982-2002 préalable)
Single
Bockhorn center 12 | 7/5 8(67%) | 4(33%) | 2(17%) | 3(25%) 9 2 11/12 0
1998-2005
European
Liver Survie
De Kerckhove | Transplant 110 | 57/53 N/A N/A 2(1.8%) | 3 (2.7 %) 0 110 110/110 | 76 %
Registry 5 ans
1968-2003
Five centers o o 10 o
Mabrut 19762004 33 [ 21712 | 26 (79 %) | 7 (21 %) (30%) 2 (6 %) 27 5 32/33 0
US Liver .
Transplant Survie
Millwala registry 104 | 47/57 N/A N/A N/A N/A 0 104 104/104 | 77 %
1987-2006 S ans
Single
Ulrich center 40 | 18/22 | 32(80%) | 8(20%) |3 (8.1%) | 9(22.5%) | 33 4 40/40 3
1989-2002
. Six centers 21 o o o
Lendoire 1991-2009 24 | 7/17 (87.5%) 3(12.5%) [ 2(8.3%) | 1(4.2%) 22 0 22/24 0
US Liver
Transplant Survie
Harring Network 140 | 64/76 N/A N/A N/A N/A 0 140 140/140 | 81 %
Database 5 ans
1987-2011
Single
Zahmatkeshan center 4 1/3 N/A N/A N/A N/A 0 4 4/4 0
1995-2010
Current series, Single o o o 7(2resection
2014 center 9 7/2 13(33.3%) | 6(66.7%) N/A 3(33.3%) 4 préalable) 9/9 3

CCA : cholangiocarcinome, CHF : fibrose hépatique congénitale, OLT : transplantation

hépatique orthotopique, N/A : non reporté.
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C. INDICATION: (figure 69)

Le traitement de la maladie de Caroli dépend des résultats cliniques et de

I'étendue des anomalies biliaires [24, 67, 68].

La CTP et La CPRE sont des procédures de drainage utiles qui soulagent 1’ictére
et aident a la prise en charge de I’angiocholite mais n'arrétent pas la progression de la

maladie avec un risque de complications septiques récurrentes.

Les options de traitement chirurgical comprennent la résection hépatique
segmentaire ou lobaire ou la transplantation hépatique en fonction de I'étendue de la

maladie et la présence d'insuffisance hépatique.

Les résections hépatiques segmentaires et lobaires sont optimales pour les kystes
localisés, mais jusqu'a 20% nécessiteront une intervention radiologique ou endoscopique

ultérieure sur 1’hémi-foie controlatéral.

Le traitement pour la forme diffuse de la maladie de Caroli oule syndrome de
Caroli avec fibrose ou insuffisance hépatique terminale est la transplantation hépatique
orthotopique. La transplantation est indiquée en cas d’angiocholite récidivante ou en cas de
suspicion de transformation maligne précoce des voies biliaires. Une transplantation
hépato-rénale combinée ou séquenticlle doit étre envisagée en cas d'insuffisance

cardiaque symptomatique et d'insuffisance rénale concomitante [43].

L’indication d’une dérivation biliodigestive sur anse jéjunale enY 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 apres résection d’une dilatation kystique de la VBP [5].
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Maladie de Caroli

Traitement conservateur

Angiocholite: Extraction endoscopique de calculs/

LIH: Lithotripsie au Laser/ cholangioscopy orale

Cholestase: AUDC

Lithotritie/ CTP

Maladie
de Caroli
monolobaire

Maladie de Caroli réfractaire I

au traitement conservateur I

Syndrome
de Caroli
monolobaire

Hépatectomie partiale
Hépatico-jéjunostomie
sur anse en Y a la Roux

Transplantation
hépatique

Syndrome
de Caroli
diffuse

Cholangiocarcinome

Transplantation
hépatique non
recommandé

Figure 69: Algorithme de traitement de la maladie et du syndrome de Caroli.
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D. SURVEILLANCE ET PRONOSTIC :

1. SURVEILLANCE:

Les patients atteints de la maladie de Caroli nécessitent généralement un suivi
régulier et séquentiel. Une échographie abdominale réguliere, une mesure de Ia
numération sanguine, des marqueurs de l'inflammation et de la fonction hépatique sont

généralement recommandés.

En cas d'exacerbation ou d'apparition de complications, 1'hospitalisation doit étre
discutée. L’angiocholite, la septicémie, la cholélithiase nécessitant un traitement
interventionnel et les complications de I’HTP sont des indications d’un traitement

hospitalier .

Il n'existe aucun protocole pour le dépistage du cholangiocarcinome. Il est
cependant consensuel que des tests auxiliaires, tels que I'échographie abdominale, les
marqueurs tumoraux (CA19-9 et ACE), ou la Bili-IRM, soient régulicrement effectués

¢tant donné le risque élevé dans cette population de patients.

Le conseil génétique et I'investigation familiale sont également conseillés

pendant le suivi chez les patients atteints de la maladie de Caroli [2].
2. PRONOSTIC: (tableau 11)

Analysant les causes de déces, Habib et al [31] ont énuméré plusieurs facteurs de
risque. La principale était I’angiocholite préopératoire, qui doit étre diagnostiquée et
traitée tot. La fibrose hépatique congénitale, la vieillesse, le cholangiocarcinome et la

retransplantation ont également ¢té mentionnés comme influengant le pronostic [50].
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Tableau 11: Cause de décés chez les patients qui étaient diagnostiqué avec la

maladie ou le syndrome de Caroli. [43]

Auteurs Cause de déces
hémorragie massive en per-opératoire(1), AVC (1),

Dagli [47] hémorragie des varices oesophagiennes (1), N/R(1).

Gillet [5] cancer du colon 3 ans plus tard.

cholangiocarcinome (3), hémorragie des varices

Ammori [27] oesophagiennes (1).

cholangiocarcinome (3), sépticémie (1), hémorragie

Kassahum [30] | . post-opératoire (1).

cholangiocarcinome (3), septicémie (1), hémorragie
massive postopératoire (1), septicémie (7),
thrombose de l'arteére hépatique (1), hémorragie
Habib [31] gastro-intestinale (1), CVA (1), échec de la grefte (1),
cardiaque (1), maladie lymphoproliférative

post-transplantation (1).

De sépticémie (1), cholangiocarcinome (1), N/R (19).
Kerckhove [33]

Septicémie (4), malignité (3), AVC (2),défaillance

primaire de greffe (2), autre infections (2),

Millwala [36] . . . , :
pneumonie(1), insuffisance rénale (1), hémorragie des

varices (1), N/R (8).

Ulrich [37] cancer ovarien (1), N/R (2).
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La maladie de Caroli est une affection congénitale rare caractérisée par une

dilatation non obstructive des voies biliaires intra-hépatiques.

La cause de la maladie reste inconnue, mais le mécanisme le plus probable est

I’arrét de remodelage de la plaque ductale au cours de I’embryogénese.

I n”ya pas de signes cliniques spécifiques a la maladie de Caroli, qui reste
asymptomatique pendant des années et s’exprime le plus souvent par des ¢épisodes

d’angiocholites, d’ictére ou de coliques hépatiques.

Le diagnostic de la maladie de Caroli repose en pré-opératoire sur 1’imagerie
en montrant la communication entre les kystes et I’arbre biliaire et [I’existence d’un

« dot sign ».

L’examen anatomopathologique permet de confirmer le diagnostic, chercher une

Iésion associée et dépister une néoplasie.

Le traitement de la maladie de Caroli est multidisciplinaire et permet de réduire

la mortalité et la morbidité.

Le traitement de référence des formes localisées est la résection hépatique
segmentaire ou lobaire tandis que les formes diffuses peuvent justifier une
transplantation hépatique. Par ailleurs, le traitement chirurgical constitue un traitement

prophylactique des néoplasies.
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RESUME

Titre: Traitement de la maladie de Caroli monolobaire.
Rapporteur: Pr. A. SETTAF.
Auteur: AOUSSAR CHAIMAE.

Mots clés: Maladie de Caroli monolobaire — dilatations kystiques des voies

biliaires intra-hépatiques —Bili-IRM — cholangiocarcinome -hépatectomie.

Introduction: La maladie de Caroli est une affection congénitale rare caractérisée
par une ectasiec des voies biliaires intra-hépatiques segmentaires communiquant toujours
avec les voies biliaires. L’intérét de cette étude est d’évaluer la place de la chirurgie
dans le traitement de cette maladie, en mettant le point sur les aspects
épidémiologiques, cliniques, anatomopathologiques et thérapeutiques.

Matériels et méthodes: Il s’agit d’une étude rétrospective de 7 cas de maladie de
Caroli monolobaire, colligés au service de chirurgie B du CHU Avicenne de Rabat
avec revue de la littérature.

Résultats: L’dge moyen était 49,5 ans avec une prédominance féminine (3H /4F), la
maladie était localisée a gauche dans 6 cas et a droite dans un cas. Elle s’est
manifesté par des coliques hépatiques (71,24%), d’angiocholite (28,57%), un ictére
(28,57%) et de la fievre (14,28%). Elle a ¢ét¢ compliquée de lithiase intra-hépatique
(71,58%), d’abces hépatique (28,57%) et de cholangiocarcinome (28,57%). Une
cholestase hépatique a ¢été retrouvée dans 3 cas. L’imagerie a permis d’évoquer le
diagnostic en montrant la dilatation kystique des voies biliaires intra-hépatiques
communiquant avec l’arbre biliaire. La résection hépatique était le traitement de choix
chez 6 patients, avec anastomose bilio-digestive sur anse en Y chez 2 patients et une
dérivation cholédoco-duodénale latéro-latérale chez 2 patients. L’histologie a confirmé le
diagnostic dans tous les cas. Deux patientes sont décédées 1 mois apres I’intervention.
Une seule patiente a été perdue de vue et 1’évolution était favorable pour les autres

patients avec un recul moyen de 4 ans.
Conclusion: Le traitement précoce et adéquat suivie d’une surveillance réguliére
permet de détecter et de traiter les complications.
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SUMMARY

Title: Treatment of monolobar Caroli’s disease.
Director: Pr. A. SETTAF.
Author: AOUSSAR CHAIMAE.

Keywords: Monolobar Caroli’s disease - cystic dilatation of the intrahepatic bile

ducts — magnetic resonance cholangiography - cholangiocarcinoma - hepatectomy.

Introduction: Caroli disease is a rare congenital disorder characterized by segmental
intrahepatic bile duct ectasia always communicating with the bile ducts. The aim of this
study is to assess the role of surgery in the treatment of this disease, focusing on
epidemiological, clinical, anatomopathological and surgical aspects.

Materiels and methods: 1t’s about a retrospective study of 7 cases of monolobar
Caroli’s disease in the department of surgery B in Avicenne Hospital Rabat with a
review of the literature.

Results: The mean age was 49.5 years with female predominance (3H / 4F), the disease was
located on the left in 6 cases and on the right in one case. It was manifested by abdominal
pain (100%), cholangitis (28.57%), jaundice (28, 57%) and fever (14.28%). It was
complicated by intrahepatic lithiasis (71.58%), liver abscess (28.57%) and
cholangiocarcinoma (28.57%). Hepatic cholestasis was found in 3 cases. Imaging evoked the
diagnosis by showing cystic dilatation of the intrahepatic bile ducts communicating with the
biliary tree. Hepatic resection was the treatment of choice in 6 patients with bilio-digestive
anastomosis on Yin 2 patients and a lateral-lateral choledoco-duodenal bypass in 2 patients.
Histology confirmed the diagnosis in all cases. Two patients died 1 month after the procedure.
Only one patient was lost to follow-up and the evolution was favorable for the other patients
with a mean follow-up of 4-year .

Conclusion: It seems evident that premature treatment followed by regular

supervision makes it possible to detect and treat complications.
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