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Servment d Fippocrate

Aumoment d'étre admis 4 devenir membre de la
profession médicale, je m engage solennellement 4

consacrer ma vie au service de [humanité

e traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui lewr sont dus.

e pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé de mes maladles sera mon

premier but
e ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.
_Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir [ honneur et les nobles traditions de la
profession médicale.
Les médecins seront mes fréres.
Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune considération politique et
sociale, ne s'interposera entre mon devoir et mon patient
e maintiendrai strictement le respect de la vie humaine dés sa conception. Méme sous la
menace, je n'userai pas mes connaissances médicales d'une fagon contraire aux lois de

[humanité

e my engage librement et sur mon honneur.
Sbdlaration Fencve, 1948
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UNIVERSITE CADI AYYAD
FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE

MARRAKECH

Doyens Honoraires : Pr. Badie Azzaman MEHADJI

: Pr. Abdelhagq ALAOUI YAZIDI
: Pr. Mohammed BOUSKRAOQUI

ADMINISTRATION

Doyen : Pr. Said ZOUHAIR

Vice-doyen de la Recherche et la Coopération : Pr. Mohamed AMINE

Vice-doyen des Affaires Pédagogiques : Pr. Redouane EL FEZZAZI

Vice-doyen Chargé de la Pharmacie : Pr. Oualid ZIRAOUI

Secrétaire Générale : Mr. Azzeddine EL HOUDAIGUI
Liste nominative du personnel enseignants chercheurs

permanant

N° Nom et Prénom Cadre |Spécialités

01 ZOUHAIR Said (Doyen) P.E.S |Microbiologie

02 |CHOULLI Mohamed Khaled P.E.S |Neuro pharmacologie

03 | BOUSKRAOUI Mohammed P.E.S |Pédiatrie

04 | KHATOURI Ali P.E.S |Cardiologie

05 | NIAMANE Radouane P.E.S |Rhumatologie

06 | AIT BENALI Said P.E.S |Neurochirurgie

07 | KRATI Khadija P.E.S |Gastro-entérologie

08 |SOUMMANI Abderraouf P.E.S |Gynécologie-obstétrique

09 |RAJI Abdelaziz P.E.S |Oto-rhino-laryngologie

10 | SARF Ismail P.E.S |Urologie

11 MOUTAOUAKIL Abdeljalil P.E.S |Ophtalmologie

12 | AMAL Said P.E.S |Dermatologie




13 | ESSAADOUNI Lamiaa P.E.S | Médecine interne

14 | MANSOURI Nadia P.E.S |Stomatologie et chirurgie maxillo-
faciale

15 | MOUTAJ Redouane P.E.S |Parasitologie

16 | AMMAR Haddou P.E.S |Oto-rhino-laryngologie

17 | CHAKOUR Mohammed P.E.S |Hématologie biologique

18 | EL FEZZAZI Redouane P.E.S |Chirurgie pédiatrique

19 | YOUNOUS Said P.E.S |Anesthésie-réanimation

20 | BENELKHAIAT BENOMAR Ridouan P.E.S |Chirurgie générale

21 ASMOUKI Hamid P.E.S |Gynécologie-obstétrique

22 | BOUMZEBRA Drissi P.E.S |Chirurgie Cardio-vasculaire

23 | CHELLAK Saliha P.E.S | Biochimie-chimie

24 | LOUZI Abdelouahed P.E.S |Chirurgie-générale

25 | AIT-SAB Imane P.E.S | Pédiatrie

26 | GHANNANE Houssine P.E.S |Neurochirurgie

27 | OULAD SAIAD Mohamed P.E.S | Chirurgie pédiatrique

28 | DAHAMI Zakaria P.E.S |Urologie

29 | EL HATTAOUI Mustapha P.E.S |Cardiologie

30 | AMINE Mohamed P.E.S |Epidémiologie clinique

31 EL ADIB Ahmed Rhassane P.E.S | Anesthésie-réanimation

32 | ELFIKRI Abdelghani P.E.S |Radiologie

33 | ARSALANE Lamiae P.E.S |Microbiologie-virologie

34 | KAMILI El Ouafi El Aouni P.E.S | Chirurgie pédiatrique

35 | MAOULAININE Fadl mrabih rabou P.E.S |Pédiatrie (Néonatologie)

36 | MATRANE Aboubakr P.E.S | Médecine nucléaire

37 | ADMOU Brahim P.E.S |Immunologie

38 | CHERIF IDRISSI EL GANOUNI Najat P.E.S |Radiologie

39 | MANOUDI Fatiha P.E.S |Psychiatrie

40 BOURROUS Monir P.E.S |Pédiatrie

41 TASSI Noura P.E.S | Maladies infectieuses




42 NEJMI Hicham P.E.S | Anesthésie-réanimation

43 | LAOUAD Inass P.E.S |Néphrologie

44 FOURAIJI Karima P.E.S |Chirurgie

45 | BOUKHIRA Abderrahman P.E.S | Biochimie-chimie

46 | KHALLOUKI Mohammed P.E.S | Anesthésie-réanimation

47 | BSISS Mohammed Aziz P.E.S |Biophysique

48 | EL OMRANI Abdelhamid P.E.S |Radiothérapie

49 | SORAA Nabila P.E.S | Microbiologie-virologie

50 | KHOUCHANI Mouna P.E.S |Radiothérapie

51 JALAL Hicham P.E.S |Radiologie

52 EL ANSARI Nawal P.E.S |Endocrinologie et maladies
métaboliques

53 | AMRO Lamyae P.E.S |Pneumo-phtisiologie

54 | OUALI IDRISSI Mariem P.E.S |Radiologie

55 | ZAHLANE Mouna P.E.S | Médecine interne

56 BENJILALI Laila P.E.S | Médecine interne

57 | NARJIS Youssef P.E.S |Chirurgie générale

58 | RABBANI Khalid P.E.S | Chirurgie générale

59 |SAMLANI Zouhour P.E.S | Gastro-entérologie

60 | LAGHMARI Mehdi P.E.S |Neurochirurgie

61 ABOUSSAIR Nisrine P.E.S | Génétique

62 BENCHAMKHA Yassine P.E.S | Chirurgie réparatrice et plastique

63 | CHAFIK Rachid P.E.S | Traumato-orthopédie

64 | ABKARI Imad P.E.S | Traumato-orthopédie

65 | EL BOUIHI Mohamed P.E.S |Stomatologie et chirurgie maxillo
faciale

66 | LAKMICHI Mohamed Amine P.E.S |Urologie

67 | AGHOUTANE El Mouhtadi P.E.S |Chirurgie pédiatrique

68 | HOCAR Ouafa P.E.S |Dermatologie




69 | EL KARIMI Saloua P.E.S |Cardiologie

70 | EL BOUCHTI Imane P.E.S | Rhumatologie

71 QAMOUSS Youssef P.E.S | Anesthésie réanimation

72 | ZYANI Mohammad P.E.S | Médecine interne

73 | QACIF Hassan P.E.S | Médecine interne

74 | BEN DRISS Laila P.E.S |Cardiologie

75 MOUFID Kamal P.E.S |Urologie

76 | EL BARNI Rachid P.E.S |Chirurgie générale

77 | KRIET Mohamed P.E.S | Ophtalmologie

78 | BOUCHENTOUF Rachid P.E.S |Pneumo-phtisiologie

79 | ABOUCHADI Abdeljalil P.E.S |Stomatologie et chirurgie maxillo-
faciale

80 | BASRAOUI Dounia P.E.S |Radiologie

81 RAIS Hanane P.E.S |Anatomie Pathologique

82 BELKHOU Ahlam P.E.S |Rhumatologie

83 | ZAOUI Sanaa P.E.S |Pharmacologie

84 | MSOUGAR Yassine P.E.S |Chirurgie thoracique

85 | EL MGHARI TABIB Ghizlane P.E.S |Endocrinologie et maladies
métaboliques

86 | DRAISS Ghizlane P.E.S | Pédiatrie

87 EL IDRISSI SLITINE Nadia P.E.S | Pédiatrie

88 | RADA Noureddine P.E.S | Pédiatrie

89 BOURRAHOUAT Aicha P.E.S | Pédiatrie

90 | MOUAFFAK Youssef P.E.S | Anesthésie-réanimation

91 ZIADI Amra P.E.S | Anesthésie-réanimation

92 | ANIBA Khalid P.E.S |Neurochirurgie

93 | TAZI Mohamed lllias P.E.S |Hématologie clinique

94 | ROCHDI Youssef P.E.S |Oto-rhino-laryngologie

95 | FADILI Wafaa P.E.S | Néphrologie




96 | ADALI Imane P.E.S |Psychiatrie

97 | ZAHLANE Kawtar P.E.S |Microbiologie- virologie

98 | LOUHAB Nisrine P.E.S | Neurologie

99 | HAROU Karam P.E.S |Gynécologie-obstétrique

100 | BOUKHANNI Lahcen P.E.S |Gynécologie-obstétrique

101 | FAKHIR Bouchra P.E.S | Gynécologie-obstétrique

102 | BENHIMA Mohamed Amine P.E.S |Traumatologie-orthopédie

103 | HACHIMI Abdelhamid P.E.S |Réanimation médicale

104 | EL KHAYARI Mina P.E.S |Réanimation médicale

105 | AISSAOUI Younes P.E.S | Anesthésie-réanimation

106 | BAIZRI Hicham P.E.S |Endocrinologie et maladies
métaboliques

107 | ATMANE El Mehdi P.E.S |Radiologie

108 | EL AMRANI Moulay Driss P.E.S | Anatomie

109 | BELBARAKA Rhizlane P.E.S |Oncologie médicale

110 | ALJ Soumaya P.E.S |Radiologie

111 | OUBAHA Sofia P.E.S |Physiologie

112 | EL HAOUATI Rachid P.E.S |Chirurgie Cardio-vasculaire

113 | BENALI Abdeslam P.E.S | Psychiatrie

114 | MLIHA TOUATI Mohammed P.E.S |Oto-rhino-laryngologie

115 | MARGAD Omar P.E.S | Traumatologie-orthopédie

116 | KADDOURI Said P.E.S | Médecine interne

117 | ZEMRAOUI Nadir P.E.S |Néphrologie

118 | EL KHADER Ahmed P.E.S |Chirurgie générale

119 | DAROUASSI Youssef P.E. S | Oto-rhino-laryngologie

120 | BENJELLOUN HARZIMI Amine P.E.S Pneumo-phtisiologie

121 | FAKHRI Anass P.E.S |Histologie-embryologie
cytogénétique

122 | SALAMA Tarik P.E.S | Chirurgie pédiatrique




123 | CHRAA Mohamed P.E.S |Physiologie

124 | ZARROUKI Youssef P.E.S | Anesthésie-réanimation
125 | AIT BATAHAR Salma P.E.S |Pneumo-phtisiologie
126 | ADARMOUCH Latifa P.E.S | Médecine communautaire (médecine

préventive, santé publique et hygiene)

127 | BELBACHIR Anass P.E.S |Anatomie pathologique

128 | HAZMIRI Fatima Ezzahra P.E.S | Histologie-embryologie
cytogénétique

129 | EL KAMOUNI Youssef P.E.S |Microbiologie-virologie

130 | EL MEZOUARI El Mostafa P.E.S |Parasitologie mycologie

131 | SERGHINI Issam P.E.S | Anesthésie-réanimation

132 | ABIR Badreddine P.E.S |Stomatologie et chirurgie maxillo-
faciale

133 | GHAZI Mirieme P.E.S |Rhumatologie

134 | ZIDANE Moulay Abdelfettah P.E.S |Chirurgie thoracique

135 | LAHKIM Mohammed P.E.S |Chirurgie générale

136 | MOUHSINE Abdelilah P.E.S |Radiologie

137 | TOURABI Khalid P.E.S |Chirurgie réparatrice et plastique

138 | ARABI Hafid P.E.S | Médecine physique et réadaptation
fonctionnelle

139 | BELHADJ Ayoub P.E.S | Anesthésie-réanimation

140 | BOUZERDA Abdelmajid P.E.S |Cardiologie

141 | ABDELFETTAH Youness P.E.S |Rééducation et réhabilitation

fonctionnelle

142 | REBAHI Houssam P.E.S | Anesthésie-réanimation

143 | BENNAOUI Fatiha P.E.S | Pédiatrie

144 | ZOUIZRA Zahira P.E.S |Chirurgie Cardio-vasculaire

145 | SEBBANI Majda P.E.S | Médecine Communautaire (Médecine

préventive, santé publique et hygiéne

146 | FENANE Hicham Pr Ag | Chirurgie thoracique

147 | ABDOU Abdessamad P.E.S |Chirurgie Cardio-vasculaire




148 | HAMMOUNE Nabil P.E.S | Radiologie

149 | ESSADI Ismail P.E.S |Oncologie médicale

150 | ALJALIL Abdelfattah P.E.S |Oto-rhino-laryngologie

151 | LAFFINTI Mahmoud Amine P.E.S | Psychiatrie

152 | RHARRASSI Issam P.E.S | Anatomie-pathologique

153 | ASSERRAJI Mohammed P.E.S |Néphrologie

154 | JANAH Hicham P.E.S | Pneumo-phtisiologie

155 | NASSIM SABAH Taoufik P.E.S |Chirurgie réparatrice et plastique

156 | ELBAZ Meriem P.E.S | Pédiatrie

157 | SEDDIKI Rachid P.E.S | Anesthésie-réanimation

158 | BELGHMAIDI Sarah Pr Ag |Ophtalmologie

159 | GEBRATI Lhoucine MC Hab.| Chimie

160 | FDIL Naima MC Hab.| Chimie de coordination bio-
organique

161 | LOQMAN Souad MC Hab.| Microbiologie et Toxicologie

162 | BAALLAL Hassan Pr Ag | Neurochirurgie

163 | BELFQUIH Hatim Pr Ag | Neurochirurgie

164 | AKKA Rachid Pr Ag |Gastro-entérologie

165 | BABA Hicham Pr Ag |Chirurgie générale

166 | MAOUJOUD Omar Pr Ag |Néphrologie

167 | SIRBOU Rachid Pr Ag |Médecine d’urgence et de
catastrophe

168 | DAMI Abdallah Pr Ag | Médecine Légale

169 | AZIZ Zakaria Pr Ag | Stomatologie et chirurgie maxillo-
faciale

170 | ELOUARDI Youssef Pr Ag |Anesthésie-réanimation

171 | LAHLIMI Fatima Ezzahra Pr Ag | Hématologie clinique

172 | NASSIH Houda Pr Ag | Pédiatrie

173 | LAHMINI Widad Pr Ag | Pédiatrie

174 | BENANTAR Lamia Pr Ag | Neurochirurgie




175 | EL FADLI Mohammed Pr Ag | Oncologie méOdicale

176 | AIT ERRAMI Adil Pr Ag | Gastro-entérologie

177 | CHETTATI Mariam Pr Ag | Néphrologie

178 | BOUTAKIOUTE Badr Pr Ag |Radiologie

179 | SAYAGH Sanae Pr Ag | Hématologie

180 | EL FAKIRI Karima Pr Ag | Pédiatrie

181 | EL FILALI Qualid Pr Ag | Chirurgie Vasculaire périphérique

182 | EL- AKHIRI Mohammed Pr Ag | Oto-rhino-laryngologie

183 | HAJJI Fouad Pr Ag |Urologie

184 |JALLAL Hamid Pr Ag | Cardiologie

185 | ZBITOU Mohamed Anas Pr Ag | Cardiologie

186 | RAISSI Abderrahim Pr Ag | Hématologie clinique

187 | EL HAKKOUNI Awatif Pr Ag | Parasitologie mycologie

188 | ACHKOUN Abdessalam Pr Ag |Anatomie

189 | DARFAOUI Mouna Pr Ag |Radiothérapie

190 | EL-QADIRY Rabiy Pr Ag | Pédiatrie

191 | ELJAMILI Mohammed Pr Ag | Cardiologie

192 | HAMRI Asma Pr Ag |Chirurgie Générale

193 | ELATIQI Oumkeltoum Pr Ag | Chirurgie réparatrice et plastique

194 | BENZALIM Meriam Pr Ag |Radiologie

195 | ABOULMAKARIM Siham Pr Ag | Biochimie

196 | LAMRANI HANCHI Asmae Pr Ag | Microbiologie-virologie

197 | HAJHOUJI Farouk Pr Ag | Neurochirurgie

198 | EL KHASSOUI Amine Pr Ag |Chirurgie pédiatrique

199 | CHAHBI Zakaria Pr Ag | Maladies infectieuses

200 | MEFTAH Azzelarab Pr Ag |Endocrinologie et maladies
métaboliques

201 | BELLASRI Salah Pr Ag |Radiologie

202 | ATMANI Noureddine Pr Ag | Chirurgie Cardio-vasculaire




203 | AABBASSI Bouchra Pr Ag |Pédopsychiatrie

204 | DOUIREK Fouzia Pr Ag |Anesthésie-réanimation

205 | SAHRAOUI Houssam Eddine Pr Ag |Anesthésie-réanimation

206 | RHEZALI Manal Pr Ag |Anesthésie-réanimation

207 | ABALLA Najoua Pr Ag | Chirurgie pédiatrique

208 | MOUGUI Ahmed Pr Ag |Rhumatologie

209 | ZOUITA Btissam Pr Ag |Radiologie

210 | HAZIME Raja Pr Ag |Immunologie

211 | SALLAHI Hicham Pr Ag | Traumatologie-orthopédie

212 | BENCHAFAI llias Pr Ag |Oto-rhino-laryngologie

213 | EL JADI Hamza Pr Ag |Endocrinologie et maladies
métaboliques

214 | AZAMI Mohamed Amine Pr Ag |Anatomie pathologique

215 | FASSI FIHRI Mohamed jawad Pr Ag | Chirurgie générale

216 | AMINE Abdellah Pr Ag | Cardiologie

217 | CHETOUI Abdelkhalek Pr Ag |Cardiologie

218 | ROUKHSI Redouane Pr Ag |Radiologie

219 | ARROB Adil Pr Ag | Chirurgie réparatrice et plastique

220 | MOULINE Souhail Pr Ag | Microbiologie-virologie

221 | AZIZI Mounia Pr Ag | Néphrologie

222 | BOUHAMIDI Ahmed Pr Ag | Dermatologie

223 | YANISSE Siham Pr Ag |Pharmacie galénique

224 | KHALLIKANE Said Pr Ag |Anesthésie-réanimation

225 | ZIRAOUI Oualid Pr Ag |Chimie thérapeutique

226 | IDALENE Malika Pr Ag | Maladies infectieuses

227 | LACHHAB Zineb Pr Ag |Pharmacognosie

228 | ABOUDOURIB Maryem Pr Ag |Dermatologie

229 | AHBALA Tariq Pr Ag |Chirurgie générale




230 | EL AOUAME Amal Pr Ag |Orthodontie et orthopédie dento-
faciale

231 | WARDA Karima MC Hab. | Microbiologie

232 | SBAI Asma MC Hab. | Informatique

233 | ABISSY Meriem MC Microbiologie

234 |SLIOUI Badr MC | Radiologie

235 | CHEGGOUR Mouna MC Biochimie

236 | BELARBI Marouane MC Néphrologie

237 | EL AMIRI My Ahmed MC | Chimie de Coordination bio-
organique

238 | LALAOUI Abdessamad MC | Pédiatrie

239 | ESSAFTI Meryem MC | Anesthésie-réanimation

240 | RACHIDI Hind MC | Anatomie pathologique

241 | FIKRI OQussama MC Pneumo-phtisiologie

242 | EL HAMDAOUI Omar MC Toxicologie

243 | EL HAJJAMI Ayoub MC Radiologie

244 | BOUMEDIANE El Mehdi MC | Traumato-orthopédie

245 | RAFI Sana MC Endocrinologie et maladies
métaboliques

246 | JEBRANE Ilham MC Pharmacologie

247 | LAKHDAR Youssef MC | Oto-rhino-laryngologie

248 | LGHABI Majida MC Médecine du Travail

249 | AIT LHAJ El Houssaine MC Ophtalmologie

250 | RAMRAOUI Mohammed-Es-said MC | Chirurgie générale

251 | EL MOUHAFID Faisal MC | Chirurgie générale

252 | AHMANNA Hussein-choukri MC Radiologie

253 | AIT M’BAREK Yassine MC Neurochirurgie

254 | ELMASRIOUI Joumana MC Physiologie

255 | FOURA Salma MC | Chirurgie pédiatrique

256 | LASRI Najat MC Hématologie clinique




257 | BOUKTIB Youssef MC Radiologie

258 | MOUROUTH Hanane MC | Anesthésie-réanimation
259 | BOUZID Fatima zahrae MC Génétique

260 | MRHAR Soumia MC Pédiatrie

261 | QUIDDI Wafa MC Hématologie

262 | BEN HOUMICH Taoufik MC Microbiologie-virologie
263 | FETOUI Imane MC Pédiatrie

264 | FATH EL KHIR Yassine MC Traumato-orthopédie
265 | NASSIRI Mohamed MC Traumato-orthopédie
266 | AIT-DRISS Wiam MC Maladies infectieuses
267 | AIT YAHYA Abdelkarim MC Cardiologie

268 | DIANI Abdelwahed MC Radiologie

269 | AIT BELAID Wafae MC Chirurgie générale

270 | ZTATI Mohamed MC Cardiologie

271 | HAMOUCHE Nabil MC Néphrologie

272 | ELMARDOULI Mouhcine MC Chirurgie Cardio-vasculaire
273 | BENNIS Lamiae MC Anesthésie-réanimation
274 | BENDAOUD Layla MC Dermatologie

275 | HABBAB Adil MC Chirurgie générale

276 | CHATAR Achraf MC Urologie

277 | OUMGHAR Nezha MC Biophysique

278 | HOUMAID Hanane MC Gynécologie-obstétrique
279 | YOUSFI Jaouad MC Gériatrie

280 | NACIR Oussama MC Gastro-entérologie

281 | BABACHEIKH Safia MC Gynécologie-obstétrique
282 | ABDOURAFIQ Hasna MC Anatomie

283 | TAMOUR Hicham MC Anatomie

284 | IRAQI HOUSSAINI Kawtar MC Gynécologie-obstétrique
285 | EL FAHIRI Fatima Zahrae MC Psychiatrie




286 | BOUKIND Samira MC Anatomie

287 | LOUKHNATI Mehdi MC Hématologie clinique

288 | ZAHROU Farid MC Neurochirurgie

289 | MAAROUFI Fathillah Elkarim MC Chirurgie générale

290 | EL MOUSSAOUI Soufiane MC Pédiatrie

291 | BARKICHE Samir MC Radiothérapie

292 | ABI EL AALA Khalid MC Pédiatrie

293 | AFANI Leila MC Oncologie médicale

294 | EL MOULOUA Ahmed MC Chirurgie pédiatrique

295 | LAGRINE Mariam MC Pédiatrie

296 | DAFIR Kenza MC Génétique

297 | CHERKAOUI RHAZOUANI Oussama MC Neurologie

298 | ABAINOU Lahoussaine MC Endocrinologie et maladies
métaboliques

299 | BENCHANNA Rachid MC Pneumo-phtisiologie

300 |EL GUAZZAR Ahmed (Militaire) MC Chirurgie générale

301 | OULGHOUL Omar MC Oto-rhino-laryngologie

302 | AMOCH Abdelaziz MC Urologie

303 | ZAHLAN Safaa MC Neurologie

304 | EL MAHFOUDI Aziz MC Gynécologie-obstétrique

305 | CHEHBOUNI Mohamed MC Oto-rhino-laryngologie

306 | LAIRANI Fatima ezzahra MC Gastro-entérologie

307 | SAADI Khadija MC Pédiatrie

308 | TITOU Hicham MC Dermatologie

309 | EL GHOUL Naoufal MC Traumato-orthopédie

310 |BAHI Mohammed MC Anesthésie-réanimation

311 |RAITEB Mohammed MC Maladies infectieuses

312 | DREF Maria MC Anatomie pathologique

313 | ENNACIRI Zainab MC Psychiatrie




314 | BOUSSAIDANE Mohammed MC Traumato-orthopédie

315 |[JENDOUZI Omar MC Urologie

316 | MANSOURI Maria MC Génétique

317 | ERRIFAIY Hayate MC Anesthésie-réanimation

318 | BOUKOUB Naila MC Anesthésie-réanimation

319 | OUACHAOU Jamal MC Anesthésie-réanimation

320 | EL FARGANI Rania MC Maladies infectieuses

321 | JIM Mohamed MC Pneumo-phtisiologie

322 | AKANOUR Adil MC Psychiatrie

323 | ELHANAFI Fatima Ezzohra MC Pédiatrie

324 | MERBOUH Manal MC Anesthésie-réanimation

325 |BOUROUMANE Mohamed Rida MC Anatomie

326 |IJDDA Sara MC Endocrinologie et maladies
métaboliques

327 | GHARBI Khalid MC Gastro-entérologie

328 | ATBIB Yassine MC Pharmacie clinique

329 | MOURAFIQ Omar MC Traumato-orthopédie

330 | ZAlZI Abderrahim MC Traumato-orthopédie

331 | HENDY lliass MC Cardiologie

332 | HATTAB Mohamed Salah Koussay MC Stomatologie et chirurgie maxillo-
faciale

333 | DEBBAGH Fayrouz MC Microbiologie-virologie

334 | OUASSIL Sara MC Radiologie

335 | KOUYED Aicha MC Pédopsychiatrie

336 | DRIOUICH Aicha MC Anesthésie-réanimation

337 | TOURAIF Mariem MC Chirurgie pédiatrique

338 | BENNAOUI Yassine MC Stomatologie et chirurgie maxillo-
faciale

339 | SABIR Es-said MC Chimie bio organique clinique

340 | LAATITIOUI Sana MC Radiothérapie




341 | IBBA Mouhsin MC Chirurgie thoracique

342 | SAADOUNE Mohamed MC Radiothérapie

343 | TLEMCANI Younes MC Ophtalmologie

344 | SOLEH Abdelwahed MC Traumato-orthopédie

345 | OUALHADJ Hamza MC Immunologie

346 | BERGHALOUT Mohamed MC Psychiatrie

347 | EL BARAKA Soumaya MC Chimie analytique-bromatologie

348 | KARROUMI Saadia MC Psychiatrie

349 | EL-OUAKHOUMI Amal MC Médecine interne

350 | AJMANI Fatima MC Médecine légale

351 | ZOUITEN Othmane MC Oncologie médicale

352 | MENJEL Imane MC Pédiatrie

353 | BOUCHKARA Wafae MC Gynécologie-obstétrique

354 | ASSEM Oualid MC Pédiatrie

355 | ELHANAFI Asma MC Médecine physique et réadaptation
fonctionnelle

356 | ABDELKHALKI Mohamed Hicham MC Gynécologie-obstétrique

357 | ELKASSEH Mostapha MC Traumato-orthopédie

358 | EL OUAZZANI Meryem MC Anatomie pathologique

359 | HABBAB Mohamed MC Traumato-orthopédie

360 | KHAMLY Aimad Ahmed MC Anesthésie-réanimation

361 | EL KHADRAOUI Halima MC Histologie-embryologie-cyto-
génétique

362 |ELKHETTAB Fatima Zahra MC Anesthésie-réanimation

363 | SIDAYNE Mohammed MC Anesthésie-réanimation

364 | ZAKARIA Yasmina MC Neurologie

365 | BOUKAIDI Yassine MC Chirurgie Cardio-vasculaire

366 | NABIL Mehdi MC Anesthésie-réanimation

367 | KAAKOUA Mohamed MC Oncologie médicale




368 | FIQHI Mohammed Kamal MC Stomatologie et chirurgie maxillo-
faciale

369 | BEN ELHEND Salah MC Radiologie

370 | KHERRAB Anass MC Rhumatologie

371 | AWATI El Mehdi MC Hématologie

372 | HAOUANE Mohamed Amine MC Anatomie pathologique

373 |BOUABBADI Salah eddine MC Ophtalmologie

374 | MOUNIR Reda MC Chirurgie Cardio-vasculaire

375 | AHCHOUCH Siham MC Hématologie clinique

376 | AZRIOUIL Ouhb MC Traumato-orthopédie

377 | CHALOUAH Badr MC Traumato-orthopédie

378 | EL BEJJAJ latimad MC Anatomie pathologique

379 | BABA Zineb MC Rhumatologie

380 | OUSSAYEH Imane MC Anesthésie-réanimation
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Soyons reconnaissants aux personnes qui nous donnent du bonheur ; elles
sont les charmants jardiniers par qui nos dmes sont fleuries »

Marcel Proust.

Je me dois d”avouer pleinement ma reconnaissance d toutes les personnes
qui m ont soutenue durant mon parcours, qui ont su me hisser vers le

haut pour atteindre mon objectif. C’est avec amour, respect et gratitude
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Au bon Dieu tout puissant, qui m'a inspiré, qui m'a guidé dans le bon
chemin, je vous dois ce que je suis devenu louanges et remerciements
pour votre clemence et miséricorde « Qu'il nous couvre de sa bénédiction
». AMEN!



A mon cher papa Haj sidi Mohamed MARZAQ

Tu es bien plus qu'un modeéle, tu es mon reflet.
Chaque jour, je découvre un peu plus combien je te ressemble
— dans ta facon de penser, d aimer, de te battre en silence et
de vester fort dans la douceur. Cette ressemblance, tous la
voient, et moi je la chéris : elle est ma plus grande fierte.
Comme toi, javance avec pudeur mais conviction, je donne
sans rien attendre, je garde le sourire méme lovsque le cceur
est lourd. Je te vois aussi comme mon ami, avant méme d’étre
mon pére — celui d qui je peux tout confier, sans crainte
d’étre jugée. Celui qui m’écoute, me comprend, me fait rire et
trouve toujours les mots justes pour apaiser mes doutes.
Ta présence dans ma vie dépasse le role de pére : tu es mon
confident, mon soutien, et la plus belle amitié que la vie m’'ait

offerte.

Papa, tu es ma force tranquille, mon repére et mon plus
grand amour. Rien ne pourra jamais exprimé la gratitude et
Cattachement que je ressens pour toi. Chaque page de cette
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ont été ma plus grande force. Cest dans ton regard que jai
puisé le courage d’avancer, dans ton sourire que jai trouvé la
paix, et dans ton étreinte que jai compris la signification du
mot “amour”. Tu as toujours fait de tes enfants ta priorité
absolue, ton plus grand bonheur et ton plus beau combat.
Chaque instant de ta vie a été consacré d notre bien-étre, d
nos réves et d notre reussite, sans jamais penser a toi-méme.
Cette générosité sans limites, cette force tranquille et cette
tendresse infinie font de toi une femme exceptionnelle.

Cette thése est le fruit de ton amour, de tes sacrifices
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Je te la dedie avec tout mon coeeur, ma reconnaissance
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A Mon frére Moulay Ismail Marzaq :
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vrai, attentif et irvemplacable. Ta petite sceur t'aime
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porte aussi une part de toi, de ton soutien et de ton amour
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A la mémoire de mes grands-parents

Moulay Abderrahmane Marzaq , Lalla Fatima Alaoui
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Graphique 10

Graphique 11
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L’incidence annuelle des DKCVBP.

Répartition des patients en fonction du sexe.

Répartition des patients en fonction de leur origine géographique.

Les différents signes fonctionnels des DKCVBP.

Les différents signes physiques des DKCVBP.

La fréquence de la Triade clinique classique des DKCVBP.

Taux de Prothrombine en fonction du nombre de cas.

Taux de TCA en fonction du nombre de cas.

Répartition des données échographiques selon le nombre de cas étudiés.
Distribution des anomalies anatomiques associées a la DKVBP mises en évidence
par la bili-IRM dans notre série de six cas.

La durée de séjour en jour au sein du service selon chaque patient.
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Figure 1
Figure 2

Figure 3

Figure 4

Figure 5

Figure 6 :

Figure 7

Figure 8

Figure 9

Liste des figures

Echographie abdominale montrant:

Images échographiques montrant une formation kystique hilaire hépatique se
continuant avec les voies biliaires : DKC de type | selon TODANI.
images échographiques montrant : dilatation des voies biliaires intrahépatiques et
de la voie biliaire principale siege d’une structure endoluminale échogéne et
mobile intéressant sa portion hilaire ainsi que le bas cholédoque chez une fille de
3 ans.
Echographie hépatobiliaire montrant une lésion kystique sous hépatique
mesurant 10.38%10.04 cm étendue a la FID communiquant avec I'arbre biliaire
compatible avec une DKCVBP chez un nourrisson de 11mois.
Coupes axiales de TDM abdominale apreés injection de PDC au temps portal, chez
un garcon agé de 7 ans qui s’était présenté pour douleurs abdominales avec
vomissements, montrant une dilatation kystique fusiforme du cholédoque (fleche
jaune) et du canal hépatique gauche (fleche rouge), en rapport avec un kyste du
cholédoque de type Ic selon Todani.
Reconstruction coronale (A) et coupes axiales (B, C) de TDM abdominale aprés
injection de PDC au temps artériel, chez un garcon agé de 10 ans qui s’était
présenté pour douleurs abdominales avec vomissements, montrant une
formation kystique (étoile) aux dépens du hile hépatique, oblongue, bien limitée,
a paroi fine, de densité liquidienne homogéne, comprimant la confluence des
canaux hépatiques droit et gauche (fleche bleue), avec une dilatation des voies
biliaires intra-hépatiques (fleches jaunes), en rapport avec un kyste du
cholédoque de type IVa selon Todani.
Reconstruction coronale (A) et coupes axiales (B,C) de TDM abdominale apres
injection de PDC au temps artériel, chez un garcon agé de 10 ans qui se présente
pour douleurs abdominales avec vomissements, montrant une formation kystique
(étoile) aux dépens du hile hépatique, oblongue, bien limitée, a paroi fine, de
densité liguidienne homogene, comprimant la confluence des canaux hépatiques
droit et gauche (fleche bleue), avec une dilatation des voies biliaires intra-
hépatiques (fleches jaunes), en rapport avec un kyste du cholédoque de type IVa
selon Todani.
Séquences axiales de bili-IRM pondérées en T2, chez une patiente agée de 9 ans
qui s’était présentée pour douleur de I’hypochondre droit avec vomissements,
montrant un kyste du cholédoque de type IVa selon Todani, avec une
hydrocholécystite compliquée d’une pancréatite stade E, une dilatation des voies
biliaires intra—hépatiques affectant les canaux droit et gauche (étoile), ainsi qu’une
dilatation globale et fusiforme de la voie biliaire principale (fleche) avec
hydrocholécystite d’amont (triangle).
séquence de bili-IRM 2D (A) et séquence coronale pondérée en T2 TRUFI (B),
chez la méme patiente que celle de la figure 8, montrant une dilatation globale
et fusiforme de la voie biliaire principale (étoile rouge), avec une
hydrocholécystite (triangle).



Figure 10

Figure 11

Figure 12

Figure 13
Figure 14
Figure 15
Figure 16

Figure 17
Figure 18

Figure 19

Figure 20
Figure 21
Figure 22
Figure 23
Figure 24
Figure25
Figure 26
Figure 27
Figure 28

Figure 29
Figure 30
Figure 31

Séquence axiale pondérée en T1 (A) et séquence axiale pondérée en T2 (B), chez
la méme patiente que celles des figures 8 et 9, montrant un pancréas globalement
tuméfié (fleche rouge), siege d’'une importante infiltration cedémateuse, avec des
épanchements au niveau des fascias pré-rénaux et de larriere-cavité des
épiploons (étoiles jaunes).

Séquence de bili-IRM axiale T1 en phase et en opposition de phase, et séquence
axiale de diffusion, chez une fille agée de 7 ans qui s’était présentée pour un ictere
cholestatique évoluant depuis 1 mois, sans autres signes associés, montrant : une
sténose courte et serrée de I'anastomose bilio-digestive, étendue a la
convergence, sans communication entre les canaux hépatiques droit et gauche,
faisant suite a un kyste du cholédoque de type | selon Todani.
séquences axiale (A) et coronale (B) pondérées en T2 HASTE, avec reconstruction
en 3D (C), chez un nourrisson agé de 3 mois qui s’était présenté pour un ictére
cutanéo-muqueux généralisé, montrant une volumineuse formation kystique
(fleches), de forme piriforme, continue, située dans le hile hépatique. Elle était en
rapport avec un gros kyste du cholédoque de type | selon Todani.

Aspect peropératoire de la DKC [7].

Canal cholédoque mobilisé et isolé circonférentiellement [7].

VBP réséquéel7].
Image peropératoire d’un volumineux kyste de la voie biliaire principale.

Ebauches hépatobiliaires et pancréatiques (a environ 35 jours)

Le pancréas se développe a partir d'évaginations de I'épithélium intestinal primitif.
a | Représentation schématique du pancréas au jour embryonnaire (E)9, E10 et
E12 d'un embryon de souris. b | Photographies des stades correspondants
obtenues par analyse immunohistochimique anti-Ipf1/Pdx1 (géne 1 de
I'noméoboite pancréatique et duodénale) pour marquer le pancréas en
développement[15]

Anatomie biliaire classique - © Centre Biliaire Interventionnel et Pancréatique Paris
Sud

voies biliaires extra hépatiques[18]

Arbre biliaire extra-hépatique[19]

Les trois niveaux des voies biliaires extra—hépatiques[19]

Anatomie de la convergence biliaire

les voies biliaires extra-hépatiques et leurs rapports anatomiques[27]

La vascularisation artérielle et veineuse de la voie biliaire [33]

Drainage veineux des voies biliaires

Variations du nombre de canal cystique(A+B)

Les images de cholangio-IRM en rendu volumique 3D montrent les insertions du
canal cystique : haute-latérale (a), médio-antérieure (b), médio-postérieure (c),
médio-médiale (d), médio-latérale (e) et basse-médiale (f).[40]

Variations de la partie haute de la voie biliaire et de la convergence principale
Variations de forme du cholédoque .

Les anomalies numériques de la voie biliaire principale (26).
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Vue antérieure du bloc duodéno-pancréatique

rapports anatomiques des voies biliaires avec le pancréas et leurs vascularisations
Abouchement anatomique des différents canaux

Classification de Millbourn reprise par Sigfusson

classification morphologique des canaux pancréatiques selon Dawson

pancréas annulaire[28]

pancréas divisum[23]

Histologie normale de la paroi des canaux biliaires extra-hépatiques
Echographie obstétricale a 23 semaines d'aménorrhée. Masse anéchogéne de 17
X 18 mm compatible avec une DKCVBP [72].

Type | de la classification de Todani (A. Schéma; B. Cholangiographie
peropératoire)[121,122].

Type Il de la classification de Todani (A.schéma; B.CPRE) [5,122].

Type lll de la classification de Todani/ Cholédococéle (A.schéma ; B. CPRE)

Type IV de la classification de Todani (A.schéma ; B.Cholangiographie
peropératoire)[121,122]

Type V de la classification de Todani/Maladie de carolie (A.schéma ;
B.Cholangiographie peropératoire)[121,122].

Piece opératoire de maladie de Caroli: multiples dilatations biliaires intra-
hépatiques [123]

Comparaison entre la maladie de Caroli et le syndrome de Caroli [123].

Schéma de la classification de Komi de I’AJBP[127].

Schéma de la classification de Kimura de I’AJBP [3].

Bili-IRM montrant une dilatation kystique de type | selon Todani associée a une
AJBP type | selon Kimura [3].

Examen anatomopathologique confirmant le diagnostic d’un véritable kyste
cholédochal, sans signe de transformation maligne (coloration H&E, x100) [136].
Image échographique montrant une tumeur végétante aux dépens de la paroi du
kyste de la VBP[143].

Schéma illustrant la technique d’hépatico-jéjunostomie en Y de Roux

DKCVBP (A. bili-IRM préopératoire identifiant une volumineuse dilatation de la VBP
; B. Excision du kyste au niveau de la paroi externe du plexus épicholédochal
(fleches). D duodénum, GB vésicule biliaire ; C. vue macroscopique apres ouverture
du kyste de la VBP (fleche) )(62).
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La voie biliaire principale chez I’enfant désigne I’ensemble des conduits extra-hépatiques
qui transportent la bile depuis le hile hépatique jusqu’au duodénum. Elle comprend le canal
hépatique commun, le canal cholédoque et leur jonction avec le canal cystique. Son réle est
d’assurer I’écoulement physiologique de la bile, nécessaire a la digestion et a I'absorption des

graisses [1].

La dilatation kystique de la voie biliaire principale constitue une malformation congénitale
rare, estimée a 1 pour 200 000 naissances au Maroc. Elle présente un caractere géographique et
sexuel, avec une prédominance dans la population asiatique et chez le sexe féminin. Elle pose
encore plus de problémes diagnostiques que thérapeutiques. En Occident, I'incidence se réduit a

1 cas pour 2 000 000 de naissances par an [2].

De nombreuses théories sont proposées pour expliquer I'origine de ces malformations. La
plus communément admise est celle avancée par Babbitt en 1969, incriminant une anomalie de la

jonction biliopancréatique [3].

Bien que leur origine soit congénitale, souvent révélée lors d’échographies anténatales, les
dilatations kystiques congénitales de la voie biliaire principale demeurent des affections rares et
difficiles a diagnostiquer. Elles se manifestent par une ectasie de la voie biliaire principale, le plus
souvent de forme anévrysmale ou fusiforme, plus rarement sacciforme ou diverticulaire, avec une
extension variable, parfois segmentaire, parfois intéressant I’ensemble de la voie biliaire, et dont

la taille varie [4].

Le diagnostic reste délicat, et I’évolution peut étre marquée par des complications graves
engageant le pronostic vital. L’exploration radiologique repose principalement sur I’échographie
abdominale, réalisée chez tous les patients, et est complétée selon les cas par une

tomodensitométrie ou une bili-IRM [5].

La classification de Todani modifiée, fondée sur des critéres anatomiques, constitue la

classification de référence pour ces malformations [6].
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1
La prise en charge thérapeutique repose sur une stratégie individualisée selon le type de

dilatation, avec comme traitement de référence une résection la plus compléte possible [3].

Dans ce contexte, se pose la question centrale de notre étude : quel est le profil

épidémiologique, diagnostique, thérapeutique et évolutif des patients inclus ?
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l. Type de I’étude :

A partir de I’analyse rétrospective de 16 cas de dilatation kystique de la voie biliaire
principale (DKVBP) pris en charge dans le service de chirurgie viscérale infantile B du CHU

Mohammed VI de Marrakech sur une période de 8 ans de 2017 jusqu’a 2025.

. L'objectif de I’étude :

L’objectif de notre étude est d’établir le profil épidémiologique, diagnostique,

thérapeutique et évolutif des patients opérés dans notre structure.

lll. Population étudiée :

1. Les criteres d’inclusion :

Tous les patients porteurs d’une dilatation congénitale de la VBP avec un diagnostic

confirmé en peropératoire.

2. Les critéres d’exclusion :

Les patients ayant quitté I’hopital contre avis médical ainsi que ceux perdus de vu.

IV. Echantillonnage :

Un échantillon de 16 patients a été recensé au sein du service de chirurgie viscérale infantile

du CHU Mohammed VI de Marrakech.

V. Variables étudiées :

Les données épidémiologiques : L’dge, le sexe et I’origine géographique
e Les données cliniques :

o Les circonstances de la découverte, le délai avant consultation, ainsi que les

antécédents personnels (médicaux et chirurgicaux) et familiaux.
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o Les symptomes fonctionnels : douleur abdominale, nausées, vomissements, signes de

cholestase, ictere et fievre.

o Les signes cliniques : sensibilité abdominale, contracture abdominale, hépatomégalie

et masse au niveau de I’HCD.
e Les données paracliniques :

o Résultats de I’échographie abdominale, réalisée en tant qu’examen de premiere

intention.

o Résultats de la TDM ou de la Bili-IRM, utilisés comme examens radiologiques

complémentaires.

o Résultats du bilan biologique : tests hépatiques (GOT, GPT, bilirubine totale et
conjuguée, PAL, GGT), lipasémie, amylasémie, bilan de I'hémostase (TP, TCA) et

hémogramme
e Les données thérapeutiques :
Médicales, endoscopiques et chirurgicales.
e Les données évolutives :
Complications survenant en postopératoire immédiat et a long terme.

e Les données anatomopathologiques de la piéce opératoire.
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VI. La collecte des données :

Une fiche d’exploitation spécialement concue a permis de collecter les données
épidémiologiques, cliniques, paracliniques, thérapeutiques et évolutives a partir des dossiers des
patients, des registres du bloc opératoire et des informations de suivi en consultation, afin

d’obtenir un recul suffisant et d’évaluer au mieux les résultats (Annexe).

VIl. Analyse statistique :

L’analyse statistique des données a été réalisée a I'aide du logiciel Microsoft Office Excel.

Les variables qualitatives ont été présentées sous forme de pourcentages, tandis que les

variables quantitatives ont été exprimées en moyennes accompagnées de leurs extrémes.
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l. Données épidémiologiques :

1. Incidence annuelle :

Durant la période de notre étude, nous avions recensé 16 cas de dilatation kystique de la
voie biliaire principale, avec une incidence annuelle moyenne de 2 cas par an. Il était a noter que

nous avions objectivé un pic en 2023, représentant 31,25 %, soit 5 cas (Graphique 1).

H Sériel

nbre de cas
N w

—_

2017 2018 2019 2020 2021 2022 2023 2024

Graphique]l : L’incidence annuelle des DKCVBP.

2. Le sexe :

L’étude analytique de nos 16 cas avait montré une nette prédominance féminine : 11 filles

pour 5 garcons, soit un sex-ratio de 2,2 (Graphique 2).

69%

Féminin = Masculin

Graphigue 2: Répartition des patients en fonction du sexe.
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L’age de découverte de la DKCVBP chez nos malades avait varié entre 3 mois et 13 ans.

L’dge moyen de découverte était de 6,45 ans.

La tranche d’age la plus touchée était celle comprise entre 1 an et 10 ans, et elle

représentait 81 % des cas (Tableau I).

Tableau I : Répartition des malades en fonction de la tranche d‘age.

Age Nombre de cas Pourcentage
< 1an 1 6%
1 an < age < 10 ans 13 81%
> 10 ans 2 13%
Total 16 100%
4. La répartition géographique :

Sur le plan géographique, la plupart de nos malades appartenait a la région de

Marrakech (Graphique 3).

1 1 1 1
Laayoune Marrakech BeniMellal Youssoufia = Demnat boujdour

Graphique 3: Répartition des patients en fonction de leur origine géographique.
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5. Diagnostic anténatal :

Dans notre série aucun cas n’a bénéficié d’un diagnostic anténatal

1. Données clinigues :

1. Délai de consultation :

Dans notre étude, le délai entre I'apparition des manifestations cliniques et la premiére
consultation avait varié entre 1 jour et 1 an. Les patients qui avaient consulté en moins de deux

mois représentaient plus de la moitié, soit environ 53 % (Tableau II).

Tableau Il : Répartition des malades en fonction du délai de consultation.

Délai de consultation Nombre de patients Fréquence en pourcentage
<2mois 8 53,3%
[2-4 mois] 2 13,3%
] 4-6mois] 2 6,7%
>6mois 4 26,7%
Total 16 100%
2. Signes fonctionnels et généraux :

Les nausées et vomissements avaient constitué le principal motif de consultation, retrouvés

chez 15 patients, soit 93,75 % des cas.

L’ictere avait révélé la maladie chez 6 patients, soit 38 % des cas, et était de type

cholestatique chez seulement 3 cas, soit 19 % des cas (Graphique 4).

11
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Graphique 4: Les différents signes fonctionnels des DKCVBP.

3. Signes physiques :

L’examen clinique avait noté :

e La présence d’une sensibilité abdominale chez plus des deux tiers de nos malades, soit
63%
e Une masse de I’hypochondre droit rénitente et indolore chez 2 patients, soit 13 % des cas;

e Une hépatomégalie chez un seul malade, soit 6 % (graphique 5).

63%
70%

60%
50%
40%
30%
13%
20%

6%
B =& :
-

0%

Sensibilité Masse Hépatomégalie Défense
abdominale abdominale de abdominale
I'HCD

Graphigue 5: Les différents signes physiques des DKCVBP.
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La triade clinique classique (ictere, sensibilité abdominale et masse de I’hypochondre droit)
avait été observée chez un seul de nos malades, soit 6 % des cas, et elle était incompléte dans 94
% des cas : bi-symptomatique chez 2 malades (12,5 %) et mono-symptomatique chez 12 malades,

soit 75 % (Graphique 6).

100% 94%
90%
80%
70%
60%
50%
40%
30%
20%
10% 6%
0% [ ]

Triade Compléte Triade Incompléte

Graphigue 6: La fréquence de la Triade clinigue classique des DKCVBP.

lll. Données para cliniques:

1. Biologie :

1.1. Signes de cholestase: (Tableau Il1)

e Une hyperbilirubinémie directe (> 3 mg/l) avait été observée chez 11 patients, avec des
valeurs variant entre 2 et 61 fois la normale.

e Une hyperbilirubinémie totale (> 10 mg/l) avait été observée chez 11 patients, avec des
valeurs variant entre 2 et 43 fois la normale.

e Une augmentation du taux de PAL (> 200 Ul/I) avait été observée chez 14 patients, avec
des valeurs variant entre 2 et 9 fois la normale.

e Une augmentation des GGT (> 27 Ul/I) avait été observée chez 10 patients, avec des

valeurs variant entre 1,2 et 37 fois la normale.

13
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Tableau lll : Les paramétres biologiques de cholestase et de cytolyse.

cas BD(mg/l) BT(mg/l) PAL(UI/I) GGT(UI/I) GOT(UI/D GPT(UI/I)
1 4*N 5*N 2*N N N N

2 6*N 10*N 3*N N N N

3 43*N 61*N 3*N 25*N 13*N 5*N
4 N 2*N 2*N N N N

5 6*N 3*N 2*N 4*N N N

6 8*N 5*N 6*N 1,2*N N N

7 8*N 3*N 9*N 37*N N N

8 20*N 8*N 2*N N N N

9 N N 2*N 4*N N N
10 N N 2*N 4*N N N
11 5*N 3*N N 1,5*N N N
12 30*N 10*N 3*N 16*N 7*N 6*N
13 3*N N 2*N 7*N N N
14 N N 3*N 5*N N 1,6*N
15 N N 2*N N N N
16 15*N 26*N N N N N

N :

Un taux normal

En rouge : Les extrémes.
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1.2. Signes d’insuffisance hépatocellulaire:

a. Taux de prothrombine

Tous les cas étudiés ont bénéficié d’'un dosage du taux de prothrombine. Le taux de

prothrombine était normal chez tous les patients (Graphique 7).

10

8

W Sériel

nombre de cas

0

<70% [70%-90%] >90%

taux de prothrombine

Graphigue 7 : Taux de Prothrombine en fonction du nhombre de cas.

b.Taux de TCA :

Tous les cas étudiés ont bénéficié d’un dosage du TCA ; il était normal chez tous les

patients(Graphique8).

s TCAnormal = TCAélevé

Graphigue 8 : Taux de TCA en fonction du hombre de cas.
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1.3. Hémogramme :

e Tous les patients de notre série avaient bénéficié d’'une NFS-PQ. Elle avait objectivé :

e Une anémie hypochrome microcytaire
(NNé : Hb < 13 g/dL, VGM < 95 fL ; Nourrisson : Hb < 10,5 g/dL, VGM < 75 fL ; Enfant :

Hb < 12 g/dL, VGM < 78 fL), retrouvée chez 2 patients, soit 12,5 % des cas ;

e Une hyperleucocytose a prédominance PNN
(NNé : GB > 30 000 ; Nourrisson : GB > 17 500 ; Enfant : GB > 13 500) chez 3 patients,

soit 18,7 % des cas ;
e Un taux de plaquettes revenu normal chez tous les malades (150 000 - 450 000 /mm3) ;

e Un hémogramme normal avait été objectivé chez 12 malades, soit 75 % des cas.

1.4. Enzymes pancréatigues :

e Un dosage des enzymes pancréatiques avait été réalisé chez tous nos patients, avec :
0 une lipasémie retrouvée élevée chez 4 patients, soit 25 % des cas (> 60 U/L) ;
o une amylasémie retrouvée élevée chez 5 patients, soit 31,2 % des cas

(NNé : > 30 U/L ; Nourrisson : > 60 U/L ; Enfant : > 100 U/L).

16
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2. Imagerie :

2.1. Echographie abdominale :

Une échographie abdominale avait été réalisée en premiere intention chez tous nos

patients, objectivant les anomalies suivantes (Graphique 9).
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Graphigue 9 : Répartition des données échographiques selon le nombre de cas étudiés.

e La DKVBP était associée a une DVBIH faite d’une discréte ectasie homogene des radicules
intra—hépatiques en amont de la dilatation kystique, sans dilatation segmentaire ni aspect
kystique associé, dans 56 % des cas étudiés.

e Une volumineuse DKVBP, avec des mensurations de 11 cm X 10 cm, était observée chez

un de nos malades.
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Figurel : Echographie abdominale montrant:

a : vésicule biliaire (*) et kyste du cholédoque (**) ; b : parenchyme hépatique d’échogénicité

normale sans dilatation des voies biliaires intra—hépatiques

Figure 2 : Images échographiques montrant une formation kystique hilaire hépatique se

continuant avec les voies biliaires : DKC de type | selon TODANI.
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Figure 3 : Images échographiques montrant une dilatation des voies biliaires intrahépatiques et

de la voie biliaire principale sié@ge d’une structure endoluminale echogene ( ellipse en rouge) et

mobile intéressant sa portion hilaire ainsi que le bas cholédoque chez une fille de 3 ans.
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Figure 4 : Echographie hépatobiliaire montrant une lésion kystique( fleche jaune) sous hépatique

mesurant

10.38*10.04 cm étendue a la FID communiguant avec I’arbre biliaire ( fleche rouge) compatible

avec une DKCVBP chez un nourrisson de 11maois.
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2.2. TDM abdominale :

Une TDM abdominale avait été réalisée en complément d’une échographie initiale chez 4

patients, soit 25 % des cas.

Elle avait objectivé les anomalies suivantes :
1 patient : une dilatation kystique du canal cholédoque et un kyste hépatique compressif ;

1 patient : un épanchement péritonéal de grande abondance, cloisonné par endroits,
associé a des adénopathies, une infiltration mésentérique, une dilatation de quelques
canaux biliaires intrahépatiques, ainsi qu’un appendice ayant un trajet rétrocaecal, de

mensuration limite (6 mm d’épaisseur) ;

1 patient : une volumineuse masse kystique épigastrique évoquant un kyste du
cholédoque, responsable d’une dilatation modérée des voies biliaires en amont, avec ascite

de moyenne abondance ;

1 patient : un aspect scannographique évoquant une pancréatite stade B et une

malformation kystique de la VBP.
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Figure 5 : Coupes axiales de TDM abdominale aprés injection de PDC au temps portal, chez un

garcon agé de 7 ans qui s’était présenté pour douleurs abdominales avec vomissements,

montrant une dilatation kystique fusiforme du cholédoque (fleche jaune) et du canal hépatique

gauche (fleche rouge), en rapport avec un kyste du cholédogue de type Ic selon Todani.
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Figure 6 : Reconstructions coronale (A) et sagittale (B) de TDM abdominale, apres injection de

PDC, au temps portal, chez le méme patient de la figure 5, montrant une dilatation kystigue

fusiforme du cholédogue (fleche jaune), du canal hépatigue commun et le canal hépatique

gauche (étoile) en rapport avec un kyste du cholédoque de type Ic selon Todani.
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Figure6 : Reconstruction coronale (A) et coupes axiales (B, C) de TDM abdominale apreés injection

de PDC au temps artériel, chez un garcon agé de 10 ans qui s’était présenté pour douleurs

abdominales avec vomissements, montrant une formation kystique (étoile) aux dépens du hile

hépatique, oblongue, bien limitée, a paroi fine, de densité liquidienne homogéne, comprimant la

confluence des canaux hépatiques droit et gauche (fleche bleue), avec une dilatation des voies

biliaires intra—hépatiques (fleches jaunes), en rapport avec un kyste du cholédoque de type IVa

selon Todani.
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2.3. BILI-IRM:
Une bili-IRM avait été réalisée chez 6 malades, soit 37,5 % des cas, et avait posé le

diagnostic avec certitude (Graphique 10).

e Un kyste du cholédoque de type | selon Todani avait été retrouvé chez 2 malades, soit
33,33 %, avec une vésicule biliaire multicl oisonnée chez I'un d’eux.
e Un kyste du cholédoque de type lll selon Todani avait été retrouvé chez un seul malade,
soit 16,6 %.
e Un kyste du cholédoque de type IVa selon Todani avait été retrouvé chez 3 malades, soit
50 %, avec :
o Une dilatation du canal cystique et une hydrocholécystite en amont chez I'un de ces
patients ;
o Une anomalie de la jonction biliopancréatique de type i selon kimura chez un autre ;
o Une hydrocholécystite compliquée de pancréatite stade e chez un patient hospitalisé
en réanimation pour une prise en charge adaptée, avec une évolution favorable par la

suite.

= DKVBP = DKVBP+DVBIH = DKVBP+LV

Graphique 10 : Distribution des anomalies anatomiques associées a la DKVBP mises en évidence

par la bili-IRM dans notre série de six cas.
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Figure 8 : Séguences axiales de bili-IRM pondérées en T2, chez une patiente dgée de 9 ans qui

s’était présentée pour douleur de I’hypochondre droit avec vomissements, montrant un kyste du

cholédoque de type IVa selon Todani, avec une hydrocholécystite compliquée d’une pancréatite

stade E, une dilatation des voies biliaires intra—hépatiques affectant les canaux droit et gauche

(étoile), ainsi gu’une dilatation globale et fusiforme de la voie biliaire principale (fléche) avec

hydrocholécystite d’amont (triangle).
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Figure 9 : séguence de bili-IRM 2D (A) et séquence coronale pondérée en T2 TRUFI (B), chez la

méme patiente que celle de la figure 8, montrant une dilatation globale et fusiforme de la voie

biliaire principale (étoile rouge), avec une hydrocholécystite (triangle).
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Figure 10 : Séquence axiale pondérée en T1 (A) et séquence axiale pondérée en T2 (B), chez la

méme patiente gue celles des figures 8 et 9, montrant un pancréas globalement tuméfié (fleche

rouge), siége d’'une importante infiltration ;cedémateuse, avec des épanchements au niveau des

fascias pré-rénaux et de I'arriére-cavité des épiploons (étoiles jaunes).
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Figurel1: Séguence de bili-IRM axiale T1 en phase et en opposition de phase, et séquence axiale

de diffusion, chez une fille agée de 7 ans qui s’était présentée pour un ictére cholestatigue

évoluant depuis 1 mois, sans autres signes associés, montrant: une sténose courte et serrée de

I’anastomose bilio-digestive, étendue a la convergence, sans communication entre les canaux

hépatiques droit et gauche, faisant suite a un kyste du cholédoque de type | selon Todani.
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Figure 12 : séguences axiale (A) et coronale (B) pondérées en T2 HASTE, avec reconstruction en

3D (C), chez un nourrisson agé de 3 mois qui s’était présenté pour un ictére cutanéo-mugueux

généralisé, montrant une volumineuse formation kystigue (fleches), de forme piriforme,

continue, située dans le hile hépatigue. Elle était en rapport avec un gros kyste du cholédogue

de type | selon Todani.
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24. CPRE:

N’avait été réalisée chez aucun de nos malades.

2.5. Répartition des malades selon la classification de TODANI d’aprés les données de

P’imagerie :
Dans notre série, nous avions recensé 16 cas de dilatation kystique congénitale de la voie
biliaire principale.
La répartition des patients selon la classification de Todani avait mis en évidence :
e Une prédominance du type |, observé chez huit malades, correspondant a 50 % de |’effectif
total ;
e Le type iva avait été identifié chez 6 patients, soit 37,5 % ;
e Le type lll avait été retrouvé chez 2 malades, représentant 12,5 % des cas.
Ainsi, les formes de type | et IVa regroupaient la majorité des cas rencontrés dans notre
série.

La cholangio-IRM avait permis une classification précise des différents types de DKVB.

IV. Données thérapeutiques :

1. Traitement médical :

Le traitement médical instauré dans notre série avait consisté principalement :

e En une prise en charge symptomatique de la douleur chez les patients algiques, faite

d’antispasmodiques et d’antalgiques adaptés ;

e Chez la patiente qui présentait une pancréatite aigué, une hospitalisation en service de
pédiatrie b avait été nécessaire pour assurer une surveillance clinique et biologique
rapprochée. La prise en charge avait reposé sur un repos digestif strict, une réhydratation
adaptée et un traitement symptomatique jusqu’a la normalisation de la lipasémie.
L’intervention chirurgicale n’avait été programmée qu’aprés stabilisation de I’état général

et normalisation des paramétres biologiques.
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2. Traitement chirurgical :

13 patients de notre série, soit 81 %, avaient bénéficié d’une exérése compléte de la
dilatation  kystique, suivie de la réalisation d'une anastomose bilio-digestive.

3 patients, soit 19 %, avaient bénéficié d’'une exérése partielle.

Le traitement chirurgical avait reposé essentiellement sur I'exérése du segment dilaté de

la voie biliaire principale, suivie d’une anastomose bilio-digestive de type bilio-jéjunostomie en Y

de Roux.

2.1. Conduite de I’intervention :

e Bilan préopératoire :
Une consultation préanesthésique avait été réalisée pour tous les patients.

Une antibioprophylaxie a base de céphalosporine de 3¢ génération (50 mg/kg) et de

métronidazole (15 mg/kg) adaptée avait été systématiquement instaurée avant I’acte chirurgical.
e Technique chirurgicale :
L’intervention avait été effectuée sous anesthésie générale.

o Les nourrissons avaient bénéficié d’une couverture chauffante.
o Le patient était installé en décubitus dorsal.

o Un coussin ferme était placé sous la base du thorax et la région épigastrique afin de

faciliter I'exposition.

o Lavoie d’abord utilisée était une incision sous-costale droite, paralléle au gril costal.
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e Exploration :

L’exposition de la région sous—hépatique était obtenue apres soulevement du foie et,

si nécessaire, apres sa libération, en le maintenant a I’aide d’un écarteur

o La dilatation kystique apparaissait alors comme une poche tendue.

o Au cours de I'intervention, plusieurs éléments devaient étre systématiquement
appréciés :

o L’identification de la lésion kystique ;

o La dissection soigneuse de celle-ci par rapport aux éléments du pédicule hépatique ;

o La préservation des structures vasculaires principales : I’artére hépatique propre et la
veine porte ;

o Lalimite d’exérése compléte ou partielle, réalisée en laissant en place un fond de
Kocher ;

o La limite supérieure était située sous la convergence biliaire ;

o La limite inférieure dépendait de I’étendue de la Iésion.

e L’aspect du foie :

o L’aspect peropératoire du foie était normal chez 12 malades.
o Chez 4 patients, des modifications réactionnelles avaient été observées :
o Un foie légérement congestif et tuméfié, évoquant une réaction inflammatoire ;
o Un foie jaunatre et friable, suggérant une stéatose ;
o Un foie induré, orientant vers une atteinte fibrosante ;
o Un foie congestif sans anomalies de surface visibles.
¢ Un examen histologique :avait été réalisé secondairement pour confirmer les observations

peropératoires (Tableau IV).

e Laprésence d’anomalies biliaires : notamment un canal hépatique accessoire, observé chez

un de nos patients.

e L’état du pancréas n’avait objectivé aucune anomalie.

33



Dilatation congénitale kystique de la voie biliaire principale chez I’enfant : expérience de 16 cas

o Exérése de la poche dilatée :

La prise en charge chirurgicale des dilatations kystiques de la voie biliaire principale

reposait sur I’exérése compléte du kyste, suivie d’une reconstruction bilio-digestive.

o Aprés exposition du hile hépatique, le cholédoque était disséqué de maniere
circonférentielle jusqu’a sa portion intrapancréatique, puis sectionné en zone saine.

o Le canal hépatique commun était ensuite préparé pour I'anastomose, parfois élargi par
une incision antérieure ou latérale.

o Une anse jéjunale était prélevée a environ 40 cm de I’angle duodéno-jéjunal pour
confectionner une anse en Y de Roux de 20 a 30 cm, puis montée rétrocolique vers le
hile.

o La bilio-jéjunostomie était réalisée en terminolatéral avec des points séparés, suivie
d’une jéjuno-jéjunostomie et de la fermeture des fenétres mésentériques. Un lavage
abondant était effectué, puis un drain sous-hépatique était mis en place.

e Les gestes associés :

Une cholécystectomie était réalisée chez tous les cas étudiés.

Une biopsie hépatique avait été réalisée chez tous les patients.

o Parmiles 16 cas étudiés, le résultat de I’étude histologique hépatique avait montré
o un cas d’hépatite réactionnelle associée a une portite et a une dilatation sinusale

o importante ;

o un cas de foie stéatosique réactionnel avec architecture hépatique conservée ;

o un cas présentant une fibrose hépatique modérée sans signe de cirrhose ;

o un cas d’hépatite réactionnelle sans cirrhose.
Les 12 autres cas présentaient un foie d’aspect histologique normal.

Une étude anatomo-pathologique avait été réalisée chez tous les patients (Tableau IV).
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Figure 14 : Canal cholédoque mobilisé et isolé circonférentiellement [7].
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Figure 16 : Image peropératoire d’un volumineux kyste de la voie biliaire principale.
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V.

Données Anatomopathologiques :

L’examen anatomopathologique avait été réalisé pour I’ensemble des patients opérés, mais

n’avait pas pu étre récupéré chez 6 d’entre eux en raison d’un défaut d’acheminement des pieces

opératoires (Tableau IV).

Tableau IV : Les différents types histologiques des pieces opératoires.

Résultat de I’étude histologique

cas 1 Non récupéré

Hépatite réactionnelle avec portite et dilatation sinusale importante. Adénite
cas2 réactionnelle. Dilatation kystique de la voie biliaire principale extra-hépatique, avec

vésicule biliaire d'histologie normale.

Voie biliaire dilatée avec vésicule subnormale. Parenchyme hépatique sous-
cas3 capsulaire d'aspect normal.

Vésicule biliaire cedémateuse. Foie stéatosique réactionnel d'architecture conservée.
casd Absence de signes de malignité.
cas5 Non récupéré
cas6 Kyste du cholédoque sans signe histologique évident de malignité.

Cholédoque dystrophique. Vésicule biliaire subnormale. Absence de signes de
cas? malignité ou de spécificité.

Voie biliaire dilatée et kystique. Cholécystite chronique. Fibrose hépatique modérée
cas8 sans cirrhose, avec discrete portite chronique (A1, F2).
cas9 Non récupéré

Kyste de la voie biliaire principale. Cholécystite non spécifique. Hépatite
cas10 réactionnelle sans cirrhose.

Kyste biliaire du canal biliaire. Cholécystite chronique non spécifique. Absence de
castl signes de malignité.

Dilatation kystique de la voie biliaire principale avec cholécystite chronique non
casl?2 spécifique. Cholestase intrahépatique avec thrombi biliaires et portite discréte

réactionnelle. Absence de cirrhose ou de prolifération ductulaire..
cas13 Non récupéré

Remaniements fibro-inflammatoires de la VBP et de la vésicule biliaire. Absence de
casl4 malignité ou de spécificité.
casl15 Non récupéré
cas16 Non récupéré
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VI. Les suites opératoires :

1. Suites opératoires immédiates :

L’évolution postopératoire avait été favorable chez 14 malades, soit 87,5 % de la série,
marquée par I'absence de fievre, la reprise rapide du transit intestinal et une bonne cicatrisation

des plaies opératoires. Deux patients, soit 12,5 %, avaient présenté des complications :
La premiére patiente :

Agée de 5 ans, ayant eu des antécédents de chirurgie biliaire a ’dge de 4 mois pour ascite

biliaire sur dilatation du cholédoque.

L’intervention initiale avait consisté en une exérese de la vésicule biliaire et de la voie

biliaire principale dilatée, suivie de la confection d’une anse en Y selon la technique de

Roux, avec anastomose porto-digestive.

La patiente s’était présentée 4 ans plus tard avec un ictére évoluant dans un contexte de
cholestase biologique (BT : 2,7 mg/dL, BC : 1,9 mg/dL, PAL : 1020 UI/L, GGT : 260 Ul/L),

sans signes associés de pancréatite.

L’exploration par bili-IRM avait mis en évidence une sténose de la dérivation bilio-

digestive

La prise en charge avait débuté par une cure médicale comprenant un arrét des

traitements toxiques, un traitement symptomatique et une réhydratation.

Devant la persistance de la cholestase et la sténose objectivée a la bili-IRM, une reprise

chirurgicale avait été indiquée.
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Le second patient :

e Avait présenté une pancréatite aigué postopératoire, complication décrite apres chirurgie

des dilatations kystiques du cholédoque.

e Cette complication survenait notamment lorsque le canal pancréatique était intimement

lié a la portion distale du kyste.

e Le mécanisme évoqué était un cedeme inflammatoire ou une stase pancréatique

transitoire secondaire a la manipulation chirurgicale du cholédoque intrapancréatique.

e Le tableau clinique était marqué par des douleurs abdominales intenses, une élévation

des enzymes pancréatiques et un syndrome inflammatoire biologique.

e La prise en charge avait consisté en une hospitalisation en réanimation pédiatrique, un

repos pancréatique strict, une réhydratation adaptée et un traitement symptomatique.

L’évolution avait été favorable aprés quelques jours de surveillance, avec amélioration

clinique et normalisation des paramétres biologiques, sans séquelles ultérieures.
Suites opératoires lointaines :

A distance de I’intervention, I’évolution avait été satisfaisante chez I’ensemble des patients
suivis, sans récidive ni complication biliaire ou pancréatique secondaire.
Le suivi clinique, biologique et échographique avait confirmé une bonne fonction biliaire (Tableau

V).
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Tableau V : Suivi clinique, biologique et échographique des patients.

cas La clinique Bilan échographie hépatobiliaire

ASAT: 24
ALAT: 21
1 RAS BT: 3,9 mg/I
GGT: 10
lipasémie: 31

ASAT :31
ALAT :17

2 RAS BT :6,2

GGT :15
lipasémie :50

RAS :

ASAT :31
ALAT :14

3 RAS BT :3.0

GGT :9
lipasémie :24

RAS :

ASAT 34
ALAT :36

4 RAS BT :3,0

GGT :17
lipasémie :32
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ASAT :26
ALAT :18

5 RAS BT :4,1
GGT:10
lipasémie :21

RAS :

ASAT : 31
ALAT :18

6 RAS BT : 2,3

GGT :6
lipasémie :46

RAS :

VIl. La durée de séjour au sein de notre service :

Le séjour hospitalier en chirurgie pédiatrique avait présenté une durée variant de 9 a 43

14

jours, avec une durée moyenne estimée a 20 jours (Graphique 11).

6 7 8 9 10 M 13 15 16
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Graphiqgue 11 : La durée de séjour en jour au sein du service selon chaque patient.
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VIIl. Recul moyen :

Dans notre étude, la durée du suivi postopératoire s’étendait de 3 a 69 mois, avec une

médiane de 12 mois.

Le recul moyen s’élevait a 21 = 20 mois, témoignant d’un suivi globalement satisfaisant

malgré quelques variations interindividuelles.

Ces données permettaient d’appréhender I’évolution clinique et les complications

éventuelles sur un recul significatif.

42



Dilatation congénitale kystique de la voie biliaire principale chez I’enfant : expérience de 16 cas

-l 7 -

e —— e
DISCUSSION

v—f

43



Dilatation congénitale kystique de la voie biliaire principale chez I’enfant : expérience de 16 cas

l. Historique :

Un kyste du cholédoque avait été observé pour la premiére fois par I’lanatomiste allemand

Abraham Vater en 1723, puis décrit par Douglas en 1852 [8].

Judd et Greene avaient passé en revue la littérature en 1928 et n’avaient pu trouver que 64

cas avant cette date. Parmi eux, 52 concernaient des patientes [9].

Depuis 1920, de nombreuses publications s’étaient focalisées sur ce sujet afin de proposer
des concepts étiopathogéniques ou thérapeutiques. Il s’agissait notamment des travaux de
Terrada et Yogi en 1931 ; en 1932, Zinninger et Cash avaient analysé 82 cas [9] ; Yotuyanagi en

1936 ; Poate en 1936 ; Tsardakas et Robnett en 1956 [10].

Les nouvelles séquences de cholangio-pancréato-IRM avaient permis de réaliser le bilan
anatomique complet de la dilatation congénitale de la voie biliaire principale, de rechercher une
anomalie de la jonction cholédocopancréatique, ainsi que I'existence de calculs intrakystiques

[11].

La bili-IRM avait permis d’adapter efficacement la prise en charge thérapeutique en évitant,
dans plus d’un cas sur deux, la réalisation d’une exploration endoscopique invasive, sans

augmentation de la morbidité [12].

Il. Rappels :

1. Embryologie :

1.1. Embryogenése des voies biliaires :

Le développement de [|’ébauche hépatobiliaire débute dés la 3¢ semaine de vie
embryonnaire. Trois structures principales contribuent a la formation du foie : I’entoderme, le

mésoderme splanchnique et le mésoderme coelomique.
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La différenciation des hépatocytes est stimulée par leur contact avec les plexus capillaires
ainsi que par les cellules issues des feuillets ectodermique et mésodermique, tandis que la genese
des canalicules et des conduits biliaires dépend de leurs interactions avec le tissu conjonctif

collagene.

Le systéme biliaire extra-hépatique apparait d’abord comme un tube creux, qui s’obstrue
transitoirement sous I’effet d’une prolifération épithéliale, avant de retrouver sa perméabilité grace

a la reperméabilisation et a la revascularisation.

Les conduits biliaires se forment progressivement par transformation séquentielle des
hépatocytes en cellules plus petites, disposées autour d’une lumiere étroite. Leur croissance suit
le trajet des branches des veines afférentes hépatiques, paralléelement au développement de la

gaine conjonctive mésenchymateuse [13].

1.2. Embryogenése du pancréas et des canaux pancréatiques (figure?)

Le pancréas provient de '’endoderme : il se forme lors de la gastrulation, puis cette couche

se différencie pour donner les organes viscéraux.

Pendant la formation de I’endoderme, la blastula subit une série de mouvements

morphogénétiques :

e L’invagination : enfoncement de la couche externe vers I'intérieur de la blastula.

e L’involution : la couche externe invaginée se replie, formant une couche interne et une
couche externe.

e L’ingression : des cellules épithéliales se détachent et migrent pour devenir des cellules
mésenchymateuses.

e L’épibolie : mouvement morphogénétique terminal aboutissant a la formation de

I’endoderme par réorganisation et redistribution des cellules au sein du blastocyste.

La différenciation de I’endoderme conduit a la formation de dérivés endodermiques tels
que le foie, le pancréas, les poumons et I’intestin. Plusieurs voies de signalisation régulent la

formation de ’endoderme et sa différenciation en ces différents organes [14].
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Deux bourgeons pancréatiques, dorsal et ventral, émergent du tube digestif primitif ; ils

croissent, se ramifient, puis fusionnent pour former le pancréas définitif.

Le compartiment exocrine est constitué d’acini qui produisent et sécrétent des enzymes
digestives (protéases, lipases, nucléases), ainsi que d’un réseau canalaire trés ramifié assurant le

transport des enzymes et du bicarbonate vers I'intestin.

Le compartiment endocrine, minoritaire, comprend quatre types cellulaires — «, B, & et
cellules a polypeptide pancréatique — produisant respectivement glucagon, insuline,
somatostatine et polypeptide pancréatique ; ces cellules forment des amas (ilots) avec un noyau

central de cellules B entouré des autres types [15].
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EMBRYOLOGIE DIGESTIVE.
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Figure 17 : Ebauches hépatobiliaires et pancréatiques (a environ 35 jours)
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E10 E12

Stomach

Figure 18 : Le pancréas se développe a partir d'évaginations de I'épithélium intestinal primitif.

a | Représentation schématique du pancréas au jour embryonnaire (E)9, E10 et E12 d'un

embryon de souris. b | Photographies des stades correspondants obtenues par analyse

immunohistochimique anti-Ipf1 /Pdx1 (géne 1 de I'homéoboite pancréatique et duodénale) pour

marquer le pancréas en développement[15]
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2. Anatomie descriptive des voies biliaires (figure 19) :

Le foie est un organe segmenté dont la distribution biliovasculaire suit une organisation
bien définie.

Toutefois, ses pédicules présentent fréquemment des variations anatomiques. Il est
essentiel de les connaitre lors de toute intervention chirurgicale hépatobiliaire, afin de prévenir
des complications opératoires parfois graves. Certaines configurations different nettement du
schéma habituel ; il convient donc de distinguer ces variations anatomiques des anomalies

congénitales, beaucoup plus rares.

L’imagerie radiographique des voies biliaires offre une analyse précise de I'arborisation

biliaire [16].

2.1. Les voies biliaires intrahépatiques (figurel9)

L’étude des voies biliaires intrahépatiques trouve son fondement dans la compréhension
de la segmentation hépatique. La sécurité des cholécystectomies repose sur la maitrise précise de
I’lanatomie de la terminaison des voies biliaires accessoires et de leurs variations, condition

essentielle pour prévenir les traumatismes de la voie biliaire principale [17].

Les voies biliaires intrahépatiques sont constituées de canaux sous-segmentaires,
segmentaires et sectoriels. Ces différents canaux convergent pour former les canaux hépatiques

droit et gauche.

Le canal hépatique droit, relativement court (environ 1 cm), suit un trajet essentiellement
intraparenchymateux, tandis que le canal hépatique gauche, plus long (1 a 3 cm), se situe

principalement en dehors du parenchyme hépatique.

Les deux canaux se localisent dans le plan de la plaque hilaire, a laquelle ils sont

solidement adhérents et qui assure leur vascularisation [17].
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Figure 20 : voies biliaires extra hépatiques[18]
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2.2. Les voies biliaires extra hépatiques :(fiqure20, 21) :

Les voies biliaires extra—hépatiques (VBEH) se répartissent en trois niveaux distincts,
disposés selon un axe cranio-caudal en position opératoire, ce qui facilite considérablement leur

exploration et leur abord chirurgical. On distingue ainsi (Figure 22) :

e Niveau supérieur : situé a la hauteur de la plaque hilaire, ou se trouvent les canaux
hépatiques droit et gauche ainsi que leur convergence en canal hépatique commun.

e Niveau moyen : péritonéal et pédiculaire, correspondant au trajet du canal cholédoque a
travers le pédicule hépatique et a proximité des structures vasculaires.

e Niveau inférieur : situé dans la loge duodéno-pancréatique, ou le canal cholédoque
chemine vers la papille duodénale majeure, en relation étroite avec le pancréas et la téte

duodénumale.

Cette organisation en trois niveaux constitue un repére fondamental pour le chirurgien lors
des interventions biliaires, permettant de limiter les risques de Iésions iatrogénes et d’optimiser

I'efficacité de I’abord opératoire [19].
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Figure21 : Arbre biliaire extra-hépatique[19]

(1-2). La voie biliaire accessoire : (4) Le conduit hépatique gauche
(1). Vésicule biliaire. (5). Le conduit hépatique droit
(2). Canal cystique. (6). Confluant biliaire supérieur
(3). La zone terminale cholédo-oddienne (7). Le conduit hépatique commun
(4-5- 6-7-8-9). La voie biliaire principale : (8). Confluent biliaire inférieur

(9). Conduit cholédoque
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Figure2?2 : : Les trois niveaux des voies biliaires extra—hépatiques[19]

a. Le niveau supérieur : Convergence biliaire dans la plaque hilaire (figure22)

La voie biliaire principale est constituée par I'union des canaux hépatiques droit et gauche,
donnant naissance au canal hépatique commun. Celui-ci s’unit au canal cystique, issu de la

vésicule biliaire, pour former le canal cholédoque [20].

b. Le niveau moyen, péritonéal, pédiculaire (figure 22)

C’est la partie la plus accessible chirurgicalement ; elle est représentée par la voie biliaire

accessoire, qui se jette dans la voie biliaire principale.
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> La voie biliaire principale :

Elle est constituée de deux segments canalaires :

Le canal cholédoque résulte de la réunion du canal cystique et du canal hépatique commun.
Il mesure en moyenne 7,5 cm de longueur, pour un calibre d’environ 6 mm, avec des variations

individuelles liées a la morphologie des canaux d’origine.

Son trajet est classiqguement divisé en quatre segments anatomiques : supra-duodénal,

rétro-duodénal, pancréatique et intra-duodénal.

Le segment supra duodénal, long d’environ 2,5 cm, est situé dans le bord droit du ligament

hépato-duodénal. Il se projette en avant de la veine porte et en position latérale droite par rapport

a I'artére hépatique commune.

Cette configuration anatomique permet la réalisation de la manceuvre de Pringle, qui
consiste a comprimer la triade porte (artére hépatique, veine porte, canal biliaire) entre I'index
placé dans le foramen de Winslow et le pouce appliqué sur le ligament hépato-duodénal, afin de

controler une hémorragie hépatique massive.

Le segment rétro duodénal, mesurant 2,5 a 4 cm, est situé en arriere de la premiere portion
du duodénum, immédiatement voisin de I’artere gastroduodénale, et est fixé de maniére lache au

duodénum par du tissu conjonctif.

Cette proximité explique sa vulnérabilité lors de phénomeénes inflammatoires secondaires

a un ulcere postérieur ou lors de gestes chirurgicaux tels qu’une antrectomie.

Le segment pancréatique, se prolonge jusqu’a la paroi postéro-médiale de la deuxiéme
portion du duodénum. Selon les cas, il est totalement rétropancréatique ou enchassé dans le

parenchyme céphalique pancréatique.

Les cancers de la téte du pancréas sont fréquemment responsables d’une obstruction de

ce segment, se traduisant par un ictéere cholestatique indolore.
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Enfin, le segment intra duodénal, d’environ 2 cm, d’environ 2 cm, traverse la paroi

duodénale obliquement en association avec le canal pancréatique principal.

Les deux conduits peuvent fusionner avant leur pénétration ou former un canal commun
intramural, s’ouvrant dans les deux cas au niveau de la grande ampoule de Vater, située a 7-10

cm du pylore.

Dans prés d’un tiers des cas, un septum persistant sépare les deux canaux, qui s’abouchent

alors par des orifices distincts au niveau de la papille majeure [21].

> La voie biliaire accessoire :

Comporte la vésicule biliaire et le canal cystique.

> La vésicule biliaire :

La vésicule biliaire est un organe creux, accessoire du systéme biliaire, dont la fonction
principale est de stocker et de concentrer la bile produite par le foie avant sa libération dans le
duodénum. Sa capacité moyenne est d’environ 50 ml, et elle est située sur la face inférieure du
foie, son axe longitudinal étant aligné avec la bissection des hémifoies droit et gauche,

approximativement le long de la limite entre les segments IVb et V.

Corps de la vésicule biliaire : Constituant la portion principale de I'organe, le corps est
majoritairement extra-hépatique. Il repose sur le canal cystique fibreux et se situe au-dessus du

duodénum et du cblon transverse, dans la fosse séparant les lobes droit et carré du foie.

Fundus (fond de la vésicule biliaire) : Le fundus correspond a I'extrémité distale de la
vésicule biliaire. Il peut légérement dépasser la surface hépatique et constitue un repére utile a la

fois en palpation et en imagerie.

Col de la vésicule biliaire : Le col est la portion terminale de I’organe et s’abouche dans le
canal cystique, lequel rejoint ensuite le canal hépatique commun pour former le canal cholédoque.
Cette portion est essentielle pour le passage de la bile vers le duodénum et participe a la régulation

de son écoulement, notamment via la contraction ou la relaxation du sphincter ampullaire [22].
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> Le canal cystique :

Le canal cystique est un conduit biliaire court, mesurant en moyenne 2 a 4 cm de longueur
pour un diametre de 2 a 3 mm, reliant le col vésiculaire au canal hépatique commun afin de former

le canal cholédoque [23,24].

Son trajet est généralement oblique en bas, en arriére et a gauche, mais il existe de
nombreuses variations morphologiques, notamment un trajet parallele au canal hépatique

commun ou une implantation haute, basse ou latérale [25,26].

Sa lumiére est parcourue par des replis muqueux en spirale, appelés valvules de Heister,

qui contribuent a maintenir son ouverture [23,25].

Le canal cystique est situé dans le triangle de Calot, espace anatomique délimité par le
canal hépatique commun, le canal cystique et I'artére cystique, zone de repérage chirurgical

fondamental lors des cholécystectomies [23,25].

Sa grande variabilité anatomique expose a un risque de lésion iatrogene des voies biliaires,
ce qui justifie I'importance d’une connaissance précise de ses variations pour la pratique

chirurgicale et radiologique [25,26].

c. Le niveau inférieur : rétro péritonéal (figure22)

Le conduit hépatique cholédoque, plus connu sous le nom de canal cholédoque, est formé
par la réunion du canal cystique et du canal hépatique commun [27]. Sa longueur moyenne est de
6 a 8 cm, avec un calibre de 6 mm chez I'adulte [28]. Il se divise classiquement en quatre portions

anatomiques ayant chacune des rapports cliniguement importants.

> Portion supra duodénale

Elle est située dans le ligament hépato-duodénal, en avant de la veine porte et a droite de
I’artere hépatique propre. Elle s’étend verticalement depuis la jonction cystico-hépatique jusqu’au
bord supérieur de la premiére portion du duodénum [23]. Cette portion est chirurgicalement

accessible et constitue un repére majeur lors de la dissection des voies biliaires.
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> Portion rétro duodénale

Elle passe en arriere de la premiére portion du duodénum, croisée par I'artére
gastroduodénale. En arriere, elle est en rapport avec la face antérieure de la veine porte [28]. Sa
proximité avec le duodénum explique certaines compressions pathologiques observées dans les

affections pancréatico-duodénales.

> Portion pancréatique

Le cholédoque s’engage ensuite dans une gouttiére située sur la face postérieure de la téte
du pancréas, ou parfois totalement incluse dans le parenchyme pancréatique [27]. Cette étroite
relation anatomique explique la fréquence des complications bilio-pancréatiques, notamment les

pancréatites obstructives sur lithiase cholédocienne.

> Portion intramurale (ou terminale)

La derniére portion traverse la paroi de la deuxieme portion du duodénum et rejoint le
canal pancréatique principal pour former I'ampoule hépato-pancréatique de Vater. Cette ampoule
s’ouvre dans la lumiére digestive par la papille majeure duodénale, dont le fonctionnement est
régulé par le sphincter d’Oddi [23]. Ce dispositif sphinctérien controle le passage de la bile et du

suc pancréatique dans le duodénum.

Le conduit hépato-cholédoque est une structure anatomique clé du systéme biliaire,
divisée en quatre segments distincts (supraduodénal, rétroduodénal, pancréatique et intramural).
La connaissance précise de ses rapports anatomiques est essentielle pour la compréhension des

pathologies biliaires et pour la pratique chirurgicale.
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Figure 23 : Anatomie de la convergence biliaire
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Figure24: les voies biliaires extra-hépatigues et leurs rapports anatomiques[27]
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2.3. Vascularisation des voies biliaires (figure 25) :

a.Vascularisation artérielle :

La vascularisation artérielle des voies biliaires présente une organisation particuliére selon

gu’il s’agisse de la voie biliaire principale ou des voies biliaires accessoires.

La voie biliaire principale (canal hépatique commun et cholédoque) recoit son apport

sanguin de branches issues principalement de [I'artere hépatique propre et de ['artere
gastroduodénale. Ces branches s’anastomosent pour constituer deux réseaux longitudinaux,
antérieur et postérieur, formant un plexus péricholédocien. Ce systéme vasculaire permet de
maintenir une irrigation efficace méme en cas de ligature partielle, mais reste vulnérable lors de

dissections chirurgicales trop agressives [29,30].

Les voies biliaires accessoires, incluant le canal cystique et la vésicule biliaire, dépendent

essentiellement de I'artére cystique. Cette derniére, le plus souvent issue de I’artere hépatique
droite, vascularise le canal cystique ainsi que la vésicule biliaire par un réseau sous-séreux
richement anastomosé. Des variations anatomiques sont fréquentes, notamment concernant
I'origine de I’artére cystique, ce qui explique I'importance de son repérage en chirurgie

laparoscopique [31,32].

Inferior vena cava

Right hepatic vein
. . . Middle hepatic vein
Right hepatic portal vein
Left hepatic vein

Left hepatic portal vein
Left hepatic duct

Right hepatic duct

Left hepatic arteries

Right hepatic arteries
Hepatic portal vein

Common bile duct Cystic duct

Figure25 : La vascularisation artérielle et veineuse de la voie biliaire [33]
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b. Vascularisation veineuse :(figure25)

La voie biliaire (canaux biliaires intra- et extra-hépatiques) est drainée par un réseau
veineux constitué principalement de deux plexus : un plexus épicholédochal (ou réticulaire, situé
a la surface de la paroi du canal biliaire) et un plexus paracholédochal (ou marginal, longeant les

bords du canal). Le plexus épicholédochal se draine dans le plexus paracholédochal [34].

Ce dernier est relié a plusieurs affluents, notamment les veines pancréaticoduodénales
postérieures supérieures, la veine gastrique droite, le tronc gastrocolique, ainsi que les branches

intra—hépatiques du systeme porte par I'intermédiaire des plexus hilaires [35].

Par ailleurs, les veines cystiques assurant le drainage de la vésicule biliaire rejoignent

fréquemment le plexus marginal droit, qui communique avec le plexus paracholédochal [36].

En cas de thrombose portale, ce réseau veineux péri-biliaire peut se dilater et constituer
des collatérales porto-portales, participant a la formation du cavernome porte et aux lésions

biliaires associées (cholangiopathie du cavernome porte) [34].

c¢. Drainage lymphatique :

Le drainage lymphatique de la vésicule biliaire s’effectue via des lymphatiques sous-séreux
et sous-muqueux qui rejoignent les ganglions cystiques (ou ganglions de Lund) situés dans le
triangle de Calot. De Ia, la lymphe transite vers les ganglions hépatiques/hilaires, puis vers les

ganglions cceliaques [37].
d. L’innervation :
L’'innervation de I’arbre biliaire (intra- et extra-hépatique) est assurée par des fibres
nerveuses autonomes (sympathiques et parasympathiques) provenant principalement du plexus

ceeliaque (via le plexus hépatique) et du nerf vague. Ces fibres pénétrent dans le foie via le hile et

longent les voies biliaires en s’associant aux pédicules vasculaires.
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Les cholangiocytes expriment des récepteurs cholinergiques, adrénergiques ainsi que des
récepteurs aux neuropeptides (VIP, NPY, CGRP, substance P), modulant leur sécrétion et leur

prolifération [38].

Plus récemment, il a été montré que I'innervation cholinergique est accrue dans les vestiges
biliaires des patients atteints d’atrésie biliaire, ce qui pourrait jouer un réle protecteur en limitant

I'inflammation et en favorisant une meilleure clairance postopératoire de la jaunisse [39].

Drainage veineux de la
voie biliaire

Veine porte

Canal hépatique
commun

Veines
épicholédochales

Veines du
canal cystique

Cholédoque

Figure 26 : Drainage veineux des voies biliaires
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2.4. Variations anatomigues des voies biliaires extra-hépatigues :

a. Anomalies du canal cystique

> Variation du nombre (figure 27)

A - Absence du canal cystique
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Figure 27 : Variations du nombre de canal cystique (A+B)
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> Variation du trajet et d’abouchement :

Figure28 : Les images de cholangio-IRM en rendu volumique 3D montrent les insertions du

canal cystigue : haute-latérale (a), médio-antérieure (b), médio—-postérieure (c), médio-médiale

(d), médio-latérale (e) et basse-médiale (f).[40]
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b. Anomalies de la voie biliaire principale :

> Variations de la partie haute de la voie biliaire principale et de la convergence : (figure29)

Figure 29 : Variations de la partie haute de la voie biliaire et de la convergence principale

A. Absence du conduit droit (confluent a trois branches)
B. Canal droit postérieur en position hypoportale
C. Convergences étagées (glissement)

D. variation du conduit gauche E+F. conduits hépatocystique
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> Variations de la partie moyenne et inférieure de la voie biliaire principale : (figure 30)
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Figure 30 : Variations de forme du cholédoque .

A. Disposition modale
B. En crochet

C. Rectiligne

D. A deux courbes.

E. A trois courbes
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>

Type l
Typelll

Type lll

Type IV

Type V

Les anomalies numériques de la voie biliaire principale (figure31)

w

Type IV

Figure 31 : Les anomalies humériques de la voie biliaire principale (26).

Voie biliaire principale avec un septum intraluminal.
Bifurcation terminale avec abouchements indépendants.

Duplication complete de la voie biliaire principale sans communication

extra hépatique, sans (type llla) ou avec (type Il b)

intrahépatique.

Duplication complete de la voie biliaire principale avec un ou plusieurs canaux
de communications extra hépatiques.

Duplication de la voie biliaire principale avec drainage terminal simple, sans

(type Va) ou avec (type Vb) canaux de communication.
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3. Anatomie descriptive du pancréas et des canaux pancréatigues :

3.1. Le pancréas (figure 32,33)

Le pancréas est une glande rétro-péritonéale, allongée et aplatie transversalement,
mesurant environ 15 a 20 cm de long et pesant 70 a 110 g chez I'adulte [1]. Il s’étend obliquement
de droite a gauche, depuis la concavité du duodénum jusqu’au hile splénique, en regard des
vertebres L1-L2. L’organe est classiquement divisé en quatre parties : la téte, la portion unciforme,

le col (ou isthme), le corps et la queue [41,42].

La téte du pancréas est enchassée dans I'anse duodénale, avec laquelle elle entretient des
rapports étroits, et elle recouvre partiellement la veine cave inférieure et la veine rénale gauche.
Sa portion unciforme s’enroule en arriére des vaisseaux mésentériques supérieurs. Le col est situé
en avant de la veine porte et des vaisseaux mésentériques supérieurs, reliant la téte au corps. Le
corps, triangulaire a la coupe, croise I'aorte abdominale et repose sur la veine splénique ; il
constitue la portion la plus volumineuse. Enfin, la queue, fine et mobile, atteint le hile de la rate

en traversant le ligament splénorénal, au contact des vaisseaux spléniques [41,42].

Le systeme canalaire est dominé par le canal pancréatique principal (Wirsung), qui chemine
de la queue vers la téte en suivant I’axe du parenchyme. Dans la majorité des cas, il s’unit au
cholédoque pour former I’'ampoule hépato-pancréatique de Vater, s’ouvrant dans le duodénum au
niveau de la papille majeure. Un canal accessoire (Santorini), vestige embryologique du bourgeon

pancréatique dorsal, peut persister et s’ouvrir au niveau de la papille mineure [41].

La vascularisation artérielle est double : elle provient du tronc cceliaque (via I'artere
splénique, qui donne de nombreuses branches pancréatiques irriguant le corps et la queue) et de
I’artére mésentérique supérieure (via les arteres pancréaticoduodénales supérieure et inférieure,
vascularisant la téte et I'unciforme) [43]. Le drainage veineux suit un trajet paralléle et aboutit
principalement a la veine porte, par l'intermédiaire des veines splénique et mésentérique

supérieure [43].
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Le drainage Ilymphatique se fait vers les ganglions pancréaticoduodénaux,
pyloropancréatiques et spléniques, puis rejoint les chaines ceceliaques et mésentériques
supérieures [41]. Enfin, I'innervation repose sur le plexus pancréatique, issu du plexus cceliaque,
recevant des fibres sympathiques (nerfs splanchniques) et parasympathiques (nerf vague). Ce
réseau neurovégétatif régule finement la sécrétion exocrine (enzymes digestives) et endocrine

(hormones des ilots de Langerhans) [41].
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Figure 32 : Vue antérieure du bloc duodéno-pancréatique
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visculbiliarg Y91 porte (en beue)
artbre hépatique (en rouge)

canal de Wirsung

Figure 33 : rapports anatomiques des voies biliaires avec le pancréas et leurs vascularisations

3.2. Les canaux pancréatiques (figure34)

Le canal de Wirsung est le conduit principal de drainage du suc pancréatique. Il traverse
longitudinalement le pancréas, depuis la queue, a travers le corps et le col, jusqu’a la téte, ou il se
dirige vers 'ampoule de Vater dans le duodénum. Il résulte de la fusion des conduits issus des
bourgeons dorsal et ventral au cours du développement embryologique, permettant une voie

unique de drainage de la majeure partie de la glande pancréatique (Kleitsch et al., 1955) [44].

Sa portion distale est entourée par le sphincter d’Oddi avant de s’aboucher dans le
duodénum, seul ou conjointement avec le canal cholédoque. La connaissance de ce trajet est
primordiale en imagerie et en intervention (ERCP/CPRE) afin d’identifier des sténoses, des
dilatations ou des variations anatomiques, telles que le pancréas divisum (Dimitriou et al., 2018)
[45].
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Le canal de Santorini est un conduit accessoire, résiduel du bourgeon dorsal pancréatique,
qui draine souvent une partie antérieure de la téte du pancréas vers la papille duodénale mineure,
située en amont de la papille majeure. Dans de nombreux cas, il communique avec le canal

principal de Wirsung, assurant une voie secondaire de drainage (Adibelli et al., 2016) [46].

En cas de pancréas divisum, la fusion entre les systémes dorsal et ventral est incomplete,
ce qui fait du canal de Santorini la voie principale de drainage du pancréas dorsal via la papille
mineure (Bang et al., 2006) [47]. Le calibre du canal de Santorini est généralement plus petit que

celui de Wirsung, ce qui peut rendre le drainage moins efficace en cas d’obstruction.

Des variantes anatomiques, telles que I’ansa pancreatica (branche de communication

sinueuse entre les deux canaux), ont également été décrites (Exploring the Variations, 2024) [48].

Splenic artery

Pancreatic

hormones:

Spleen
Pancreas

Pancreatic islets

3ile duct (from
3all bladder)

Common bile duct

3uod§num 'Of Alpha cells
small intestine
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secrete digestive

enzymes o '-\ Exocrine acinu

Figure 34 : Abouchement anatomigue des différents canaux
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e —
De nombreux auteurs ont tenté d’établir une classification morphologique des canaux
pancréatiques en se basant a la fois sur les relations existant entre le canal principal et le canal

accessoire, ainsi que sur la jonction bilio-pancréatique.

La disposition des canaux excréteurs du pancréas a été décrite de maniére détaillée par
Millbourn (1950), qui a proposé une classification morphologique reposant sur les rapports du
canal principal (canal de Wirsung), du canal accessoire (canal de Santorini) et de leurs
abouchements avec la voie biliaire principale et le duodénum. Il distingue plusieurs types

anatomiques (figure 35) :

e Type | (canal principal prédominant) : le canal de Wirsung draine la quasi-totalité du
parenchyme pancréatique et s’abouche a la papille majeure, en conjonction avec le
cholédoque. Le canal accessoire est absent ou rudimentaire.

e Type Il (canal accessoire prédominant) : le canal de Santorini assure le drainage principal
en s’abouchant a la papille mineure, tandis que le canal de Wirsung est réduit ou non
fonctionnel.

e Type Il (abouchement double) : coexistence d’un Wirsung et d’un Santorini bien
développés, chacun s’abouchant séparément au duodénum (respectivement a la papille
majeure et a la papille mineure).

e Type IV (variantes de communication) : présence d’anastomoses et de communications

entre les deux canaux, avec une variabilité du calibre et de la dominance.

Cette classification, qui demeure une référence historique, met en évidence la grande
variabilité anatomique du systéme canaliculaire pancréatique et explique certaines particularités
cliniques et radiologiques, notamment dans les cas de pancréas divisum ou d’anomalies de

I’abouchement [49].
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Classification morphologique des canaux pancréatiques selon Milbourn

Type |

Canal principal prédominant

Type ll

Canal accessoire prédominant

Canal
de Wirsung

Papille
mineure

Type llI

Abouchement double

Type IV

Variantes de communication

Variante
de commurication

Papille
mineure

Figure 35 : Classification de Millbourn reprise par Sigfusson

La classification morphologique de Dawson décrit les principales variantes anatomiques de
Ilabouchement des canaux pancréatiques dans le duodénum. Elle distingue quatre types
fondamentaux selon les rapports entre le canal principal (de Wirsung) et le canal accessoire (de

Santorini) (figure 36).

Le type | correspond a la disposition dite « classique », ou le canal de Wirsung se draine
dans I'ampoule de Vater avec le cholédoque, tandis que le canal de Santorini est présent mais peu

fonctionnel.

Le type Il est caractérisé par I’absence du canal de Wirsung, le drainage pancréatique se

faisant exclusivement par le canal de Santorini vers la papille mineure.

Le type lll correspond a une duplication ou a une disposition anormale ou les deux canaux
persistent et se drainent séparément dans le duodénum, réalisant ainsi un double orifice

pancréatique.
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Enfin, le type IV regroupe les variantes complexes ou mixtes, incluant notamment le
pancréas divisum incomplet. Cette classification met en évidence la variabilité des voies excrétrices
pancréatiques et souligne leur importance pratique, notamment en imagerie et en chirurgie, car

elles conditionnent la compréhension des mécanismes obstructifs et le risque de

pancréatopathies.

Classification morphologique des canaux pancréatiques selon Dawson

Type | Type Il Type llI

Confluence Papille majeure Papille mineure

Canal Papille
rincipal :
P P mineure
Canal
principal X Papille
mineure

Figure 36 : classification morphologigue des canaux pancréatiques selon Dawson

D’autres auteurs, tels que Michels et, plus récemment, Skandalakis et Flati dans les années
1990, se sont attachés a décrire en détail la morphologie de I'ampoule hépatopancréatique. lls ont
notamment identifié des abouchements en «Y » ou en « V » selon la longueur du conduit commun,

ainsi qu’en « U » ou en « Il » lorsque les conduits pancréatique et cholédoque s’abouchent de

maniére disjointe.
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3.3. Variations anatomiques :

> Pancréas annulaire :

Estomac

’Artc_‘ere
hépatique Pancréas

annulaire

paf:r?cnr?éla‘a- Duodénum
tique descendant
principal

2¢ partie

Duodénum
descendant

Figure 37 : pancréas annulaire[28]

> Pancréas divisum :

Annular

pancreas Accessory
pancreatic

duct

Duodenum

el Minor
IS duodenal
papilla

Main
pancreatic
duct

Pancreas divisum

Figure 38 : pancréas divisum[23]

> Ansa pancréatica

> Agénésies pancréatiques

> Canaux bifides

75



Dilatation congénitale kystique de la voie biliaire principale chez I’enfant : expérience de 16 cas

4. Histologie:

La paroi des voies biliaires extra-hépatiques comprend trois tuniques (figure 39) : la

mugqueuse, la musculeuse et I’adventice [12-13].

La VBP est bordée par :

e Un épithélium simple prismatique, formé de cellules a noyau ovalaire, présentant un péle
apical bombé recouvert de microvillosités. Leur cytoplasme est riche en vésicules de taille
variable. Ces cellules sont unies entre elles par des interdigitations et par des complexes

de jonction apicaux.

e Le chorion, constitué de tissu conjonctif lache, fortement vascularisé, renfermant quelques

glandes tubuleuses ramifiées, plus nombreuses a I’extrémité distale du canal cholédoque.

e La tunique musculeuse, formée de faisceaux longitudinaux et obliques de cellules
musculaires lisses. Au niveau de l'abouchement du canal cholédoque, cette tunique

présente un renforcement circulaire constituant le sphincter d’Oddi.

Les voies biliaires extra-hépatiques sont revétues, dans leurs portions non adhérentes au

foie, d’'une adventice contenant de trés nombreux vaisseaux sanguins.
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Figure 39 : Histologie normale de la paroi des canaux biliaires extra-hépatigues

La muqueuse est peu plissée et s’invagine ponctuellement dans la tunique fibro-musculaire
pour former un saccule de Beale (en bas). La tunique fibro-musculaire contient également
quelques glandes péri-biliaires (en haut). Les tissus péri-canalaires, situés a droite, sont adipeux

et renferment de gros nerfs.

lll. Etiopathogénie :

L’origine congénitale de la malformation a conduit a éliminer les théories soutenant un

caractere acquis ou secondaire de la dilatation. Trois théories principales ont été avancées :

1. Théorie de YOTSUYANAGI(1936):

Se base sur le développement embryologique défectueux des voies biliaires [50], elle
explique a la fois la dilatation et le rétrécissement sous-jacent ; cette théorie est la plus admise.
Au stade de 'embryon de 5 mm, la VBP a I'aspect d’un cordon plein. Ce dernier se creuse d’une
lumiere par un processus de vacuolisation. Parfois, une anomalie de vacuolisation au cinquieéme
mois de la vie embryonnaire entrainerait une faiblesse pariétale localisée et donc le caractére

segmentaire de la dilatation, avec perméabilisation incompléte du bas cholédoque [51].
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1
Cette hypothése explique encore le calibre anormal, I'obstruction ou le dysfonctionnement du
cholédoque sous-jacent a la dilatation. Cet obstacle congénital provoque I’augmentation de
pression dans la voie biliaire qui se dilate car sa paroi est anormale [52]. En effet, le calibre de la

portion sténotique est inversement proportionnel a la taille du kyste.

2. Théorie de BABITT: Anomalie de jonction du cholédogue et du Wirsung :

La théorie proposée par Babitt en 1969 [53] repose sur une anomalie de la jonction entre
la voie biliaire principale et le canal pancréatique. Cette anomalie consiste en la réunion des deux
canaux en amont de I'ampoule de Vater, aboutissant, d’une part, a une voie biliaire principale
relativement courte s’abouchant a angle droit dans le canal de Wirsung, sur une distance de 2 a
3,5 cm de I'ampoule, et, d’autre part, a la formation d’un long canal commun favorisant le reflux

du suc pancréatique dans la voie biliaire principale.

Selon Babitt, cette disposition anatomique empéche le développement normal du
mécanisme sphinctérien a la jonction cholédocopancréatique. Le suc pancréatique s’écoule alors
librement vers la voie biliaire, entrainant des épisodes récurrents d’angiocholite en raison de
concentrations élevées d’amylase [54,55] et de trypsinogéne [56,57]. Ce dernier est activé en
trypsine sous I’action de I’entérokinase [55], sécrétée de facon anormale par un épithélium biliaire
dysplasique.

La trypsine [56,58] active a son tour la phospholipase A2, responsable de I’hydrolyse de la lécithine

en lysolécithine, molécule cytotoxique qui entraine inflammation et fragilisation de la paroi biliaire.

Parallelement, I’hyperpression du suc pancréatique contribue a la dilatation de la voie
biliaire principale, tandis que la répétition des épisodes d’angiocholite aboutit a un épaississement

et une fibrose de la paroi cholédoquienne.
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Cette théorie est étayée par plusieurs arguments

e Biologique : un taux élevé d’amylases dans la bile ;
e Manométrique : un gradient de pression pancréatico-biliaire pathologiquement élevé ;
e Anatomique : la présence d’érosions et d’ulcérations de la muqueuse kystique, associées

a une fibrose.

En 1981, Kato a décrit des lésions précoces touchant les jonctions intercellulaires de
I’épithélium biliaire exposé au suc pancréatique. Ces lésions évoluent secondairement vers une
inflammation pariétale, une raréfaction des fibres élastiques, une prolifération collagéne, puis une

métaplasie et, a un stade ultime, une desquamation de I’épithélium biliaire.

3. Théorie de I’achalasie du segment inférieur cholédocien : [59]

La théorie de I'achalasie du segment inférieur du cholédoque repose sur I’hypothése d’un
trouble fonctionnel ou anatomique de la portion distale de la voie biliaire principale, caractérisé
par une absence ou une insuffisance de relaxation. Cette anomalie engendre un obstacle partiel
chronique a I'’écoulement biliaire, provoquant une stase et une augmentation progressive de la
pression intracholédocienne. A long terme, cette hyperpression intraluminale se traduit par une

dilatation kystique en amont.
Sur le plan physiopathologique, plusieurs arguments soutiennent cette théorie :

e L’existence de cas de dilatations kystiques congénitales sans anomalie pancréatico-biliaire
associée, mais avec une sténose fibreuse ou un défaut de relaxation du segment distal ;

e La similitude avec I’achalasie cesophagienne, ou le défaut de relaxation sphinctérienne
conduit également a une dilatation progressive de I’'organe en amont ;

e Des observations histologiques montrant un épaississement pariétal fibreux et des
altérations du tissu musculaire lisse au niveau du cholédoque terminal et des altérations

du tissu musculaire lisse au niveau du cholédoque terminal.
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Toutefois, cette théorie demeure incompléte car elle n’explique pas I’ensemble des
observations cliniques, notamment la fréquence élevée des anomalies de la jonction pancréatico-
biliaire retrouvées chez les patients atteints. Elle reste néanmoins une hypothése importante dans

la compréhension multifactorielle de la pathogenése des kystes du cholédoque.

IV. Etude épidémiologique :

1. L’incidence :

Les dilatations kystiques congénitales des voies biliaires principales (DKCVBP), décrites
initialement par Vater en 1723 [7,60], constituent une affection anatomo-clinique rare. Leur
incidence est estimée a environ 1/13 500 naissances aux Etats-Unis, 1/15 000 en Australie et
entre 1/100 000 et 1/150 000 dans les pays occidentaux [61]. En revanche, cette fréquence est
nettement plus élevée dans les populations asiatiques, atteignant 1/1 000 naissances, dont pres
des deux tiers des cas sont rapportés au Japon. En Corée du Sud, une incidence d’environ 0,3 % a
été rapportée [4,5,62]. Sur le plan de la pathologie congénitale biliaire, les DKCVBP représentent

la deuxiéme anomalie en fréquence apres I'atrésie congénitale des voies biliaires [5,63].
2. Sex-ratio :

Dans la littérature pédiatrique, une prédominance féminine est régulierement rapportée
dans les cas de dilatation kystique congénitale de la voie biliaire principale. Huang et al. [64]
soulignent un sex-ratio féminin : masculin de 1,5 : 1 chez I’enfant, confirmant la fréquence plus

élevée de cette malformation dans la population féminine.
3. Age : Tableau VI-VII

Dans les séries pédiatriques récentes, I’age moyen au moment du diagnostic des dilatations
kystiques congénitales de la voie biliaire principale est généralement précoce. Les études récentes
rapportent un age moyen de découverte de 15 mois, avec des extrémes allant de 14 jours a 16
ans. Cette distribution souligne que la majorité des cas sont diagnostiqués durant les premiéres
années de vie, souvent a la faveur d’'une symptomatologie évocatrice, ce qui confirme le caractere

congénital de cette pathologie et I'importance d’un dépistage précoce [65].
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Tableau VI : La répartition selon I’age moyen de découverte de la DKCVBP entre les autres études

et notre série.

étude L’'age moyen de découverte (ans)
F.Z DEBARH (Rabat 2010)[2] 4,22
MABRUT JY (France 2012)[66] 4
EL ASRI SALMA (Fes 2016)[67] 5,52
Salma FOURA(2017)[68] 5,34
Notre série (2025) 6,45

Tableau VII : La répartition en pourcentage selon I’age entre les autres études et notre série

Etude <1 an [1-10 ans [ >10 ans
F.Z DEBARH (Rabat 2010)[2] 36% 45% 19%
JANAKIE SINGHAM (Canada 2007)[69] 21% 60% 19%
EL ASRI SALMA (Fes 2016)[67] 25% 62,50% 12,50%
Salma FOURA(2017)[68] 13.33% 66.67% 20%
notre série(2025) 6% 81% 13%

Dans notre étude nos résultats conforment parfaitement aux données de la littérature.

4, Diagnostic anténatal : Tableau VI

Le diagnostic anténatal des dilatations kystiques congénitales des voies biliaires repose
principalement sur I’échographie feetale [66]. Ces anomalies peuvent étre détectées des la 20e
semaine d’aménorrhée, voire plus précocement, aux alentours de 11 a 12 SA, lorsqu’elles sont

explorées par un opérateur expérimenté [70]
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Tableau VIII : Pourcentage du diagnostic posé en anténatal chez les auteurs et notre étude.

Etude Effectif Diagnostic anténatal
JANAKIE SINGHAM (Canada 2007)[69] 19 15.7%
F.Z DEBARH (Rabat 2010)[2] 11 18.18%
MABRUT JY (France 2012)[66] 40 5%
EL ASRI SALMA (Fes 2016)[67] 8 0%
Salma FOURA (2017)[68] 15 0%
Notre étude 16 0%

La comparaison des différentes séries montre que le diagnostic anténatal des dilatations
kystiques de la voie biliaire principale demeure rare, avec des taux variant de 0 a 18 % selon les
auteurs. Comme dans les autres études marocaines récentes, notre série n’a révélé aucun cas

diagnostiqué en anténatal, traduisant une détection prénatale encore limitée dans notre contexte.

Figure 40 : Echographie obstétricale a 23 semaines d'aménorrhée. Masse anéchogéne de 17 X 18

mm compatible avec une DKCVBP [72].

82



Dilatation congénitale kystique de la voie biliaire principale chez I’enfant : expérience de 16 cas

V. Etude clinique : (Tableau IX)

La présentation clinique typique des dilatations kystiques congénitales des voies biliaires
repose sur une triade classique associant des douleurs abdominales, un ictere et la présence d’une
masse de I’hypochondre droit. Toutefois, cette association compléte n’est rapportée que dans une
minorité de cas, représentant environ 15 a 25 % des patients. Dans prés des deux tiers des
observations, le tableau clinique se limite a un ou deux des éléments constitutifs de cette

triade[5,61,72,73].
1. La douleur :

La douleur abdominale figure parmi les symptomes les plus fréquents dans les cas de kyste
congénital du cholédoque (choledochal cyst, CC), et constitue souvent le motif principal de
consultation.

Elle est typiquement localisée dans la région de I’hypochondre droit ou en région épigastrique,
avec un caractére variable : crampiforme, aigu ou lancinant, souvent paroxystique, pouvant

s’accompagner de nausées ou de vomissements[74].

Dans une étude multicentrique portant sur 394 patients opérés de kyste du cholédoque,
84,5 % présentaient une douleur abdominale a I’admission, ce symptome étant plus fréquent chez
les adultes que chez les enfants (71,8 % vs 40,7 %)[75]. L’irradiation de la douleur vers I’épaule
droite ou la région dorsale peut survenir, en particulier si I’extension ou I'inflammation touche les
voies biliaires intra—hépatiques ou le pancréas. Parfois, la douleur est intermittente et évolue par
poussées (douleur aigué suivie de périodes d’accalmie), rendant le diagnostic plus délicat.

Des cas pédiatriques récents mettent en évidence des présentations cliniques non
spécifiques, ol la douleur est isolée ou associée a des signes digestifs légers avant la révélation
du kyste lors des explorations d’imagerie [76]. Enfin, bien que la triade classique douleur-ictere-
masse soit souvent citée, elle n’est rapportée que dans une faible proportion des cas, ce qui
renforce I'importance de considérer la douleur abdominale, méme isolée, comme une

manifestation possible de DKCVBP[74,76].
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2. L’ictere :

L’ictere constitue un signe clinique majeur dans la présentation des kystes congénitaux du
cholédoque chez I’enfant. Il traduit le plus souvent une obstruction biliaire secondaire a la stase,
a une inflammation de la voie biliaire principale ou a un reflux pancréatico-biliaire.
La fréquence de ce symptome varie selon les séries : il est rapporté dans environ 40 a 60 % des
cas pédiatriques, et tend a étre plus marqué chez les nourrissons que chez les enfants plus agés.
Dans les formes compliquées, l'ictere s’accompagne fréquemment de douleurs abdominales et
peut s’intégrer dans un tableau de cholangite fébrile. Certaines études rapportent également une
corrélation entre la sévérité de la dilatation kystique et [Iintensité de la jaunisse.
Sur le plan évolutif, la persistance de I’ictere constitue un indicateur de gravité et un argument
supplémentaire en faveur d’une intervention chirurgicale précoce. L’exérese compléte du kyste
suivie d’'une anastomose bilio-digestive est associée a une disparition rapide et durable de I’ictéere,

faisant de ce symptdéme un critere de surveillance postopératoire pertinent[74-77]

3. Masse abdominale :

La présence d’'une masse abdominale palpable constitue un signe clinique important dans
certaines formes de kyste congénital du cholédoque, notamment chez I’enfant. Elle siege le plus
souvent dans I’hypochondre droit ou en région épigastrique, et peut s’étendre vers la région para-
ombilicale lorsque le kyste atteint un volume significatif. La masse est généralement de
consistance kystique, molle, non mobile et indolore, bien que des épisodes de douleur ou de
sensibilité locale puissent survenir en cas de complication telle qu’une cholangite ou une
inflammation pariétale[78]. Dans les cas dits « géants », dépassant 10 a 15 cm de diametre, la
tuméfaction abdominale devient particulierement évidente, entrainant parfois une distension
visible de ’'abdomen et une géne mécanique ou compressive[78,79]. Samaddar et al. ont décrit
une patiente adulte présentant une masse abdominale mesurant 25 x 30 cm, responsable d’un
bombement abdominal diffus et d’un ictére obstructif, soulignant la possibilité d’une

symptomatologie atypique dans les formes massives[78].
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Cette masse s’integre souvent dans la triade classique décrite par Todani, associant
douleur abdominale, ictére et masse abdominale, bien que cette présentation compléte soit rare
(moins de 20 % des cas selon les séries)[80]. Dans la majorité des situations, la masse abdominale
est retrouvée isolément ou associée a un seul autre symptome, ce qui peut retarder le diagnostic
[80,81]. L'imagerie joue un role crucial dans la caractérisation de cette masse : I’échographie
identifie une formation kystique anéchogéne en continuité avec les voies biliaires, tandis que I'IRM
et la cholangiopancréatographie par résonance magnétique (MRCP) précisent I'extension et les
rapports anatomiques, permettant de différencier le kyste du cholédoque d’autres lésions

kystiques abdominales [79].

Ainsi, la mise en évidence d’une masse abdominale dans ce contexte doit toujours faire
envisager un kyste congénital du cholédoque dans le diagnostic différentiel, en particulier chez
I’enfant ou le jeune adulte, et impose une évaluation morphologique compléte afin de planifier

une exérese chirurgicale adaptée.

La variabilité de volume dans le temps est un caractére trés évocateur de la dilatation

kystique de la voie biliaire principale.

Dans notre étude, 2 patients, soit 13 % des cas, ont présenté une masse abdominale a

I’'examen clinique.

Tableau IX : Fréquence des éléments de la triade classique en fonction des séries des différents

auteurs.
Etude Douleur Ictére Masse Triade classique

JANAKIE SINGHAM (Canada 2007)[69] 79% 31.5% 15.8% 10.5%
F.Z DEBARH (Rabat 2010)[2] 85% 44% 19% 19%

EL ASRI SALMA (Fes 2016)[67] 87.5% 37.5% 12.5% 12.5%

R.KHMEKHEM (Tunis 2012)[5] 31.2% 43.8% 18.7% 18.7%
Salma FOURA(2017) [68] 86.7% 33.3% 40% 20%
Notre ETUDE 81% 38% 13% 6%
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Nos résultats cliniques rejoignent parfaitement ceux rapportés dans les différentes

autres études.

4. Les autres manifestations cliniques :

Syndrome fébrile : symptome fréquent mais non spécifique, a pour origine l'infection

biliaire, il peut prendre plusieurs aspects :
e Fébricule a 38°C

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

vomissements bilieux et d’ictere.

Le syndrome fébrile, souvent lié¢ a des épisodes de cholangite, est rapporté avec une
fréquence variable dans la dilatation kystique congénitale du cholédoque chez I'’enfant. Farooq et
al. le retrouvent dans 32 % des cas [82], Wang et al. dans environ 22 % [83], tandis que Kim et al.
rapportent une incidence plus élevée 57 % dans le sous—groupe des kystes perforés [84]. A
I'inverse, une étude indienne récente signale une fréquence nettement plus faible,de ’ordre de1%

[85]. Cette variabilité traduit I’hétérogénéité des populations et la diversité des formes cliniques.
e Le syndrome fébrile a représenté 19% des cas dans notre série.
e L’hépatomégalie est retrouvée dans 6% des cas de notre série

e Signes généraux : amaigrissement et altération de I’état général, retrouvés dans 18% des

cas de notre série.

e Signes fonctionnels : nausées/vomissements présents dans 94% des cas, et signes de

cholestase présents dans 19% des cas de notre série.
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VI. Etude paraclinigue :

La triade symptomatique classiquement décrite dans la dilatation kystique congénitale des
voies biliaires principales n’est retrouvée que dans une proportion limitée de cas, ce qui en limite
la valeur diagnostique et explique les difficultés rencontrées dans I’identification précoce de cette

affection.

1. Biologie :
Dépourvue de spécificité et donc sans valeur diagnostique propre, elle demeure utile pour
I’évaluation de la fonction hépatique, en particulier par la mise en évidence de signes tels que :

1.1. Cholestase :

Lorsqu’elle existe, on note une élévation modérée de la bilirubinémie, de la

cholestérolémie, du gamma-glutamyltransférase et des phosphatases alcalines.

1.2. Souffrance hépatique :

Variable allant d’une simple cytolyse (élévation de GOT, GPT), a I'insuffisance hépatique
avec diminution des facteurs de coagulation, allongement du temps de Quick et une baisse du

cholestérol sanguin.

1.3. Syndrome infectieux

La numération formule sanguine révele généralement une hyperleucocytose a
prédominance de polynucléaires neutrophiles, pouvant suggérer I’existence d’un processus

infectieux associé.

1.4. Atteinte pancréatique

L’association entre dilatation kystique congénitale des voies biliaires principales (DKCVBP)
et atteinte pancréatique est bien documentée dans la littérature. Elle se traduit fréquemment par
une hyperamylasémie et une hyperamylasurie, plusieurs études récentes rapportant une
concomitance avec une anomalie de la jonction bilio-pancréatique (AJBP) dans prés de 90 a 100 %

des cas.
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Cette particularité anatomique expliquerait la concentration élevée d’enzymes
pancréatiques retrouvée dans la bile. Lors d’un épisode d’angiocholite obstructive, I’élévation de
la pression intracholédocienne favorise le passage des enzymes pancréatiques dans la circulation

sanguine par reflux cholangio-veineux, entrainant une hyperamylasémie.

Dans notre série, des signes biologiques de cholestase et de cytolyse ont été objectivés
chez 19 % des patients. Par ailleurs, le dosage des enzymes pancréatiques a montré une élévation

de I'amylasémie dans 31,2 % des cas et de la lipasémie dans 25 % des cas.

2. L’'imagerie :

2.1. Echographie abdominale :

L’échographie constitue I’examen de premiére intention dans I’exploration de la dilatation
kystique congénitale de la voie biliaire principale. Depuis sa premiére description dans ce contexte
a la fin des années 1960, elle s’est imposée comme un outil incontournable en raison de sa

simplicité, de son caractere non invasif, de I’'absence d’irradiation et de sa large disponibilité [86].

L’aspect échographique typique est celui d’'une formation kystique bien circonscrite,
anéchogéne, ovalaire ou arrondie, avec renforcement postérieur. Des images hyperéchogénes
mobiles peuvent étre observées en cas de lithiase intrakystique. La confirmation diagnostique
repose sur la mise en évidence d’une communication directe entre la cavité kystique et la voie
biliaire principale [87]. L’échographie permet également d’évaluer le reste de I'arbre biliaire, le

parenchyme hépatique et parfois le pancréas, contribuant a la caractérisation de I'atteinte [45].

Selon les recommandations de la Japanese Study Group on Congenital Biliary Dilatation
publiées en 2016, le diametre interne maximal doit étre mesuré au niveau le plus dilaté de la voie
biliaire principale, avec une interprétation adaptée a I’age de I’enfant, puisque le calibre biliaire

présente une corrélation physiologique avec la croissance [73].
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L’échographie n’est pas seulement un outil diagnostique, elle occupe aussi une place dans
la surveillance, en permettant de dépister précocement les complications, notamment la
dégénérescence en cholangiocarcinome [75]. Toutefois, certains diagnostics différentiels doivent
étre évoqués, notamment l'atrésie biliaire kystique en période néonatale, les dilatations
secondaires a une lithiase du bas cholédoque chez I’enfant plus 4gé ou I’adulte jeune, ainsi que

certaines lésions kystiques pancréatiques [88].

La sensibilité de I’échographie varie selon les séries, allant de 71 a 97 % dans les cohortes
nord-américaines, et atteignant pres de 100 % dans certaines études asiatiques [75]. Elle peut
également contribuer au diagnostic en période anténatale, permettant d’évoquer une dilatation

kystique dés le troisiéme trimestre de grossesse[89].

2.2. TDM :

La TDM abdominale avec injection de contraste reste un examen complémentaire important
dans I’évaluation des dilatations kystiques congénitales du cholédoque. Bien qu’elle soit moins
spécifique que I'IRM pour les voies biliaires, elle permet la visualisation d’une masse liquidienne
bien délimitée entre la confluence portale et le duodénum, la recherche de lithiase intrakystique,
et I’étude de I’extension aux voies biliaires intra-hépatiques. Elle offre ainsi une cartographie

anatomique utile pour la planification chirurgicale [74,90].

Dans le cadre du diagnostic différentiel, la TDM permet de distinguer la DKCVBP d’autres
pathologies kystiques comme la maladie de Caroli ou la polykystose hépatique, en appréciant la

morphologie globale, les parois, les septations ou la présence de calculs [91].

Le cholangioscanner (CT cholangiography) consiste a utiliser des agents de contraste a
excrétion biliaire pour obtenir une visualisation directe des voies biliaires avec des reconstructions
multiplanaires (coronales, sagittales, 3D). Toutefois, cette technique est limitée par le risque
d’effets secondaires liés aux produits de contraste biliaires et par la nécessité d’une fonction

hépatique excrétrice normale pour que les images soient diagnostiques [92].
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Dans un cas pédiatrique récent, I'imagerie TDM a confirmé une dilatation fusiforme du
cholédoque et des voies intra-hépatiques, ce qui, combiné a I'IRM/MRCP, a permis une évaluation
préopératoire compléte [90].

2.3. Cholangio-1RM ou la Bili-IRM :

La cholangio-IRM, aussi appelée bili-IRM ou MRCP (Magnetic Resonance
Cholangiopancreatography), constitue aujourd’hui I’examen de référence pour I’exploration non
invasive et multiplanaire des voies biliaires et pancréatiques dans les dilatations kystiques
congénitales du cholédoque. Elle combine une excellente caractérisation morphologique
(cartographie complete de la VBP jusqu’a I'ampoule de Vater, des canaux hépatiques droit et
gauche, du canal cystique et du canal pancréatique) avec I’absence d’irradiation et, le plus souvent,

sans injection de produit de contraste, ce qui en fait un outil de premier plan en pédiatrie[93,94].

La technique repose sur des séquences fortement pondérées en T2, qui atténuent le signal
des tissus parenchymateux ou des flux mobiles et mettent en évidence les liquides stagnants —
conférant ainsi un hypersignal aux conduits biliaires et aux zones de stase, tandis que le
parenchyme hépatique, les tissus ganglionnaires ou les vaisseaux apparaissent en
hyposignal[91,93]. Ces propriétés permettent de distinguer avec précision les structures
liquidiennes dans un contexte anatomique complexe. Grace aux reconstructions multiplans et 3D
(notamment avec la technique de Maximum Intensity Projection, ou MIP), I'IRM permet une
reconstitution anatomique tres précise, facilitant I'identification des morphologies atypiques et

des rapports avec les structures avoisinantes[91].

En termes de performance diagnostique, plusieurs séries rapportent une sensibilité élevée
pour la détection des kystes biliaires congénitaux, allant jusqu’a 97 %, avec une spécificité
avoisinant 90 %[94]. Dans une cohorte pédiatrique plus récente, la MRCP préopératoire a montré
une sensibilité de 96 % et une spécificité de 74 % pour le dépistage des sténoses hilaires associées
a la dilatation congénitale des voies biliaires, soulignant son role clé dans la planification
chirurgicale[93]. Les revues d’experts confirment que la MRCP surpasse I’échographie et la TDM
pour la représentation ductale, tout en rappelant ses limites liées aux artefacts de mouvement, a

la sous-distension ou a la détection de microcalculs[91,92].
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En pratique pédiatrique récente, la MRCP occupe donc une place centrale grace a sa
précision diagnostique, a sa capacité de détection des anomalies de la jonction bilio-pancréatique
et a son rble déterminant dans la planification chirurgicale, parfois en association a la TDM
lorsqu’une analyse vasculaire ou des rapports extrabiliaires doivent étre précisés[90].

2.4. La cholangio-TDM (CT cholangiography):

La cholangio-TDM, parfois appelée CT cholangiography, reste une modalité radiologique
historiquement employée pour I'opacification préopératoire des voies biliaires. Bien qu’elle soit
peu utilisée actuellement, elle peut fournir un diagnostic précis lorsque la fonction hépatique est
suffisante et en I'absence d’ictére — conditions souvent difficiles a réunir dans les formes de
dilatation kystique congénitale du cholédoque (DKCVBP). La technique repose sur l'injection
intraveineuse d’un agent de contraste de type iodé a excrétion hépatobiliaire, permettant
I’opacification de la voie biliaire principale. L'anomalie apparait sous forme d’une opacité arrondie,
a faible densité (par rapport aux tissus solides), en continuité avec le conduit biliaire, qui se remplit
en synchronie avec la voie biliaire. Le contraste accumulé dans le kyste ou dans I’extension biliaire

peut ainsi aider a préciser la morphologie, I’étendue et les communications du kyste par TDM.

Par exemple, dans une publication récente rapportant un cas de kyste biliaire de type IV,
la cholangio-TDM a permis de mieux évaluer I’étendue des composantes intra et extra-hépatiques
et d’optimiser la stratégie chirurgicale planifiée [95]. Cette adaptation moderne donne une
nouvelle pertinence diagnostique a une technique parfois considérée comme obsoléete dans

certains contextes.

2.5. La cholangiographie transhépatigue percutanée :

La cholangiographie transhépatique percutanée (CTH) est une technique d’imagerie
invasive qui consiste a opacifier directement les voies biliaires par ponction percutanée d’un canal
biliaire intra—hépatique, généralement sous controle échographique ou fluoroscopique. Aprés
introduction d’une fine aiguille dans un canal biliaire dilaté, un produit de contraste iodé est
injecté, permettant une visualisation précise de I'arbre biliaire, de son calibre, ainsi que des

éventuels obstacles, sténoses, calculs ou communications kystiques.
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Dans le cadre des dilatations kystiques congénitales de la voie biliaire principale, la CTH
est rarement indiquée, car elle est invasive et réservée aux situations ou les autres modalités non
invasives, telles que I’échographie, la TDM ou la MRCP, sont insuffisantes ou non contributives.
Elle peut cependant constituer une alternative utile pour préciser les rapports anatomiques ou en
cas d’impossibilité d’obtenir une imagerie adéquate. La cholangiographie transhépatique permet
également, si nécessaire, la mise en place d’un drainage biliaire percutané a visée préopératoire

ou thérapeutique [74].

2.6. La cholangiographie peropératoire :

La cholangiographie peropératoire demeure une technique importante pour visualiser en
temps réel I'anatomie biliaire et pancréatique lors d’une intervention chirurgicale, notamment
dans les cas de dilatation kystique congénitale du cholédoque. Elle permet en théorie une
cartographie compléte du réseau biliaire, bien que dans certaines situations I’opacification du
segment distal du cholédoque puisse échouer, en particulier en I'absence de flux biliaire suffisant
ou de continuité anatomique. Sa sensibilité rapportée dans la littérature varie généralement entre
92 % et 96 %, tandis que sa spécificité approche 100 % dans le contexte d’hypothése de sténose
ou de calcul intraductal ; ces chiffres proviennent principalement d’études chirurgico-
radiologiques historiques (et parfois non spécifiques au kyste cholédoque). La cholangiographie
peropératoire est généralement réalisée par injection de contraste iodé soit a travers la vésicule
biliaire (voie vésiculaire), soit par ponction directe de la dilatation kystique. Parmi les complications
décrites, I’état de choc lié a I'iodé (réaction sévere au contraste) constitue I'une des rares mais

graves complications rapportées.

Plus récemment, certaines analyses systématiques sur l'usage de la cholangiographie
peropératoire (notamment dans le contexte de la chirurgie de la vésicule et de ’exploration des
voies biliaires) confirment des performances diagnostiques élevées : par exemple, dans une méta-
analyse de 654 patients, la cholangiographie peropératoire a montré une spécificité combinée de
99 % (Intervalle de confiance 95-100) pour la détection de calculs biliaires dans le canal biliaire
commun.[96] Une autre revue systématique indique que La cholangiographie peropératoire affiche
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une sensibilité d’environ 0,87 (87 %) et une spécificité d’environ 0,99 (99 %) pour la détection des
pathologies de la voie biliaire lors de la chirurgie de la vésicule, ce qui suggére que la technique
conserve une excellente valeur diagnostique dans les mains expertes.[97] Toutefois, ces données
proviennent pour |’essentiel de séries de cholécystectomie ou de cas de lithiase, et leur

transposition aux formes kystiques du cholédoque doit étre faite avec prudence.

Ainsi, dans le contexte des DKCVBP, la cholangiographie peropératoire peut jouer un role
crucial lorsque les autres méthodes d’imagerie sont limitées, mais elle reste conditionnée par des
criteres physiologiques stricts (fonction hépatique, absence d’ictere) et par les risques liés a

I'injection de contraste iodé.

2.7. Scintigraphie des voies biliaires :

La scintigraphie hépatobiliaire au technétium-99m marqué a I'acide iminodiacétique (HIDA
scan) est une méthode fonctionnelle simple, non invasive et reproductible, permettant I’étude
dynamique de la sécrétion et de I’excrétion biliaire. Elle présente une bonne sensibilité pour
I’évaluation morphologique et fonctionnelle du systéme biliaire, notamment dans la détection

d’obstructions partielles ou d’anomalies de drainage [98,99].

Dans le contexte des kystes congénitaux du cholédoque, cet examen revét un intérét
particulier pour I’appréciation du drainage biliaire postopératoire et la détection précoce d’une

stase pouvant annoncer la survenue d’une cholangite sclérosante secondaire[100].

En période postopératoire , un allongement du temps hilo duodénal est considéré comme
un indicateur d’altération de la clairance biliaire et peut prédire une évolution défavorable
[100,101]. Bien que sa résolution anatomique soit inférieure a celle de I'imagerie par résonance
magnétique, la scintigraphie biliaire conserve une valeur complémentaire dans [’analyse

fonctionnelle qualitative et quantitative des montages bilio-digestifs [99,102]
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2.8. Cholangiopancréatographie rétrograde endoscopigue (CPRE) :

La cholangiopancréatographie rétrograde endoscopique (CPRE), ou Endoscopic Retrograde
Cholangiopancreatography (ERCP), constitue une technique de référence dans le diagnostic et
surtout dans le traitement des affections bilio-pancréatiques. Son utilisation a visée diagnostique
a nettement diminué au profit d’examens non invasifs tels que la cholangio-IRM (MRCP), I'écho-
endoscopie et le scanner, qui offrent une excellente résolution anatomique et une meilleure
sécurité pour le patient [103-105]. Aujourd’hui, la CPRE est essentiellement indiquée dans un but
thérapeutique : sphinctérotomie, extraction de calculs, dilatation de sténoses, mise en place de
prothéses biliaires ou pancréatiques, ou encore obtention d’échantillons histologiques dans le

cadre d’une sténose indéterminée [104,106,107].

Cette procédure associe I'endoscopie duodénale a la fluoroscopie pour permettre la
visualisation directe et I'acces instrumenté aux voies biliaires et pancréatiques. Elle conserve un
intérét particulier dans la détection des lésions canalaires débutantes (cholangite sclérosante,
pancréatite chronique), dans I’étude des variations anatomiques (pancréas divisum, jonction bilio-

pancréatique anormale), ainsi que dans I’exploration de la pathologie ampullaire [105,107].

Historiquement, la CPRE a longtemps constitué I’examen de choix pour le diagnostic des
dilatations kystiques congénitales des voies biliaires (DKCVBP) et de leurs complications. De plus,
par l'intermédiaire d’une sphinctérotomie endoscopique, elle permet le traitement des
cholédococeles (type lll de Todani), I’extraction de calculs du cholédoque ou du canal pancréatique

principal, et la restauration du flux biliaire [108].

Cependant, la CPRE reste un examen invasif, exposant a certaines complications,
notamment la pancréatite post-ERCP (PEP), qui survient dans environ 3 a 10 % des cas, et jusqu’a
14-15 % chez les patients a haut risque [106,109]. Les recommandations récentes de I’ASGE
(American Society for Gastro-intestinal Endoscopy) insistent sur lI'importance des mesures
prophylactiques — administration d’AINS rectaux, hydratation intraveineuse vigoureuse et mise
en place de stents pancréatiques temporaires chez les sujets a risque — afin de réduire cette

morbidité [106,109].
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2.9. Echo endoscopie biliopancréatique :

L’écho-endoscopie bilio-pancréatique est une technique d’imagerie mini-invasive
associant I’endoscopie et I’échographie a haute fréquence, offrant une excellente résolution pour
I’exploration du pancréas, des voies biliaires et de la région ampullaire. Elle permet la visualisation
fine des structures canalaires, la détection de lésions infra—centimétriques et la réalisation de

prélevements cytologiques ou histologiques guidés [110,111].

Dans le cadre des dilatations kystiques des voies biliaires et des anomalies de la jonction
bilio-pancréatique (AJBP), I’écho-endoscopie constitue un complément majeur a la cholangio-IRM
: elle permet une évaluation détaillée des rapports anatomiques, de la paroi kystique, et peut
mettre en évidence une communication anormale entre les voies biliaires et le canal pancréatique

principal [112,113].

Plusieurs études récentes ont confirmé la valeur diagnostique élevée de I'écho-endoscopie
bilio-pancréatique pour I'analyse morphologique et fonctionnelle des voies bilio-pancréatiques,
notamment lorsqu’une imagerie conventionnelle reste non contributive. L’étude de Mahajan et al.
(2024)[113] a montré que I'écho-endoscopie bilio-pancréatique présente un rendement
diagnostique significatif dans I'évaluation des dilatations inexpliquées du cholédoque, en
identifiant des causes obstructives ou des anomalies canalaires non détectées par le scanner ou

I’IRM [113].

De plus, cette modalité s’avere particulierement utile pour la détection précoce de lésions
tumorales associées (vésiculaires, ampullaires ou canalaires), grace a la caractérisation fine des
parois et de la vascularisation [114]. L’écho-endoscopie bilio-pancréatique s’impose ainsi comme
un examen de choix dans I'approche diagnostique intégrée des pathologies bilio-pancréatiques,

en complément des autres techniques d’imagerie de coupes [111,114].
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Tableau X : Le pourcentage du diagnostic par I'imagerie en préopératoire selon la littérature.

ETUDE Pourcentage du diagnostic préopératoire exact
YAMAGUSHI (Japon 1980)[115] 72%
CUSSENOT (France 1987)[116] 85%
L.LE (Vietnam 2006)[117] 100%
M.P VULLIERME ( France 2008)[11 8] 100%
F.Z DEBARH (Rabat 2010)[2] 100%
MABRUT JY (France 2012)[66] 100%
EL ASRI SALMA (Fes 2016)[67] 100%
FOURA Salma(2017)[68] 100%
Notre étude 100%

Chez I’ensemble de nos patients, le diagnostic a été évoqué sur I’échographie abdominale
et affirmé en préopératoire sur la TDM abdominale chez 25 % d’entre eux, et sur la Bili-IRM chez

37,5 % des patients avec une détermination précise du type de la dilatation.
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VIl. Etude anatomo-pathologique :

1. Classification de Todani :

Le kyste du cholédoque est une anomalie congénitale rare, décrite pour la premiere fois
par Abraham Vater en 1723. Le premier cas clinique rapporté dans la littérature anglophone fut
celui d’une jeune fille de 17 ans décrit par Douglas en 1852, marquant ainsi le début de la
compréhension clinique de cette pathologie.

La premiere classification moderne a été proposée par Alonso-Lej et ses collaborateurs en
1959, qui ont distingué trois types principaux de dilatations kystiques congénitales des voies
biliaires extra-hépatiques. En 1977, Todani et al. ont révisé et élargi cette classification, en vy
intégrant les formes intra-hépatiques et multiples, établissant ainsi la classification de Todani,
actuellement la plus utilisée pour décrire les dilatations kystiques congénitales des voies biliaires
principales (DKCVBP) [74,119].

Cette classification repose sur des critéres anatomiques et morphologiques, distinguant
cing types majeurs selon la localisation, I'étendue et le mode de dilatation des voies biliaires
:[119,120]

7

< Type | : Dilatation de la voie biliaire principale extra—hépatique (figure41)
Ce type est le plus fréquent, représentant pres de 80 a 90 % des DKCVBP[74].
Il correspond a une dilatation kystique ou fusiforme du cholédoque, comprise entre la convergence

biliaire et la portion pancréatique du canal biliaire principal.

e Le type la se caractérise par une dilatation sacciforme diffuse, souvent volumineuse,
pouvant contenir plusieurs litres de bile. Il s’agit d’une dilatation globale de la voie
biliaire extra-hépatique.

e Le type Ib correspond a une dilatation segmentaire localisée du cholédoque, souvent

en forme de poche latérale, limitée a une portion du canal.
e Letypelc est défini par une dilatation fusiforme et allongée, qui s’étend parfois jusqu’a

I'abouchement pancréatique, souvent associée a une jonction bilio-pancréatique

anormale (AJBP).
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Ces formes peuvent s’accompagner d’une stagnation biliaire chronique responsable

d’inflammation, de lithiases et de modifications dysplasiques de la muqueuse[6,119].
< Type Il ;: Diverticule de la voie biliaire principale (figure42)

Ce type, plus rare (2 a 3 % des cas), correspond a un diverticule sacciforme annexé a la voie

biliaire principale par un pédicule étroit.

Il se présente comme une petite formation kystique isolée, sans dilatation du reste du

cholédoque.

Le diagnostic est souvent fortuit, posé lors d’une cholangio-IRM ou d’une exploration

chirurgicale.

Histologiquement, la paroi du diverticule présente la méme structure que la muqueuse

biliaire normale.

Le traitement consiste en une exérése compléete du diverticule, suivie d’une suture directe

du cholédoque [74,120].
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Figure 41 : Type | de la classification de Todani (A. Schéma; B. Cholangiographie

peropératoire)[121,122].
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B F

figure4?2 : Type Il de la classification de Todani (A.schéma; B.CPRE) [5,122].

Type Il : Cholédococéle (figure43)

Le type lll, ou cholédococéle, est une dilatation intramurale de la portion terminale du

cholédoque, se projetant dans la lumiére du duodénum.

Cette forme est responsable d’une obstruction intermittente, d’ictére ou de pancréatite

aigué récidivante.

L’imagerie par IRM biliaire ou CPRE permet de visualiser une poche kystique communiquant

avec la voie biliaire terminale.

Le traitement est essentiellement endoscopique par sphinctérotomie, ou chirurgical dans

les cas symptomatiques persistants [6,119].
Type IV : Dilatations multiples intra- et/ou extra-hépatiques (figure44)
Le type IV regroupe deux sous-types :
e IVa: association de dilatations intra- et extra-hépatiques, souvent bilatérales ;

e |IVb: dilatations multiples extra-hépatiques uniquement.
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Cette forme est souvent associée a une AJBP et a un risque élevé de transformation maligne

[74].

La chirurgie consiste en une résection compléte de la voie biliaire extra-hépatique avec

anastomose bilio-digestive de type bilio-jéjunostomie.
Les formes IVa étendues peuvent nécessiter une résection hépatique partielle [120].
Type V : Maladie de Caroli (figure 46)

Le type V, ou maladie de Caroli, est une affection rare caractérisée par une dilatation

segmentaire ou diffuse des voies biliaires intra-hépatiques.
Deux formes sont reconnues :
e Pure, sans fibrose hépatique, souvent révélée par des cholangites récidivantes ;

e Mixte (syndrome de Caroli), associée a une fibrose hépatique congénitale ou a une

polykystose rénale.

e L'imagerie (figure 45) montre des cavités kystiques intra-hépatiques communiquant avec

les voies biliaires, réalisant un aspect en chapelet.

e Le traitement varie selon I’étendue : résection hépatique pour les formes localisées,

transplantation hépatique pour les formes diffuses compliquées [6,120].
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Figure43 : Type lll de la classification de Todani/ Cholédococéle (A.schéma ; B. CPRE)
[87,121,122]

B

Figure 44 : Type IV de la classification de Todani (A.schéma ; B.Cholangiographie
peropératoire)[121,122]
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.-,jy//_.

A B

Figure 45: Type V de la classification de Todani/Maladie de carolie

(A.schéma ; B.Cholangiographie peropératoire)[121,122].

Figure 46 : Piece opératoire de maladie de Caroli:

multiples dilatations biliaires intra—hépatiques [123]
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Maladie de Caroli, Cholangiographie:

% dilatations tubulaires sans
obstacle, absence de dilatation
kystique.
noter les bords rectilignes
des dilatations sans signe
d’obstacle.
empierrement d’une voie
biliaire (fleches).

Syndrome de Caroli,Cholangiographie:
< dilatations a prédominance
kystique sans obstacle.

< atteinte diffuse.

7

< kyste du cholédoque associé.

KD

%

KD

%

Figure 47 : Comparaison entre la maladie de Caroli et le syndrome de Caroli [123].

2. Classification de I’AJBP :

2.1. Classification de Komi : (figure 48)

La classification de Komi est une approche anatomique qui prend en compte la
configuration de la jonction bilio-pancréatique (AJBP), avec des implications tant thérapeutiques
que pronostiques. Elle distingue différents types en fonction de la direction de I’angle de
convergence entre le canal pancréatique (Wirsung) et la voie biliaire (cholédoque) ainsi que de la

présence ou non d’une dilatation kystique des voies biliaires (DKVBP).
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e Type | : le canal de Wirsung rejoint le cholédoque. Dans le sous-type la, il n’y a pas de

DKVBP ; dans le Ib, il y a association avec une dilatation kystique.
e Typell : le cholédoque rejoint le canal de Wirsung.
lla : sans DKVBP ; IIb : avec DKVBP.

e Type lll : caractérisé par la présence d’un canal pancréatique accessoire (canal accessoire)

qui peut communiquer ou non avec les canaux biliaire et pancréatique.

Cette classification est souvent utilisée dans les études d’anomalies de jonction
pancréatico-biliaire et permet d’anticiper le risque de reflux biliaire ou pancréatique, ainsi que les
complications lithiasiques ou inflammatoires. Par exemple, la revue « Imaging of pancreaticobiliary
maljunction » (PBM) souligne que la morphologie de la jonction (longueur du canal commun, angle
de convergence) est corrélée au risque de cholangiocarcinome et oriente la planification
chirurgicale. [124] Plusieurs travaux récents confirment aussi I'importance d’identifier les
variantes (notamment les formes de Komi type IlIC) dans les cas de PBM pour adapter la technique

opératoire (résection plus extensive ou drainage) [125].

2.2. Classification de Kimura (figure 49)

La classification de Kimura décrit deux principaux types d’anomalies anatomiques de la
jonction bilio-pancréatique (AJBP), selon la direction de I'union entre le canal cholédoque et le

canal de Wirsung.

Le type | correspond a I'union pancréatico-cholédocienne, ou le canal de Wirsung se jette

dans le cholédoque avant de pénétrer dans le duodénum.

Le type Il, plus fréquent, correspond a I'union cholédoco-pancréatique, ou le cholédoque

rejoint le canal pancréatique principal.

Cette distinction, bien que morphologique, a une importance fonctionnelle majeure : elle
conditionne le sens du reflux bilio-pancréatique et le risque de dilatation kystique congénitale ou

de transformation maligne des voies biliaires.
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|
Une méta-analyse récente a confirmé que la forme cholédoco-pancréatique prédomine
dans pres de 80 % des anomalies de jonction et constitue un facteur de risque significatif de reflux

pancréatico-biliaire et de carcinogenése [126].

Y
A\ *

Type 1

Figure 49 :Schéma de la classification de Kimura de I’AJBP [3].
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Figure 50: Bili-IRM montrant une dilatation kystigue de type | selon Todani associée a une AJBP

type | selon Kimura [3].

3. Discussion des données de la littérature

Tableau Xl : Le pourcentage des types de la DKCVBP selon la classification de Todani en fonction

des séries de différents auteurs.

Etude | I 1l 1% \%

JANAKIE SINGHAM (Canada 2007)[69] 68% 0% 0% |31.5%| 0%

EDIL (American college 2008)[128] 79% | 10.5% | 0% |10.5%| 0%
J.SHAH( Kashmir India 2009)[129] 81.2% | 0% 0% | 15.6% | 3.1%

M.HUNG (Taiwan 2011)[87] 88% 0% 0% 12% 0%

KHMEKHEM (Tunis 2012)[5] 81% 0% 7% 12% 0%

JUN FUJISHIRO (Japon 2013)[130] 63.4% | 0% 2.8% | 33.8% | 0%
EL ASRI SALMA (Fes 2016)[67] 62.5% 0% 0% 25% | 12.5%

Salma FOURA (2017)[68] 73% 0% 0% 27% 0%

Notre étude 50% 0% [12,5%|37,5% | 0%
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Selon une revue de la littérature faite par MAHENDRA en 2012 [61] ainsi qu’une autre

faite par KEVIN en 2014[75], les pourcentages des types de DKCVBP selon Todani s’estiment a :
e 50-80% pour le type |
e 2%pourle type ll
o 1.4% a 4.5% pour le type lll
e 15%-35% pour le type IV
e 20% pour le type V

Ainsi nos résultats se conforment parfaitement aux données de la littérature. L’AJBP n’a

été observée chez aucun de nos malades qui ont fait la Bili-IRM.

4, Etude anatomo-pathologique :

4.1. Le volume de la dilatation :

Le volume de la dilatation kystique du cholédoque varie considérablement selon la durée
d’évolution et le degré d’obstruction des voies biliaires. Dans une étude récente incluant 21
patients, Jannat et al. (2023) ont rapporté un volume médian de 3,4 ml (IQR 1,1-8,2 ml), avec des
valeurs extrémes allant de 0,5 ml a 134 ml. Les auteurs ont mis en évidence une corrélation inverse
entre le volume kystique et la pression intra-kystique, suggérant que les petites dilatations
peuvent étre soumises a des pressions plus élevées, favorisant ainsi les |ésions pariétales et la

fibrose hépatique [131].

Cependant, certaines formes dites « géantes » ont été décrites récemment. Singh et al.
(2023) ont rapporté chez un nourrisson un kyste mesurant 16 x 12 x 8 cm, contenant pres d’un
litre de bile [132]. De méme, Biswas et al. (2023) ont décrit chez un adulte un kyste exceptionnel
atteignant 25,4 x 18,3 x 16 cm, l'un des plus volumineux recensés dans la littérature
contemporaine [78]. Ces observations soulignent I’extréme variabilité de la taille des dilatations
kystiques, allant de petites poches a des masses abdominales géantes, selon la précocité du

diagnostic et la chronicité de I’obstruction.
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e —
Dans notre série, les plus petites mensurations observées étaient de 4.3cm*2.3cm
présentes chez un nourrisson de sexe féminin agé de 3 mois. Celles les plus grandes étaient de

11cm*10cm observées chez un nourrisson de 1an et demi.

4.2. Etude histologique : (fiqure 51)

Sur le plan histologique, la paroi du kyste biliaire congénital est constituée d’un tissu
conjonctif fibreux épaissi, pauvre en fibres élastiques, parfois associé a une désorganisation
musculaire et une atrophie épithéliale. Dans la majorité des cas, I’épithélium est partiellement ou

totalement dénudé, traduisant une altération chronique liée au reflux pancréatico-biliaire.

Plusieurs études récentes ont confirmé ces observations. Hamada et al. (2016) ont décrit
une désorganisation musculaire pariétale, une inflammation chronique et I'absence de plexus
neuro-ganglionnaires au sein de la paroi biliaire, considérées comme des lésions primitives

favorisant la dilatation [122].

De méme, Noda et al. (2007) ont mis en évidence, par analyse histologique, une fibrose
périductale marquée et des modifications dégénératives de I’épithélium biliaire en présence d’une

anomalie de la jonction bilio-pancréatique[133].

Sur le plan ultra structural, Ishibashi et al. (2017) ont observé, par microscopie
électronique, une altération précoce des jonctions intercellulaires et de la membrane basale sous
I'effet du reflux pancréatique, avec dégénérescence des fibres élastiques et prolifération

collagénique [73].

Ces phénomenes de lésion et de réparation chronique entrainent une fibrose pariétale
diffuse, parfois accompagnée de calcifications murales et de micro-abcés intra kystiques. Par
ailleurs, la bile contenue dans la dilatation est fréquemment surinfectée par des germes Gram
négatifs, accentuant la destruction muqueuse et la réaction inflammatoire, comme I'ont rapporté
Yamataka et al. (1997) dans leur étude sur les complications post-opératoires aprés exérése du

kyste [134].
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Enfin, plusieurs auteurs japonais ont rapporté la possibilité d’une dégénérescence maligne
sur les formes non traitées, en particulier dans les types | et IV, insistant sur la nécessité d’un

traitement précoce pour prévenir la transformation néoplasique [135].

Dans notre série, I’étude histologique a montré des lésions de cholécystite chronique
fibreuse sans signe de malignité, confirmant le diagnostic de DKCVBP. Le dosage peropératoire de
I’lamylase biliaire a objectivé des taux élevés chez la majorité de nos patients, témoignant d’un

reflux pancréatico-biliaire actif, facteur reconnu de Iésion pariétale et de dilatation progressive.

Figure 51 : Examen anatomopathologique confirmant le diagnostic d’un véritable kyste

cholédochal, sans signe de transformation maligne (coloration H&E, x100) [136].
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VIIl. Evolution et complications :

1. Evolution :

L’évolution spontanée des dilatations kystiques congénitales du cholédoque demeure
défavorable en I’absence de prise en charge chirurgicale. La stase biliaire chronique et le reflux
pancréatico-biliaire répété favorisent la survenue d’une cholangite ascendante récidivante,
pouvant évoluer vers une fibrose périductale puis une cirrhose biliaire secondaire responsable

d’hypertension portale.

A ces lésions inflammatoires s’ajoutent des complications mécaniques telles que la lithiase
intrakystique, la rupture du kyste, ou encore la compression des structures vasculaires ou

digestives adjacentes.

Sur le long terme, le risque de dégénérescence maligne représente la complication la plus
redoutée, particulierement dans les formes de type | et IV selon Todani. Plusieurs études ont
démontré que le risque de transformation en cholangiocarcinome augmente avec I’dge et le délai
diagnostique , justifiant ainsi une exérese précoce et compléete du kyste pour prévenir ces

complications graves.

2. Complications :

Les complications des dilatations kystiques congénitales du cholédoque sont
principalement liées a la stase biliaire chronique, favorisant la formation de calculs intrakystiques
et la survenue d’épisodes récurrents de cholangite ou d’angiocholite. Des formes plus séveres
peuvent se compliquer de perforation kystique ou de bilipéritoine, parfois associées a une cirrhose
biliaire secondaire et une hypertension portale. La complication la plus redoutable demeure
toutefois la transformation maligne de la paroi kystique, rapportée dans plusieurs séries

asiatiques, justifiant une exérése compléte précoce du kyste[135].
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2.1. Les complications infectieuses:[63,137]

a. Infection du contenu du kyste 11% :

Secondaire a la stase biliaire, I'infection est le plus souvent provoquée par des germes a
Gram négatif. Sur le plan clinique, elle se manifeste par des épisodes fébriles modérés,
généralement sensibles au traitement médical, mais caractérisés par une tendance marquée a la
récidive.

b. L’angiocholite 11%:

L’angiocholite, se traduit classiquement par la triade de Villard : douleur de I’hypochondre
droit, fievre et ictere apparaissant successivement dans un intervalle de 24 a 72 heures. Sa prise
en charge repose initialement sur un traitement médical associant antibiothérapie et drainage
biliaire, complété selon les cas par une intervention chirurgicale visant a corriger la cause

obstructive.

c. La cholécystite :

C’est une complication rare mais peut révéler une DKCVBP.

d. Pancréatite aigie 0,5-33% :[130]

Elle constitue une manifestation fréquente, se traduisant par une symptomatologie
douloureuse souvent marquée, fréquemment confirmée par les explorations biologiques. Chez le
jeune enfant, ces douleurs peuvent préter a confusion avec une invagination intestinale, retardant
ainsi le diagnostic. En cas de doute diagnostique, la tomodensitométrie (scanner) s’avere
particulierement utile pour évaluer I’état du parenchyme pancréatique et préciser les anomalies

associées.

e. Abcés du foie : rare
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2.2. Les complications mécaniques :

a. Lithiase intra kystique 8-25% : [5]

La stase biliaire favorise la formation de lithiase, qui peut bloquer le bas cholédoque.

b.La rupture : [4,138,139]

La rupture spontanée du kyste du cholédoque représente une complication rare, dont
I'incidence est estimée entre 3 et 7 % des cas. Elle survient le plus souvent chez I’enfant de moins
de quatre ans (1). Le siege de rupture prédominant se situe a la jonction du canal cystique et de
la voie biliaire principale dans environ 50 % des cas, suivie du segment distal du kyste (25 %) et
plus rarement de la jonction avec le canal hépatique gauche. La physiopathologie exacte de cet
événement demeure incertaine, bien que plusieurs mécanismes aient été évoqués. Cliniqguement,
la présentation associe le plus souvent une distension abdominale progressive, des vomissements

et un état de choc, parfois accompagné d’un ictere.

Dans notre série, un seul patient a présenté une péritonite biliaire, constituant le mode

révélateur de sa dilatation kystique congénitale des voies biliaires principales (DKCVBP).

c. La compression :

Le kyste de la voie biliaire principale peut induire un effet de masse, refoulant les organes
voisins sans provoquer de retentissement fonctionnel majeur. En revanche, lorsqu’il atteint des
dimensions importantes, il est susceptible de comprimer I'uretere, entrainant une hydronéphrose
par obstruction mécanique. Un exemple documenté montre une hydronéphrose secondaire a une
compression urétérale par un kyste hépatique infecté : Sawada et al. ont rapporté un cas clinique
ou ce kyste a provoqué une obstruction du segment urétéral et une altération de la fonction

rénale[140]
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d. La cirrhose biliaire secondaire 15 a 32% : [5]

Dans certains cas, le parenchyme hépatique peut paraitre macroscopiquement normal,
voire présenter une histologie sans particularités notables. Toutefois, il n’est pas rare d’observer
des lésions hépatiques traduisant une stase biliaire chronique et un processus de fibrose déja bien
établi. Ces altérations peuvent d’ailleurs étre mises en évidence dés la période néonatale, ou leur

présence revét une signification pronostique plus sévere et ou leur régression demeure incertaine.

L’évolution s’accompagne fréquemment de signes d’hypertension portale, tels qu’une
ascite, une splénomégalie et la formation de varices cesophagiennes. L’association de I'obstruction
biliaire, de la stase et des phénoménes infectieux engendre un cercle vicieux de lésions
inflammatoires et fibreuses autoentretenues, conduisant a une fibrose hépatique progressive. Il
est donc recommandé de réaliser une biopsie hépatique au cours de I'intervention chirurgicale

afin d’évaluer I’état du parenchyme et le degré d’atteinte hépatique.

2.3. La dégénérescence maligne : (fiqure 52)

La dégénérescence maligne constitue la complication la plus redoutable des dilatations
kystiques congénitales des voies biliaires principales (DKCVBP), pouvant survenir sur n’importe
quel segment du kyste. Dans prés de 75 % des cas, il s’agit d’'un adénocarcinome de type

cholangiocarcinome[141].

Le risque de développement d’un cholangiocarcinome est estimé environ 20 fois supérieur
chez les patients porteurs d’une DKCVBP par rapport a la population générale[75]. Une étude
multicentrique japonaise récente a rapporté une prévalence de 35 % de dégénérescence maligne
chez les patients présentant une dilatation kystique associée a une anomalie de la jonction bilio-
pancréatique (AJPB), cette derniére étant reconnue comme un facteur majeur de carcinogenése
biliaire[142]. Des concentrations élevées d’enzymes pancréatiques et de métabolites
carcinogenes, tels que les nitrosamines, ont été identifiées dans la bile de ces patients, soutenant
I’lhypothese d’une inflammation chronique et d’un reflux pancréatico-biliaire prolongé a I’origine

du processus néoplasique[135].

114



Dilatation congénitale kystique de la voie biliaire principale chez I’enfant : expérience de 16 cas

L’incidence de la transformation maligne augmente avec I’age au moment du diagnostic :
elle est rapportée a 0,7 % chez les enfants de moins de 10 ans, 6,8 % entre 11 et 20 ans, et peut
atteindre jusqu’a 50 % aprés 50 ans[59,141]. La localisation du carcinome se situe le plus souvent
au niveau de la portion dilatée, mais peut également intéresser la convergence biliaire, la portion
distale du cholédoque, les voies biliaires intrahépatiques, voire la vésicule biliaire. Tous les types

de dilatation sont exposés, bien que les types | et IV soient les plus concernés[127].

Sur le plan radiologique, la suspicion de dégénérescence repose sur la mise en évidence
d’un épaississement pariétal localisé ou diffus, parfois associé a des nodules endoluminaux . Enfin,
la survenue d’un carcinome a également été décrite sur des poches kystiques résiduelles aprés
dérivation biliaire sans exérése compléte du kyste, soulignant I'importance d’une résection

chirurgicale totale dans la prévention du risque néoplasique[89].

Figure 52 : Image échographique montrant une tumeur végétante( ellipse rouge) aux dépens de

la paroi du kyste de la VBP[143].
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IX. Traitement:

1. Les buts du traitement :

Le traitement des dilatations kystiques congénitales de la voie biliaire principale a pour
objectif essentiel I'exérese complete du kyste afin d’éliminer la muqueuse a risque de
transformation maligne et de prévenir la stase biliaire responsable de cholangites ou de lithiases.
La reconstruction biliaire vise a rétablir un drainage libre et durable, le plus souvent par une
anastomose bilio-jéjunale en Y de Roux. Une prise en charge précoce permet de limiter les lésions
hépatiques irréversibles et de réduire le risque de cholangiocarcinome ultérieur. L’approche
laparoscopique, désormais bien codifiée, constitue une alternative siire et efficace a la chirurgie

ouverte, offrant des suites opératoires plus simples et une morbidité réduite[75,144,145]

2. Les méthodes thérapeutigues :

2.1. Traitement médical :

L’abstention thérapeutique aboutit au décés du malade. Le traitement médical de

I’angiocholite :

a. Traitement des perturbations métaboliques :

La prise en charge des perturbations métaboliques au cours d’une angiocholite aigué revét
une importance capitale, en particulier dans le contexte de sepsis ou d’insuffisance rénale
fonctionnelle. Elle repose sur une réanimation hydro-électrolytique rigoureuse visant a corriger la
déshydratation, la dysnatrémie et l'acidose métabolique. Le remplissage vasculaire doit étre
entrepris précocement, sous surveillance de la pression veineuse centrale et de la diurése horaire,
afin de restaurer une perfusion tissulaire adéquate et prévenir la défaillance multiviscérale. Une
correction des troubles de la coagulation est souvent nécessaire, notamment par I’administration
de vitamine K en cas d’allongement du temps de prothrombine. Ces mesures de stabilisation
métabolique conditionnent la tolérance de la cholangite et préparent a I’acte de drainage biliaire

définitif[146].
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b. Antibiothérapie curative de Uinfection aigue :

L’antibiothérapie constitue une étape indispensable du traitement et doit étre instaurée

précocement, des la suspicion clinique d’angiocholite.

Son objectif principal est de maitriser la dissémination bactérienne, tant locale

gu’hématogene, en assurant la stérilisation rapide des foyers infectieux biliaires et tissulaires.

La cholestase, fréquemment associée a ce tableau, n’altére pas la diffusion hépatique des
antibiotiques hydrosolubles, dont les concentrations intra-hépatiques demeurent normales, voire

élevées, bien qu’elle puisse réduire leur excrétion biliaire.

Avant I’obtention des résultats microbiologiques, une antibiothérapie probabiliste a large
spectre est recommandée, ciblant les bacilles a Gram négatif et les germes anaérobies.
L’association d’une aminoside a une ampicilline et un nitroimidazolé constitue un schéma
classique, pouvant étre adapté selon le terrain, la sévérité clinique et les recommandations

locales[147]

2.2. Traitement endoscopique :

La prise en charge endoscopique constitue une étape essentielle dans le traitement des
angiocholites et des obstructions biliaires. Elle repose principalement sur la sphinctérotomie
endoscopique, dont I'objectif est d’assurer un drainage biliaire efficace et durable. Cette procédure
permet |I’évacuation spontanée ou instrumentale des calculs et autoriser, en cas d’obstacle bilio-
pancréatique non résécable, la mise en place de drains ou de protheses biliaires. La longueur de
I'incision doit étre adaptée a la pathologie et a la morphologie ampullaire : une section trop courte
expose a l'échec de I'évacuation, tandis qu’une section trop longue augmente le risque
d’hémorragie ou de perforation. Deux catégories de stents sont utilisées : les prothéses plastiques,
faciles a remplacer mais rapidement obstruées, et les protheses métalliques auto-expansibles,
offrant une meilleure perméabilité, particulierement indiquées dans les sténoses malignes. En cas
d’impossibilité d’accés endoscopique, le drainage biliaire guidé par échoendoscopie représente

une alternative slire et efficace[148,149]
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2.3. Traitement radiologique :

Le drainage biliaire percutané représente aujourd’hui une approche thérapeutique fiable et
bien codifiée, particulierement indiquée dans les icteres obstructifs d’origine néoplasique, a visée
palliative, ou en cas d’échec du drainage endoscopique. Réalisée sous guidage échographique
et/ou fluoroscopique, la procédure consiste a ponctionner les voies biliaires par voie
transhépatique — le plus souvent droite — a l'aide d’une aiguille fine introduite par voie
intercostale. Un cathéter est ensuite mis en place afin d’assurer un drainage efficace. Lorsque les
voies biliaires sont dilatées, le taux de succes technique dépasse 90 % dans la majorité des séries

récentes [150,151].
On distingue trois types principaux de drainage :

e Ledrainage externe, indiqué dans les contextes infectieux aigus (angiocholite), permettant

une décompression rapide par évacuation de la bile vers I'extérieur ;

e Ledrainage interne-externe, ou le cathéter traverse I’obstacle et relie les segments biliaires

en amont et en aval tout en communiquant avec I'extérieur ;

e Le drainage interne, correspondant a la mise en place d'une prothése ou d’un stent

métallique auto-expansible assurant une dérivation biliaire interne et physiologique.

Les complications du drainage percutané sont rares (moins de 5 %) et généralement
mineures, dominées par les infections locales, les obstructions du cathéter et, plus rarement, des

hémorragies ou des fuites biliaires [151,152].

2.4. Traitement chirurgical :

Les différents types de traitement chirurgical des DKCVBP :

a. Le drainage externe :

Il peut étre réalisé par cholédocotomie et mise en place d’un drain de Kehr.

Actuellement cette technique est abandonnée.
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b. Les drainages internes :

b.1. Lacholédocorraphie :

Réalisée par résection subtotale du kyste, cette technique n’assure pas un passage

normal de la bile vers I’intestin ce qui rend la réintervention nécessaire.

b.2. La sphinctérotomie chirurgicale:

La sphinctérotomie chirurgicale dans le cadre des dilatations kystiques congénitales du
cholédoque consiste a inciser le sphincter d’Oddi afin d’élargir I’orifice biliaire terminal et faciliter
I’écoulement de la bile vers le duodénum. Elle est rarement indiquée de nos jours, mais peut étre
envisagée dans des situations particulieres : formes résiduelles aprés exérése incompléte du kyste,
persistance d’une sténose distale ou reflux pancréatico-biliaire symptomatique. Cette procédure
vise a réduire la pression intracholédocienne et prévenir les épisodes d’angiocholite récidivante.
Cependant, elle doit étre pratiquée avec prudence, en raison du risque de pancréatite
postopératoire et de reflux duodéno-biliaire pouvant favoriser la carcinogenese biliaire a long

terme [122].

b.3. Les Anastomoses Kysto-digestives :

Les anastomoses kysto-digestives constituent une technique de dérivation interne destinée
a assurer un drainage biliaire efficace en contournant I'obstacle distal. Historiquement, elles ont été
largement utilisées dans le traitement des dilatations kystiques du cholédoque avant que la résection
compléte du kyste ne devienne la norme [122,153]. Bien que simples a réaliser et donnant des résultats
fonctionnels immédiats satisfaisants, elles exposent fréquemment a des complications secondaires,
notamment la stase biliaire et le reflux du contenu digestif dans la voie biliaire principale [154]. Trois

types principaux sont décrits selon le site d’abouchement : duodénal, jéjunal ou gastrique.

L’anastomose kysto-duodénale, décrite par Braun et Hartmann dés 1898, présente I'avantage
d’une approche directe et techniquement facile. Cependant, le reflux du contenu duodénal vers la voie
biliaire favorise la survenue de cholangites ascendantes récidivantes et de lithiases secondaires, parfois

compliquées de sténoses anastomotiques nécessitant une reprise chirurgicale [153].
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L’anastomose kysto-gastrique, quant a elle, est actuellement abandonnée en raison du reflux
gastrique acide massif qu’elle engendre, entrainant des inflammations chroniques et une morbidité

postopératoire importante [122].

L’anastomose kysto-jéjunale sur anse exclue, selon le montage en Y de Roux introduit par
Tsujimura en 1927, est aujourd’hui considérée comme la technique de référence [154]. Cette
méthode, bien que plus longue et techniquement plus exigeante, permet un excellent drainage
tout en protégeant la voie biliaire du reflux digestif, réduisant ainsi le risque d’angiocholite et de
lithiase secondaire. Une péritonisation rigoureuse est toutefois indispensable pour prévenir les

complications occlusives postopératoires.

De nos jours, ces techniques conservent un intérét historique et pédagogique, mais la
tendance chirurgicale moderne privilégie la résection compléte du kyste suivie d’'une anastomose
bilio-digestive de type bilio-jéjunale en Y de Roux, offrant un meilleur résultat fonctionnel et une

réduction notable de la morbidité tardive [122,154].
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Hepatico- 1\
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Figure 53 : Schéma illustrant la technique d’hépatico-jéjunostomie en Y de Roux

120



Dilatation congénitale kystique de la voie biliaire principale chez I’enfant : expérience de 16 cas

———————————————————————————

Les anastomoses hépatico-digestives avec exclusion de la dilatation kystique, décrites
initialement par Hepp, consistent a sectionner le canal hépatique principal en amont de la poche
kystique lorsque son calibre le permet. Dans certains cas, une collerette du pole supérieur du kyste
est conservée afin d’obtenir une anastomose plus large avec I'anse jéjunale exclue, configurée selon le

montage en « Y » de Roux. La cavité kystique est alors suturée et laissée en place.

Cependant, cette approche présente plusieurs limites. Le reflux pancréatique vers la cavité
kystique peut survenir, notamment en cas d’anomalies de la jonction biliopancréatique. De plus, le
maintien de la paroi kystique expose a un risque important de dégénérescence maligne a long terme.
Les études rapportent un taux global de réussite du drainage interne d’environ 30 %, un risque de
malignité postopératoire de 30 %, et une mortalité pouvant atteindre 11 %. Plus de la moitié des
patients nécessitent une reprise chirurgicale ultérieure.

De nos jours, cette méthode est considérée comme un traitement incomplet et
potentiellement dangereux des dilatations kystiques congénitales du cholédoque, et elle a été
remplacée par la résection compléte du kyste suivie d’une bilio-jéjunostomie en Y de Roux, qui
assure un drainage biliaire plus sir et durable.

c. Exérése totale du kyste avec anastomose bilio-digestive : (figure 54)

c¢.1. Principes :

La résection compléete du kyste du cholédoque avec rétablissement de la continuité bilio-
digestive constitue aujourd’hui la technique de référence dans le traitement des dilatations
kystiques congénitales. Décrite pour la premiere fois par Mac-Werther en 1924, puis perfectionnée
et défendue par les auteurs anglo-saxons tels qu’Alonso-Lej et par les chirurgiens asiatiques comme
Kasai et Ishida, cette méthode vise a éliminer toute portion de voie biliaire anormale afin de prévenir la

stase biliaire et la dégénérescence maligne.

L'intervention repose sur une exérése complete de la dilatation kystique, suivie d’une
anastomose bilio-digestive, le plus souvent une bilio-jéjunostomie réalisée sur une anse jéjunale en Y
de Roux. Cette configuration assure un drainage biliaire efficace, diminue le risque d’angiocholite et

prévient le reflux du contenu intestinal dans les voies biliaires.
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L’exérése peut étre totale ou partielle selon I’extension du kyste.

L’exérése totale, décrite dans le chapitre des résultats, est réalisée lorsque le kyste est bien

individualisé et séparable du pancréas.

L'exérese partielle, en revanche, est réservée aux situations ou la dilatation s’enfonce
profondément dans la téte du pancréas, rendant sa dissection dangereuse. Dans ce cas, I'extrémité
inférieure de la partie dilatée du cholédoque est laissée en place, évoquant I'aspect d’'un « fond de

coquetier », afin d’éviter une plaie pancréatique et ses complications.

c.2. Gestes associés :

Plusieurs gestes complémentaires peuvent étre réalisés au cours de I’exérése totale du
kyste du cholédoque afin d’assurer un drainage biliaire optimal et de limiter le risque de
complications postopératoires. Leur indication dépend du contexte anatomique et des

constatations peropératoires.
> Biopsie hépatique :

Elle est indiquée en cas de suspicion de pathologie hépatique associée, de cholestase
persistante ou de doute sur une dégénérescence maligne. La biopsie permet d’évaluer la présence
de fibrose ou de cholangite secondaire. Diao et al. (2012) ont montré qu’une évaluation hépatique
peropératoire est utile pour détecter des lésions de cholestase portale et orienter la prise en charge

postopératoire [155].
> Cholécystectomie :

La cholécystectomie est souvent associée a la résection du kyste, en particulier dans les
formes de type | de Todani, ou la vésicule biliaire partage la méme dilatation que le cholédoque.
Ce geste facilite la dissection du pédicule hépatique et réduit le risque de pathologie lithiasique
secondaire. Plusieurs auteurs soulignent son intérét systématique pour simplifier ’exérése et

prévenir les complications ultérieures [75,144].
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> Rétablissement de la continuité bilio-digestive :
La restauration du flux biliaire se fait le plus souvent par une anastomose hépatico-jéjunale

sur anse en Y de Roux, qui demeure la technique de référence. Ce montage permet un drainage

permanent sans reflux duodénal, réduisant ainsi le risque d’angiocholite et de stase biliaire [154].

Dans certains cas particuliers, notamment chez I'enfant, une hépatico-duodénostomie peut
étre envisagée. Cette technique offre une continuité anatomique plus physiologique mais expose

a un risque accru de reflux bilioduodénal et de cholangite récidivante [156].
> Drainage sous-hépatique :

Un drainage aspiratif est généralement mis en place a la fin de I'intervention afin de
détecter précocement une éventuelle fuite biliaire ou un saignement. Sa durée dépend du contexte

opératoire et de la qualité de I’anastomose [75].

Ces gestes associés améliorent les résultats fonctionnels et diminuent la morbidité

postopératoire, notamment dans les formes complexes ou les kystes volumineux.

c.3. Les résections hépatiques segmentaires :

Chaque segment du foie peut étre réséqué individuellement ou en association avec les
segments adjacents, selon les indications chirurgicales et les particularités anatomiques
observées. Les hépatectomies sont indiquées principalement dans le traitement des tumeurs
hépatiques, des pathologies infectieuses telles que les abcés ou les kystes hydatiques, ainsi que

dans certaines dilatations localisées des voies biliaires intra-hépatiques.

On distingue deux types d’hépatectomies : I’hépatectomie anatomique ou typique, qui
respecte la segmentation vasculaire et biliaire décrite par Couinaud, et I’hépatectomie non
anatomique ou atypique, correspondant a une résection limitée du parenchyme hépatique sans se

conformer strictement aux limites segmentaires[61].
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c.4. Transplantation hépatigue :

La transplantation hépatique constitue une option thérapeutique exceptionnelle dans la
prise en charge des dilatations kystiques du cholédoque, réservée aux formes compliquées ou
évoluées. Elle est principalement indiquée en cas de cirrhose biliaire secondaire, de
dégénérescence maligne ou de récidive sévere apres exérese complete du kyste. Cette approche
permet de restaurer la fonction hépatique et d’éliminer les segments biliaires pathologiques, tout
en améliorant la survie a long terme chez les patients sélectionnés et opérés dans des centres

spécialisés de transplantation[157].
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Figure 54 : DKCVBP (A. bili-IRM préopératoire identifiant une volumineuse dilatation de la VBP ;

B. Excision du kyste au niveau de la paroi externe du plexus épicholédochal (fleches). D

duodénum, GB vésicule biliaire ; C. vue macroscopique aprés ouverture du kyste de la VBP

(fleche) )(62).
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3. Les indications :

3.1. Les indications du traitement chirurgical :

Le traitement chirurgical des dilatations kystiques du cholédoque reste la seule approche
curative. Les indications opératoires dépendent essentiellement du type anatomique de la
malformation selon la classification de Todani, mais également de I’dge du patient, de son état
général, des moyens techniques disponibles (anesthésie, réanimation, endoscopie) et de la
possibilité de réaliser une cholangiographie peropératoire. L'objectif du traitement est d’éliminer
completement les segments biliaires anormaux pour prévenir la stase, 'infection chronique, la

formation lithiasique et surtout la transformation néoplasique.

> Typel:

Il s’agit du type le plus fréquent. Le traitement repose sur I'exérése compléte de la voie
biliaire principale dilatée ainsi que de la vésicule biliaire, en ne conservant que le toit de la
convergence biliaire et une petite portion distale intrapancréatique, si nécessaire. En cas de
présentation en urgence (angiocholite, sepsis, pancréatite), un drainage biliaire temporaire par
cholécystostomie, cholédocostomie ou drainage endoscopique peut étre envisagé avant la
résection définitive. La voie ccelioscopique est aujourd’hui largement utilisée et permet une
réduction de la morbidité postopératoire avec des résultats fonctionnels équivalents a la chirurgie

ouverte [74,158,159].

> Typell:

Ce type correspond a un diverticule du cholédoque. Le traitement consiste en I'exérese
complete du diverticule associée a une cholécystectomie. Une anastomose bilio-digestive,
généralement une bilio-jéjunostomie en Y de Roux, est réalisée pour rétablir la continuité biliaire
et prévenir le reflux digestif. Cette stratégie assure un excellent controle des symptomes et une

tres faible morbidité postopératoire [158].
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> Type lll (cholédococele) :

Ce type est habituellement traité par voie endoscopique. Une sphinctérotomie
endoscopique est le traitement de choix, permettant de drainer la cavité kystique dans le
duodénum et de corriger le reflux bilio-pancréatique. La chirurgie conventionnelle est rarement
indiquée et réservée aux cas d’échec endoscopique ou aux formes compliquées. Une
cholécystectomie est souvent associée, notamment en cas d’anomalie de la jonction

biliopancréatique [159,160].

> TypelV:

Type IVa (atteinte combinée intra et extra-hépatique) : la stratégie dépend de I’étendue
des lésions intrahépatiques. Lorsque celles-ci sont limitées a un lobe, une hépatectomie partielle
associée a la résection de la voie biliaire extra-hépatique est indiquée. En cas d’atteinte diffuse, le

traitement rejoint celui du type V, pouvant aller jusqu’a la transplantation hépatique [74,157].

Type Vb (atteinte extra-hépatique multiple) : le traitement rejoint celui du type |, avec

exérese complete du cholédoque dilaté et anastomose bilio-jéjunale en Y de Roux [150,158].

> Type V (maladie de Caroli) :

Pour les formes localisées, une hépatectomie segmentaire ou lobaire permet d’obtenir la
guérison compléte. En revanche, les formes diffuses compliquées de cholangites récidivantes,
d’hypertension portale ou de dégénérescence maligne relévent de la transplantation hépatique,
qui offre les meilleurs résultats fonctionnels et de survie. Les études récentes soulignent que cette
greffe doit étre réalisée précocement, avant I'apparition d’un cholangiocarcinome ou d’une

insuffisance hépatique terminale [157].

Enfin, la présence d’une anomalie de la jonction biliopancréatique, méme en I’absence de
dilatation kystique, constitue une indication de cholécystectomie prophylactique afin de prévenir

le risque accru de carcinome vésiculaire rapporté dans plusieurs séries [74,158].
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Ainsi, le traitement chirurgical des dilatations kystiques du cholédoque doit étre
individualisé selon le type lésionnel, I’age du patient et les complications associées, tout en
respectant les principes de résection compléte et de dérivation bilio-digestive siire et durable.

3.2. Les indications du traitement endoscopique :

La sphinctérotomie endoscopique est indiquée en cas de cholédococele surtout pour les
kystes de petite taille. L’indication se pose également quand il s’agit d’une DKC avec une lithiase
de la VBP responsable d’angiocholite sévere, et elle reste une solution d’attente réalisée chez les

sujets fragiles et a haut risque opératoire.[161]
Enfin, la découverte d’'une anomalie de la jonction bilio-pancréatique devrait conduire,
méme en I’absence d’une DKC et d’une lithiase vésiculaire, a une cholécystectomie préventive.
Dans notre étude tous les patients ont bénéficié d’une excision compléte de la dilatation
avec une anastomose bilio-jéjunale sur anse en Y a la Roux.

3.3. Cas particuliers :

Méme si le principe de I'intervention demeure identique, visant I’exérese complete de la
voie biliaire principale dilatée avec rétablissement de la continuité bilio-digestive par une
anastomose bilio-jéjunale en Y de Roux, certaines situations particuliéres liées a la configuration
anatomique ou a la survenue de complications peuvent rendre I'exploration et la réparation

chirurgicale plus délicates.
Dans un contexte infectieux :

La rétention biliaire constitue le principal facteur favorisant la surinfection ; il est donc
urgent de la lever. En cas d’infection sévere ou de sepsis biliaire, un drainage percutané ou
transhépatique constitue le traitement de premiére intention, a condition de s’assurer de I'absence
de fuite biliaire intra—-péritonéale lors de la mise en place du cathéter. L’intervention radicale peut
s’avérer complexe en présence de remaniements inflammatoires récents ou de séquelles
d’interventions antérieures. La paroi du kyste devient alors épaissie, hyper vascularisée et mal
limitée, exposant au risque de lésions du duodénum, du pancréas ou des anses intestinales au
cours de la dissection. Dans ces situations, I'exérése peut étre réalisée a kyste ouvert, voire par

morcellement progressif, en laissant au besoin la paroi postérieure adhérente a la veine porte.
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En cas de dilatation kystique de la voie biliaire principale associée a une lithiase :

La présence de calculs est fréquemment observée au sein de la zone dilatée ou enclavée
dans la portion distale du cholédoque. Dans les formes fusiformes sans véritable cavité kystique,
la lithiase peut étre impliquée dans la genése de la dilatation. Néanmoins, la simple extraction du
calcul est insuffisante lorsqu’une anomalie du canal commun persiste ; seule la dérivation bilio-
digestive permet d’éviter la récidive. Chez I'adulte, une sphinctérotomie endoscopique peut étre

réalisée dans un premier temps avant la résection ou la dérivation définitive.

Lorsque la dilatation kystique s’accompagne de lésions hépatiques chroniques : I'atteinte
parenchymateuse peut étre précoce et sévere, notamment chez I’enfant, avec apparition de fibrose
ou de cirrhose biliaire secondaire. Dans certaines séries, la biopsie hépatique a mis en évidence
des aspects cirrhotiques dans environ 15 % des cas opérés. L’hypertension portale qui en résulte
rend la dissection particulierement hémorragique et difficile. Dans ces situations, le geste doit étre
conduit avec prudence, en tenant compte du risque de saignement et des troubles hépatiques

associés.

La cancérisation : représente la complication la plus redoutable des dilatations kystiques
du cholédoque. Il s’agit généralement de cancers développés sur la voie biliaire extra- ou intra-
hépatique, survenant parfois plusieurs années aprés une intervention incomplete ou en I’absence
de traitement. Le diagnostic est souvent tardif, réalisé a I'occasion d’une exploration pour
rétention biliaire ou confirmé par examen histologique extemporané. L’extension locorégionale,
souvent importante, rend la résection curative exceptionnelle. Dans la majorité des cas, le
traitement est palliatif et consiste en une dérivation interne bilio-digestive visant a soulager I'ictére

et a améliorer la qualité de vie.
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X. Surveillance et Pronostic :

1. Surveillance :

Dans les suites de I'intervention, la reprise de I'alimentation doit pouvoir se faire vers le
cinquieme jour, apres ablation de la sonde gastrique. Le liquide recueilli par la lame de drainage
doit étre analysé pour dosage de I’'amylase, sachant qu’un « fond de coquetier » peut encore laisser
passer un peu de liquide pancréatique pendant quelques jours. La lame est enlevée vers le

cinquieme jour. Ultérieurement, la surveillance en consultation doit comporter :

> Un bilan clinique, ou il s’agit surtout de s’enquérir de signes fonctionnels, tels que des

douleurs abdominales, ou une décoloration épisodique des selles.

> Un bilan biologique qui doit apprécier I’existence éventuelle de signes de rétention biliaire

ou de réaction pancréatique.

> Un bilan morphologique comportant échographie et radiographie abdominale en position

debout, a la recherche d’une aérobilie ou d’une dilatation des VBIH.

2. Pronostic (1, 63, 89,104)

2.1. Lamorbidité :

a. Les complications post opératoires précoces :

Les complications postopératoires précoces des dilatations kystiques du cholédoque sont
relativement fréquentes et dépendent du type de geste chirurgical, de I’étendue de la résection et
de la qualité de I’anastomose bilio-digestive. Les complications les plus souvent rapportées sont
la fuite biliaire, I'angiocholite précoce, I’hémorragie post-opératoire, I’abcés sous-hépatique et,

plus rarement, la pancréatite aigué.

La fuite biliaire constitue la complication la plus courante, survenant dans 5 a 15 % des cas,
généralement au niveau du site d’anastomose ou d’une voie accessoire non identifiée. Elle se

manifeste par un écoulement biliaire par le drain ou par une collection biliaire sous-hépatique.
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e —
Un drainage efficace permet souvent une guérison spontanée, mais une reprise chirurgicale

peut s’avérer nécessaire dans les cas persistants.

L’angiocholite postopératoire est liée a une stase biliaire ou a une infection ascendante
secondaire a une anastomose trop étroite ou a une mauvaise vidange de I’anse en Y. Elle se
manifeste par un syndrome infectieux fébrile, souvent réversible sous traitement antibiotique et

drainage adapté.

L’hémorragie postopératoire est plus rare et peut étre due a une plaie de la veine porte, de

la veine hépatique droite ou d’une artére hépatique accessoire.

L’abces sous-hépatique est secondaire a une collection biliaire infectée, généralement

favorisée par une fuite ou un hématome local.

Enfin, la pancréatite aigué peut survenir dans les suites immédiates, notamment lorsqu’il
existe une manipulation du segment intra pancréatique du cholédoque ou une anomalie de la

jonction biliopancréatique.

La prise en charge de ces complications repose sur une approche multidisciplinaire
associant drainage, traitement antibiotique, controle de la stase biliaire et, dans certains cas,

reprise chirurgicale précoce.

b. Les complications tardives :[75,162-164]

Les complications postopératoires tardives apres I’exérese d’une dilatation kystique
congénitale du cholédoque constituent une cause importante de morbidité a long terme, pouvant
survenir plusieurs années, voire plusieurs décennies aprés la chirurgie. Parmi elles, les sténoses
anastomotiques occupent une place prépondérante. Elles résultent souvent d’'une fibrose
cicatricielle progressive au niveau de I'anastomose bilio-jéjunale, entrainant une obstruction
partielle ou complete du flux biliaire. Cliniqguement, elles se manifestent par des cholangites
récidivantes, un ictére cholestatique intermittent et parfois une fievre prolongée. Le traitement

repose sur la dilatation endoscopique ou radiologique, voire la reprise chirurgicale en cas d’échec.
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e

Les lithiases intra—hépatiques secondaires constituent une autre complication fréquente,
survenant dans 5 a 15 % des cas selon les séries. Elles sont favorisées par la stase biliaire,
I'infection ascendante et les troubles de la motricité des voies biliaires résiduelles. Ces calculs
peuvent provoquer des épisodes répétés de douleur, de cholangite ou de fievre prolongée,

nécessitant parfois des gestes de drainage percutané ou endoscopique.

D’autres complications telles que la dilatation segmentaire des canaux intra-hépatiques,
la cholangite sclérosante secondaire, voire une pancréatite chronique associée ont été décrites,

témoignant de I’évolution progressive de certaines anomalies bilio-pancréatiques persistantes.

A distance, une complication particuliérement redoutée est la transformation maligne,
notamment le cholangiocarcinome, dont la survenue est rapportée méme apres une exérese dite
compléte. Ce risque, estimé entre 0,7 % et 6 %, est significativement plus élevé chez les patients
ayant bénéficié d’une résection incomplete ou chez ceux dont la jonction bilio-pancréatique

anormale n’a pas été entiérement corrigée.

En raison de ces risques évolutifs, la surveillance a vie des patients est recommandée. Elle
associe un suivi clinique régulier, un bilan biologique hépatique annuel et une imagerie périodique
(échographie, cholangio-IRM) permettant la détection précoce des complications tardives et la
prévention des formes malignes.

2.2. La mortalité : Tableau XII

La mortalité liée aux dilatations kystiques congénitales du cholédoque chez I’enfant est
aujourd’hui faible dans les centres spécialisés, grace au diagnostic précoce, a I’exérese compléte
du kyste et aux soins péri- et postopératoires optimisés. Dans une large analyse multi-
institutionnelle incluant 135 enfants opérés, la mortalité a 30 jours a été rapportée a 3,0 %, les
déces étant principalement associés a des complications séveres (sepsis, défaillance hépatique ou
complications anastomotiques) ; cette étude montre aussi une mortalité globalement plus élevée
chez I'adulte, soulignant le bénéfice d’'une prise en charge pédiatrique précoce et spécialisée.
L’amélioration du pronostic vital pédiatrique reste conditionnée par l'exérese complete, la
prévention des fuites biliaires et la prise en charge rapide des infections, avec des taux de déces

désormais exceptionnels dans la plupart des séries contemporaines[165]
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Tableau Xll : Le pourcentage de mortalité selon différentes études.

Etude Taux de mortalité
F.Z DEBARH (Rabat 2010) [2] 0%
MABRUT JY (France 2012) [66] 2.5%
EL ASRI SALMA (Fes 2016) [67] 12.5%
Salma FOURA(2017)[68] 0%
Notre étude 0%
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——————————————————————————————————

La dilatation kystique congénitale de la voie biliaire principale (VBP) demeure une
pathologie rare mais potentiellement grave, dont le diagnostic et la prise en charge ont connu une
nette amélioration au cours des dernieres décennies. Dans notre série, la symptomatologie
clinigue était dominée par la triade classique associant douleur de I’hypochondre droit, ictére et
masse abdominale, parfois accompagnée de troubles digestifs non spécifiques. L’absence de
diagnostic anténatal souligne la nécessité de renforcer la surveillance échographique systématique

au cours de la grossesse afin de permettre une détection précoce de cette malformation.

Les progrés des moyens d’imagerie, en particulier ’échographie, la tomodensitométrie et
la bili-IRM, ont considérablement facilité le diagnostic positif et la classification anatomique selon

Todani, orientant ainsi le choix thérapeutique.

Le traitement de référence reste chirurgical et repose sur I'exérése compléte de la voie
biliaire dilatée, suivie d’une anastomose bilio-jéjunale sur anse en Y selon Roux, permettant de
rétablir un flux biliaire physiologique et de prévenir les complications évolutives. Ce geste doit
étre réalisé dans des conditions techniques optimales et le plus précocement possible, idéalement

des le diagnostic confirmé.

Les suites postopératoires immédiates peuvent étre émaillées de complications
infectieuses ou biliaires, nécessitant une prise en charge rigoureuse et un suivi rapproché. A long
terme, une surveillance clinique, biologique et échographique réguliére s’'impose afin de dépister
précocement les complications tardives telles que la sténose anastomotique, la cholangite

récidivante ou I'évolution vers une cirrhose hépatique.

La prise en charge multidisciplinaire, associant chirurgiens pédiatres, radiologues et
anesthésistes, reste la clé d’un pronostic favorable et d’une qualité de vie satisfaisante chez ces

patients opérés précocement.
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FICHE D’EXPLOITATION

Service : CCI-BCHU M VI Nom et prénom :
Région

N° du dossier : Date d’entrée :

IP: Date de sortie :

Sexe

Age

Antécédents :

> Personnels:

- _Medicaux:

Colique hépatique : Ouid NonO
Epigastralgie : OuiOd Non
Vésicule lithiasique : Ouid Non[J
Ictere récurent: OuiOdl NonO
Angiocholite: OuiOd Non
Pancréatite: OuiOdl NonO
Tares associés- :

Diabete : OuiOd NonO
Obésité : OuiOd NonO
Hypercholestérolémie : Ouid Non

B PP

7

B RAMI AU o

Renseignements cliniques :
+» Découverte fortuite : OuiOd NonO

+ Délai de consultation
+» Signes fonctionnels

v" Douleur épigastrique Ouid nonCl
v' Nausée et vomissements Ouid non]
v' Fiévre OuiO nonOd
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v" Urines foncées et selles décolorés OuiOd nond

%+ Les signes physiques

v Ictére: Ouid nond
v' Sensibilité abdominale : Ouid non
v' Défense abdominale Ouid non
v' Hépatomégalie Ouid non]
v' Masse abdominale de I'HCD Ouild non]
v' Fiévre OouiOl non

3.4. Examens para cliniques :

Radiologie :
(1) Echographie abdominale OuiO non
Normale
Dilatation de la VBP OuiO nonO]
Lithiase de la VBP Ouid nonO]
Vésicule lithiasique Ouid non
Les voies biliaires intra hépatiques Ouit] nonk
dilatées
(2) TDM abdominale
Normale Ouid non]
Dilatation de la VBP OuiOl nonO]
Lithiase de la VBP
Vésicule lithiasique Ouid nonO]
Les voies biliaires intra hépatiques OuiD nonk
dilatées
Pancréatite
Si oui quel stade :..............
la] ] IbO

1] IVall Vb \Y/l
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e Type de dilatation kystique de VBP selon Todani:
O AU o,

(3) Bili=IRM:

Anomalies des canaux hépatiques droit et gauche

Dilatation de la VBP
Lithiase de la VBP

Vésicule lithiasique

Les voies biliaires intra hépatiques dilatées
Type de dilatation kystique de VBP selon Todani :
ladd ] IbO

i IValX Vb

e Pancréatite :

Si oui quel stade :..............
Lithiase du canal de Wirsung : Ouid
Anomalie de la jonction bilio-pancréatique : OuilX
(4) CPRE :
Faite Non faited
e But:

- Diagnostique :

-  Thérapeutique :

- Les deux (diagnostic+thérapeutique) :

e Résultats :
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1.Bilan hépatique :

Transaminases : GOT :
GPT :
Biologie :

Bilirubines Totale :
Bilirubine conjuguée:
Phosphatases alcalines :
GGT:

2 Lipasémie :

4 NFS .
5. CRP o
6. TP/TCK @i,

Traitement
1)  Médical :
Réanimation hydro-électrolytique
ouilX non

Antibiothérapie:

ouil nonO

2) Endoscopique :

Sphinctérotomie :

ouil nonO
Extraction de calcul(s) :

ouil nonO
Drainage biliaire externe

ouil nonO

140



Dilatation congénitale kystique de la voie biliaire principale chez I’enfant : expérience de 16 cas

Mise en place d’une prothése
ouiDl nonO
3) Chirurgical :
Laparotomie ccelioscopie
ouil  nonO
Les gestes réalisés

Cholécystectomie
ouiX  nonO
Résection du kyste
Totaled partielled
v'/Anastomose:
Hépatico-jéjunale
Cholédoco-jéjunale
Kysto-jéjunaled
v'Hépatectomie partielle:
ouil nonO
Les complications :
1) Précoces
Décés : ouiX  nonO
Fuite anastomotique : ouil  nonO

Fuite par le canal pancréatique :
ouil nonO
Occlusion intestinale : ouiDl'  nonO
Infection de la paroi :ouild non

2) Tardives :
Ulcere peptique : ouid  nonO
Cholangite : ouil  nonO
Lithiase biliaire: ouid  nonO
Pancréatite aigue/chronique :
ouiDd nonO
Cirrhose biliaire secondaire :
ouiDd nonO
Cholangiocarcinome : ouildl  nonO

Résultat anatomopathologique:

Dosage de I'amylase dans la bile :
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Résumé

Les dilatations kystiques congénitales de la voie biliaire principale anciennement appelées
kystes du cholédoque sont définies par une dilatation communicante de la VBEH associée ou non
a une dilatation de la VBIH. Elles représentent une malformation congénitale rare plus fréquente
en Asie, elles posent encore plus de problémes diagnostiques que thérapeutiques. Notre travail
est une étude rétrospective portant sur 16 cas de dilatations kystiques congénitales de la VBP
colligés au service de chirurgie pédiatrique générale du CHU Mohamed VI de Marrakech, durant la
période allant de Janvier 2017 a Décembre 2024.

Il a pour objectif d’établir le profil épidémiologique, clinique, thérapeutique et évolutif des
DKCVBP. L’age moyen de nos patients était de 6.45 ans [3mois -13ans]. Le sex-ratio a noté 2.2
fois plus de filles que de garcons. La symptomatologie clinique était généralement une douleur de
I’hypochondre droit chez 13 patients (81,25%), ictéere cholestatique chez 3 patients (19%),une
masse de I’hypochondre droit chez 2 patients (13%). Cette triade clinique classique était compléte
uniquement dans 6% des cas. L’échographie abdominale, la TDM et la bili-IRM ont permis de poser
le diagnostic dans la majorité des cas, en précisant le type de la dilatation kystique selon la
classification de TODANI, il y avait 8 cas de type | (50%) , 6 cas de type IVa (37,5%) et 2 cas de type
N ( 12,5%) . Le traitement chirurgical a consisté en une résection totale du kyste avec une
anastomose bilio- jéjunale sur une anse en Y de type Roux pour 13 patients, et une exérése
partielle pour 3 patients. Les suites opératoires immédiates étaient simples pour 14 patients. Nous
avons noté un cas de sténose de la dérivation bilio-digestive et un cas de pancréatite aigle
postopératoire, a long terme, I’évolution a été satisfaisante chez I'’ensemble des patients, sans

récidive ni complication biliaire ou pancréatique secondaire

Notre série ne déroge pas a la regle : Prédominance féminine, présentation clinique et
technique opératoire résection quasi totale de la VBEH. L’évolution est bonne pour la majorité des

patients.
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Abstract

Congenital cystic dilatations of the extrahepatic bile duct, formerly referred to as
choledochal cysts, are defined as a communicating dilatation of the extrahepatic bile duct (EHBD),
associated or not with dilatation of the intrahepatic bile ducts (IHBD). They represent a rare
congenital malformation, more common in Asia, and continue to pose diagnostic challenges that

often outweigh therapeutic difficulties.

Our study is a retrospective review of 16 cases of congenital cystic dilatations of the main
bile duct, collected in the Department of General Pediatric Surgery at Mohammed VI University
Hospital in Marrakech between January 2017 and December 2024. Its objective was to establish

the epidemiological, clinical, therapeutic, and long-term outcome profile of these malformations.

The mean age of our patients was 6.45 years [range: 3 months-13 years]. The sex ratio
showed a female predominance, with 2.2 times more girls than boys. The most frequent clinical
manifestations were right upper quadrant abdominal pain in 13 patients (81.25%), cholestatic
jaundice in 3 patients (19%), and a right upper quadrant mass in 2 patients (13%). The classical

triad was complete in only 6% of cases.

Abdominal ultrasound, CT scan, and MR cholangiopancreatography enabled diagnosis in
most cases, while identifying the type of cystic dilatation according to Todani’s classification: 8

cases of type | (50%), 6 cases of type IVa (37.5%), and 2 cases of type Il (12.5%).

Surgical management consisted of complete cyst excision followed by a Roux-en-Y
biliojejunal anastomosis in 13 patients, and partial excision in 3 patients. Early postoperative
outcomes were uneventful in 14 patients. One case of biliodigestive anastomotic stenosis and one
case of postoperative acute pancreatitis were recorded. In the long term, the evolution was

favorable in all patients, with no recurrence or secondary biliary or pancreatic complications.

Our series aligns with the literature: a female predominance, typical clinical presentation,
and surgical management based on near-total excision of the extrahepatic bile duct. The overall

prognosis remains good for the majority of patients.
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