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Objectifs pedagogiques

Connaitre les manifestations cliniques et biologiques des
maladies kystiques du foie

Connaitre leurs criteres diagnostiques
Connaitre le bilan a effectuer selon le diagnostic

Connaitre leurs complications et leur prise en charge




Deux grandes categories

Lésions hépatiques kystiques _
Lésions pseudokystiques ou occasionnellement kystiques




Prévalence des lésions kystiques hépatiques

Hamartomes

Kyste biliaire
atypique
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Prévalence des lésions kystiques hépatiques
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Prévalence des lésions kystiques hépatiques

Hamartomes

Kyste biliaire Kyste a
revétement cilié

atypique

Caroli Quelques centaines
0,02%o0
Quelques centaines
Ponkystose \

Tumeur mucineuse
kystique

00 1/100 000 <1/10 000 (




Kystes non parasitaires du foie :
un algorithme simple pour le diagnostic

Kyste Unique ?

2Ca

Paroi visible ?
Kyste biliaire
simple

|

Cloisons visibles ?

Kyste compliqué

y

Végétations ?

Cystadénome

.

Cystadénocarcinome
Métastase kystique




Kyste biliaire (simple)
Ry Z PRESENTATION
* Picde fréquence : 50-60 ans.

* Prédominance féminine : 1,5-4/1
* Asymptomatique

IMAGERIE

Lésion(s) kystique(s) sans paroi visible

Taille tres variable : infracentimétriqgue - 40 cm
Pas de communication avec les voies biliaires
Plusieurs kystes dans 30% des cas.

Augmentation de taille dans 20% des cas

Complications pour les kystes de grande taille (>4cm)

Douleur > Compression digestive biliaire ou vasculaire (3-9%) >
hémorragie intrakystique (2-5%) > infection bactérienne (1%) >
rupture pariétale

Jamais de dégénérescence




Kyste biliaire Compliqueé (1)

Infection Rupture pariétale

Contenu héterogg
Paroi épaissie pre
Hypersignal en di




Kyste biliaire compliqué (2) : Hémorragique

Phase aigué A distance

IRM = examen clé

* Kyste +++
* Kyste plus hyperintense en T2 comparé aux autres

e Multiples Remaniements possibles a distance :
Images de soustraction intrakystiques (caillots)
Parois irrégulieres avec proéminences en flammeches
Cloisons hyper T1 /hypo T2
T2 hétérogene
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Traitement des kystes biliaires compliqués

Ponction évacuatrice : intérét uniquement a visée diagnostique

_ Traitement percutané Traitement chirurgical

Technique Sclérose Fenestration

Marsupialisation
résection (uniguement en cas de doute diagnostique)

Efficacité * Disparition des symptémes a 20 mois 50% (1) La persistance des symptdmes a 2 ans serait comparable a ce
* Diminution des symptémes a 20 mois 72% (1) qui est observé apres traitement percutané (3) mais Aucune
* Efficacité prédite par diminution du volumea 6  étude randomisée disponible
mois (80% ; 60% ; 50%) (2)

Remarques N’est plus contre-indiqué pour les kystes Plus morbide que la sclérothérapie (3)
hémorragiques (4)
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(1) Wijnands TFM, Am J Radiol 2017 — (2) Wijnands TFM, Eur Radiol 2017 — (3) Furumaya A HBP 2021 — (4) Benzimra J, Eur Radiol 2014
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Tumeurs mucineuses kystiques (cystadénomes)

PRESENTATION

* Concerne dans pres de 90% des cas des femmes >40 ans

 Asymptomatique, douleurs, sd compressif

IMAGERIE

Lésion unique, multiloculaire

Volumineuse

Cloisons intrakystiques prenant le contraste

Parois épaissies, irrégulieres avec bourgeons charnus

RISQUE EVOLUTIF
TMK de haut grade (cystadénocarcinome)




Tumeurs mucineuses kystiques : problemes
diagnostiques

Discriminer cystadénome de cystadénocarcinome

Certitude impossible a I'imagerie.

Il;’glgsence de nodule mural et la forme uniloculaire plaident pour une TMK
énigne.

Le pouvoir discriminant des bourgeons charnus, d'une hémorragie
intralesionnelle ou de I'epaisseur des cloisons est faible

Analyse du liquide intrakystique : intérét non démontre

Discriminer cystadénome d’un kyste biliaire atypique

Les éléments clés de I'imagerie
Prise de contraste des parois et bourgeons charnus : Sp=94% pour TMK
Dilatations biliaires périlésionnelles oriente vers TMK
Présence de >3 kystes biliaires typiques oriente vers kyste biliaire atypique

Le meilleur signe : indentations a la base d'implantation des cloisons. Si présentes, Sp>90%
pour kystes biliaires accoles

Analyse du liquide intrakystique
Ca72-4>25U/ml en faveur d'une TMK (Se=79% ; Sp=97%)
MAIS ponction percutanée déconseillée+++

Intérét de I'examen extemporané d'un fragment de paroi kystique




Tumeurs mucineuses kystiques : traitement

Aucune recommandation fondeée sur les preuves

consensus pour .

Proscrire tout geste percutané (y compris biopsie) et toute chirurgie de
réduction des kystes : risque de dissémination tumorale et de récidive +++

Faire I'ablation chirurgicale d’emblée : excellent pronostic
Au mieux lobectomie (survie proche de 100% a 5 ans)
En cas de tumeur trop volumineuse : simple énucléation

En cas de TMK de haut grade (cystadénocarcinome) diagnostiqué sur la piece de résection
(probabilité=8%), pas de consensus

En cas de tumeur non opérable : 33% de survie a 5 ans sous radio-chimiothérapie

En cas de tumeur métastatique, pas de consensus : chimiothérapie, radiothérapie peu
efficaces ; pas de thérapie ciblée disponible

=
=
=
=
=
=
ey
=

o

de Paris



Kystes non parasitaires du foie :
un algorithme simple pour le diagnostic

Kyste Unique ?
|

)

on

Kystes multiples

(

v
Parois visibles ? Prise

de contraste ?

@ métastases kystiques

Communication avec les
voies biliaires ?

@ Caroli
@ Dot sign ?
Taille ?

Hamartomatose
Innombrables

K

Polykystose (N>20)
Kystes biliaires




les "maladies fibro-polykystiques”

Congenital
hepatic fibrosis

Billary hamartoma

7~ APLD/ADPKD

—

Large ducts

Caroli’s Disease

J Gregory
©2019 Mount Sinai
Health System

Choledochal cyst

Analyse de 51 patients

Summerfield JA, J Hepatol 1986

Congenital
hepatic fibrosis

Choledochal
cyst

Caroli
disease

Polycystic
liver

Microhamartoma (10)



Rappel sur I'embryologie des voies biliaires
intrahepatiques
Remodelage de la plaque ductale

aboutissant a des canaux biliaires
entourés d’hépatocytes matures

Création d’une 2° couche avec
guelques lumieres d’aspect tubulaire

Involution incomplete

Aﬁ‘?“‘st‘tm” S,’l{”‘, 0 ~ Précoce : maladie de Caroli
p eno ype liaire . . ' .
plague ductale S N Tardive : hamartomatose

’(')G X

Hépatoblastes

088'38 Le processus commence au hile et
ST .
RO avance progressivement vers la

périphérie le long des branches
portales.
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Maladie de Caroli

PRESENTATION

* Maladie a transmission autosomique récessive

e Sujets jeunes <30 ans (80%)

 Asymptomatiques ou épisodes angiocholitiques (65%)
 HTP possible si FHC (40%)

IMAGERIE

Lésions kystiques communiquant avec les voies biliaires
Absence de sténose biliaire

Dilatations kystiques et/ou fusiformes

Calculs multiples fréquents

Dot Sign

I RISQUES EVOLUTIFS

* Angiocholites séveres récidivantes ou a germes multirésistants
e Cholangiocarcinome (5-10%)
e Cirrhose biliaire secondaire
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Hamartomes (complexes de Von Meyenburg)

PRESENTATION

IMAGERIE

* Petites Lésions kystiques <10mm disséminées dans tout le foie
 Absence de communication avec les voies biliaires
 Aspect en « ciel étoilé » a I'lIRM

RISQUE EVOLUTIF

e Cholangiocarcinome (>57?)




De I'hamartome au cholangiocarcinome

Am J Surg Pathol 2000
Evidence for the Neoplastic Transformation of
Von-Meyenburg Complexes

Dhanpat Jain, M.D., Venetia R. Sarode, M.D., Fadi W. Abdul-Karim, M.D.,
Robert Homer, M.D., Ph.D., and Marie E. Robert, M.D.

FIG. 3. (A) Low-power view show-
ing a large Von-Meyenburg complex
with carcinoma-in-situ (patient no.
3). Higher magnification (inset)
=24 shows abrupt transition from benign
' to neoplastic epithelium.
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Pertes d’hétérozygotie identiques dans la tumeur et les hamartomes éloignés de la tumeur

Jain D, Appl Immunohistochem Mol Morphol 2010
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Polykystose hépatorénale a
transmission autosomique
dominante (PKHRAD)

Polykystose hépatorénale a
transmission autosomique
récessive (PKHRAR)

Polykystose hépatique
isolée a transmission
autosomique dominante
(PKH)

1/1 000

1/20 000

1/100 000

Polykystoses
Affections | Prévalence [Genesmutés | Conséquence

PKD1 (80%) ; PKD2 (20%)
LRP5, GANAB, ALGY9, DZIP1L

PKHD1

PRKCSH, SEC63, ALGS, PKHD1,
LRP5, SEC61B, GANAB

Inconnus dans >50% des cas

e (UPCletPC2alamembrane du cil
primaire - J Ca intracellulaire
> PmTOR, MAP-k, WNT-Bcaténine->
prolifération épithéliale et
MNsécrétion du fluide kystique

* Modulation de la voie WNT-Bcaténine ;
maturation des protéines ; transport de PC1 et
PC2 a la membrane du cil primaire

J fibrocystine > PC2

Les Genes identifiés sont impliqués dans
différentes fonctions du réticulum

endoplasmique (glycosylation, transport,
contréle qualité, et clearance protéique)
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Polykystoses

PRESENTATION

Asymptomatique dans 80% des cas

Plus volontiers symptomatique chez la femme : dyspnee, Sd cave
inf, satiété précoce, RGO, distension abdominale, ictere
compressif, douleurs

HTP par compression veineuse sushépatique (fréquente)
IMAGERIE

>20 kystes supracentimeétriques
Absence de cloison ou de végétation

Perte des reperes anatomiques hépatiques dans les formes
évoluées

Kystes rénaux fréquents

RISQUES EVOLUTIFS

 Complications intrakystiques : hémorragie (anémie pcytaire),
infection

* Compressions veineuses et biliaire

e Dénutrition, sarcopénie, altération de I'état général




Polykystoses : traitements conservateurs

Traitement médical décevant
* Analogues de la somatostatine : effet limité et suspensif ; risque de sarcopénie
 AUDC et inhibiteurs de mTOR : pas d’effet sur le volume kystique hépatigue

Traitement percutané réservé aux gros kystes symptomatiques (douleur, hémorragie)

Traitement Chirurgical

Fenestration * Soulage les symptomes dans 90% * Morbidité postopératoire (ascite, bilome, épanchement
des cas pleural)
* Traitement conservateur ; pas * 33% de récidive symptomatique ; 26% de réinterventions

d’immunosuppression

Résection hépatique * Traitement conservateur ; pas * Neécessité d’'une quantité suffisante de parenchyme épargné
d’'immunosuppression par les kystes
* Réduction moyenne de 60% du * Chirurgie difficile réservée a des centres experts
volume hépatique * * Ascite et ins. Hépatique post opératoire majorés par
* Pas de récidive I'obstruction veineuse sus hépatique

* Morbidité 21% ; mortalité 2,7%*

Barbier L, Hepatology 2018 — Chebib FT, J Am Coll Surg 2016 m



Polykystoses : place de la transplantation hépatique

Indications
* Toute polykystose hépatique compliquée avec altération de la qualité de vie SOIT inaccessible a une chirurgie
conservatrice, SOIT associée a une polykystose rénale indiquant la transplantation rénale

Complications devant faire discuter la TH : dénutrition, sarcopénie, infections a germes multirésistants, ascite
réfractaire, anémie sévere

Complications ne justifiant pas une TH a elles seules : préjudice esthétique, retentissement psychique

NE JAMAIS ATTENDRE UNE INSUFFISANCE HEPATIQUE ... qui n’arrive jamais !
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Antonini TM, Hepato-Gastro et Oncologhie digestive 2021
Doshi SD, Transplantation 2017
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Lésions d’allure kystique : valeur du contexte
clinique

Lésions d'allure kystique Principaux éléments d'orientation
Infectieuses : Abcés a pyogéne, fongique, amibien, Contexte septique, sérologie parasitaire, examen microbiologique du liquide
échinococcose alvéolaire de ponction
Bilome Contexte chirurgical (chirurgie hépato-biliaire)
Hématome Contexte traumatique ou chirurgical
Pseudokyste Pancréatite aigué ; atteinte du lobe gauche
Endométriose Jeune femme, douleurs périodiques de I"hypochondre droit
Grossesse extra-utérine intrahépatique Jeune femme, douleurs de I"hypochondre droit, B-HCG ; atteinte du lobe droit.
Cancers primitifs : carcinome hépato-cellulaire, Hépatopathie chronique (cirrhose, cholangite sclérosante primitive),
cholangiocarcinome, angiosarcome. alphafcetoprotéine, exposition professionnelle
Métastases : tumeurs carcinoides, GIST, tumeur Contexte néoplasique ; cancer primitif connu, chimiothérapie
ovarienne, pancréatique, sarcome...
Hamartome mésenchymateux kystique Enfant < 3 ans




Lésions d’allure occasionnellement kystiques

Métastases kystiques d’'une TNE Métastase kystique d’une GIST
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Lésions d'allure kystique

Femme de 43 ans, mére de 10 enfants
Consulte pour douleurs abdominales et
malaise lipothymique




Points forts

La polykystose hépatique est le plus souvent asymptomatique et associée a une polykystose rénale. Un
traitement chirurgical (fenestration ou résection) doit étre discuté en cas de gene fonctionnelle,
dénutrition, compression biliaire, ou compression veineuse avec hypertension portale ou Sd cave
inférieur.

La transplantation hépatique doit étre envisagée en cas de polykystose compliquée 1) si la chirurgie de
réduction n’est pas possible ou 2) si une transplantation rénale est envisagée

Les tumeurs mucineuses kystiques (cystadénomes) sont tres rares et doivent étre suspectées chez les
femmes de plus de 50 ans, en cas de lésion volumineuse, unique, cloisonnée, siege de nodules muraux,
sans indentation en regard des cloisons. Leur risque de dégénérescence éleveé justifie une exerese
chirurgicale d’emblée sans aucun geste invasif préalable.
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