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Objectifs pédagogiques

• Connaître les manifestations cliniques et biologiques des 
maladies kystiques du foie

• Connaître leurs critères diagnostiques

• Connaître le bilan à effectuer selon le diagnostic

• Connaître leurs complications et leur prise en charge



Deux grandes catégories

• Lésions hépatiques kystiques

• Lésions pseudokystiques ou occasionnellement kystiques
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Kystes non parasitaires du foie : 
un algorithme simple pour le diagnostic

Kyste Unique ?

Cystadénocarcinome
Métastase kystique

OuiOui

Oui

Paroi visible ? 

Non
Kyste biliaire 

simple
Non

Cloisons visibles ? 

Oui

Non

Hypersignal T1

Kyste compliquéNon

Végétations ? 

OuiOui

Non CystadénomeNon



Kyste biliaire (simple)

• Pic de fréquence : 50-60 ans. 
• Prédominance féminine : 1,5-4/1
• Asymptomatique

PRESENTATION

• 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

RISQUES EVOLUTIFS

• Lésion(s) kystique(s) sans paroi visible
• Taille très variable : infracentimétrique → 40 cm 
• Pas de communication avec les voies biliaires
• Plusieurs kystes dans 30% des cas.

IMAGERIE



Kyste biliaire Compliqué (1)
Infection

Contenu héterogène
Paroi épaissie prenant le contraste
Hypersignal en diffusion



Kyste biliaire compliqué (2) : Hémorragique
Phase aiguë A distance

T1

T2

IRM = examen clé

• Kyste hyperintense en T1+++
• Kyste plus hyperintense en T2 comparé aux autres
• Multiples Remaniements possibles à distance : 

• Images de soustraction intrakystiques (caillots)
• Parois irrégulières avec proéminences en flammèches
• Cloisons hyper T1 /hypo T2
• T2 hétérogène 



Traitement des kystes biliaires compliqués

Traitement percutané Traitement chirurgical 

Technique Sclérose Fenestration
Marsupialisation
résection (uniquement en cas de doute diagnostique)

Efficacité • Disparition des symptômes à 20 mois 50% (1)
• Diminution des symptômes à 20 mois 72% (1)
• Efficacité prédite par diminution du volume à 6 

mois (80% ; 60% ; 50%) (2)

La persistance des symptômes à 2 ans serait comparable à ce 
qui est observé après traitement percutané (3) mais Aucune 
étude randomisée disponible

Remarques N’est plus contre-indiqué pour les kystes 
hémorragiques (4)

Plus morbide que la sclérothérapie (3)

Ponction évacuatrice : intérêt uniquement à visée diagnostique

(1) Wijnands TFM, Am J Radiol 2017 – (2) Wijnands TFM, Eur Radiol 2017 – (3) Furumaya A HBP 2021 – (4) Benzimra J, Eur Radiol 2014 



Tumeurs mucineuses kystiques (cystadénomes)

• Concerne dans près de 90% des cas des femmes >40 ans 
• Asymptomatique, douleurs, sd compressif

PRESENTATION

• Lésion unique, multiloculaire
• Volumineuse 
• Cloisons intrakystiques prenant le contraste
• Parois épaissies, irrégulières avec bourgeons charnus

IMAGERIE

• TMK de haut grade (cystadénocarcinome) 

RISQUE EVOLUTIF



Tumeurs mucineuses kystiques : problèmes
diagnostiques

• Les éléments clés de l’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 à la base d’implantation des cloisons. Si présentes, Sp>90% 
pour kystes biliaires accolés

• Analyse du liquide intrakystique
• Ca72-4>25U/ml en faveur d’une TMK (Se=79% ; Sp=97%)

• MAIS ponction percutanée déconseillée+++

• Intérêt de l’examen extemporané d’un fragment de paroi kystique

• Certitude impossible à l’imagerie. 
• L’absence de nodule mural et la forme uniloculaire plaident pour une TMK 

bénigne.

• Le pouvoir discriminant des bourgeons charnus, d’une hémorragie
intralésionnelle ou de l’épaisseur des cloisons est faible

• Analyse du liquide intrakystique : intérêt non démontré

Discriminer cystadénome de cystadénocarcinome

Discriminer cystadénome d’un kyste biliaire atypique



Tumeurs mucineuses kystiques : traitement

• Aucune recommandation fondée 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 l’ablation chirurgicale d’emblée : excellent pronostic 

• Au mieux lobectomie (survie proche de 100% à 5 ans)

• En cas de tumeur trop volumineuse : simple énucléation 

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

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

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



Kyste Unique ?

Taille ? 

Polykystose (N>20)
Kystes biliaires

Hamartomatose

> 1 cm

< 1 cm

Innombrables 

Communication avec les 
voies biliaires ? 

Caroli

Non

Oui

Dot sign ? 

Oui

Non

Parois visibles ? Prise 
de contraste ?

Non

métastases kystiquesOui

Non

Kystes multiples

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



les “maladies fibro-polykystiques” 

Analyse de 51 patients 
Summerfield JA, J Hepatol 1986



Rappel sur l’embryologie des voies biliaires
intrahépatiques

Le processus commence au hile et 
avance progressivement vers la 
périphérie le long des branches 

portales.

Hépatoblastes

Acquisition d’un 
phénotype biliaire : 
plaque ductale

Création d’une 2e couche avec 
quelques lumières d’aspect tubulaire

Remodelage de la plaque ductale
aboutissant à des canaux biliaires 
entourés d’hépatocytes matures 

Involution incomplète 
Précoce : maladie de Caroli
Tardive : hamartomatose



Maladie de Caroli

• Maladie à transmission autosomique récessive
• Sujets jeunes <30 ans (80%)
• Asymptomatiques ou épisodes angiocholitiques (65%)
• HTP possible si FHC (40%)

PRESENTATION

• Lésions kystiques communiquant avec les voies biliaires
• Absence de sténose biliaire
• Dilatations kystiques et/ou fusiformes
• Calculs multiples fréquents
• Dot Sign

IMAGERIE

• Angiocholites sévères récidivantes ou à germes multirésistants
• Cholangiocarcinome (5-10%)
• Cirrhose biliaire secondaire

RISQUES EVOLUTIFS



Hamartomes (complexes de Von Meyenburg)

• Asymptomatique (découverte fortuite)

PRESENTATION

• Petites Lésions kystiques <10mm disséminées dans tout le foie
• Absence de communication avec les voies biliaires
• Aspect en « ciel étoilé » à l’IRM

IMAGERIE

• Cholangiocarcinome (>5?)

RISQUE EVOLUTIF



De l’hamartome au cholangiocarcinome

Am J Surg Pathol 2000

Pertes d’hétérozygotie identiques dans la tumeur et les hamartomes éloignés de la tumeur
Jain D, Appl Immunohistochem Mol Morphol 2010



Polykystoses

Proliferation &
Cystogenesis



Polykystoses

• Asymptomatique dans 80% des cas
• Plus volontiers symptomatique chez la femme : dyspnee, Sd cave 

inf, satiété précoce, RGO, distension abdominale, ictère 
compressif, douleurs 

• HTP par compression veineuse sushépatique (fréquente)

PRESENTATION

• >20 kystes supracentimétriques
• Absence de cloison ou de végétation
• Perte des repères anatomiques hépatiques dans les formes 

évoluées
• Kystes rénaux fréquents

IMAGERIE

• Complications intrakystiques : hémorragie (anémie µcytaire), 
infection

• Compressions veineuses et biliaire
• Dénutrition, sarcopénie, altération de l’état général

RISQUES EVOLUTIFS



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 hépatique

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

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

Traitement Chirurgical

Centre expert



Polykystoses : place de la transplantation hépatique

Indications
• Toute polykystose hépatique compliquée avec altération de la qualité de vie SOIT inaccessible à une chirurgie 

conservatrice, SOIT associée à une polykystose rénale indiquant la transplantation rénale
• Complications devant faire discuter la TH : dénutrition, sarcopénie, infections à germes multirésistants, ascite 

réfractaire, anémie sévère
• Complications ne justifiant pas une TH à elles seules : préjudice esthétique, retentissement psychique
• NE JAMAIS ATTENDRE UNE INSUFFISANCE HEPATIQUE … qui n’arrive jamais ! 

Antonini TM, Hepato-Gastro et Oncologhie digestive 2021
Doshi SD, Transplantation 2017

N=351

N=43 545

N=15 444

85%



Lésions d’allure kystique : valeur du contexte
clinique



Lésions d’allure occasionnellement kystiques

Métastases kystiques d’une TNE Métastase kystique d’une GIST

Eléments clés : contexte ; végétations intrakystiques ; paroi hypervasculaire.



Lésions d’allure kystique

• Femme de 43 ans, mère de 10 enfants
• Consulte pour douleurs abdominales et 

malaise lipothymique



Points forts

Les kystes biliaires sont fréquents et ne dégénèrent pas. L’échographie suffit pour le diagnostic. Un 
suivi morphologique est inutile.

Les kystes biliaires peuvent rarement se compliquer de douleurs, d’hémorragie, d’infection, ou devenir
compressifs, et faire discuter une intervention thérapeutique (alcoolisation percutanée ou chirurgie)

❶

❷

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

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

❸

❹

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

❺


