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EPIDEMIOLOGIE
+

= Toujours congeénital
m 1 cas/100000 a 200000 naissances

m Prévalence accrue dans population
asiatique et chez les femmes

m 20-23% diagnostiqués a I'age adulte



PHYSIOPATHOLOGIE

Plus souvent malformation de la terminaison
commune dans le duodénum des voies biliaires et
pancréatiques (60-96%) a l'origine d'une érosion de
la muqueuse biliaire par reflux

C'est la trypsine du suc
pancréatique, activée par les
acides biliaires, qui est
responsable de I'érosion de la
muqueuse et non le liquide
digestif




CLASSIFICATION

Classification de Toaani (1977) selon
siege, forme et extension anatomique
des dilatations kystiques des VB

ALONSO-LEJ (1959)



70-90 %




LENRIOT - Modified Todani’s classification ( 42 Cas: Ann
Surg 1998) [4]
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VISSER (2004) :

m |les diverticules choledociens, les
cholédochoceles et la maladie de
Caroli sont des entités a part
(traitement différent)

m Les types I et IV de Todani ne
peuvent étre différenciés puisque
VBIH jamais totalement saines




CLASSIFICATION

Classification de Komi
des anomalies jonctionnelles
bilio-pancréatiques

I : Wirsung
ENS

cholédoque

wirsung




CLINIQUE

Masse abdominale (kyste palpable)
Lithiase

Douleur

ictere

infection

Pancreatite (25-30% adultes)
Perforation (distension et inflammation VB)

Cirrhose biliaire secondaire: regression aleatoire
apres ttt chir.

1/3 cas dans série de 23 cas de S BRANCHEREAU
([31), justifiant biopsie hepatique lors de
Intervention

> Cancerisation (30-40% apres 40 ans, v50-1 %
enfant a 10 ans; un cas age 12ans : TWAI N et al

[5])
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cancérisation
m ++ adeénocarcinome

m ++ vesicule biliaire et dilatation

kystique proprement dite (= 80-90%)
m Mais tout le tractus peut étre atteint
m ]| existe des cancers synchrones et

meétachrones au niveau des voies
biliaires résiduelles



m Un cas de cancer en amont d'un CCBP
(SUZUKI S [10])

+- Un cas de dégenerescence sur le
17 ans apres
I'intervention [11]

m Un cas de dégenérescence

3 ans apres resection d’un
volumineux kyste extra-hépatique
(TODANI [12])



IMAGERIE
+

Image de kyste sous-hépatique



Idem. Continuité entre masse kystique
et vesicule ou VB

+

veésicule
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Dilatation VB






= examen de référence non invasif
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-> pré-op:
ECHO/TDM + IRM
-> cholangiographie:

m cholangiographie trans-hépatique
percutanee (prélevement biochimie et
bactériologie)

m CPRE (geste théerapeutique type III)
m Cholangiographie per-opératoire

DRAINAGE apres opacification



TRAITEMENT

+= CHIRURGICAL

Exérese de /a totalite de /la DKCVB

\. risque de pancréatite, surinfection, lithiase,
cancerisation

Kysto-entérostomie sans exerese
A PROSCRIRE
(Expose a des complications)



PRE-OP:

m Controler surinfection (antibiothérapie,
—drainage biliaire endoscopique ou
percutane)

m Si durée prolongee: rechercher
cirrhose -> discuter transplantation
hépatique




Stratégie d’éxéerese

o exerese VBEH + cholécystectomie
-> hépatico-jéjunostomie | 5

a. Sacculaire b. Fusiforme



resection VBEH jusgu’a convergence en
haut et jusqu’au Wirsung en bas ->
emporter portion intra-pancréatique







exerese diverticule biliaire +
cholécystectomie




cholécystectomie +
exerese trans-duodénale + sphinctéroplastie
chirurgicale ou sphinctérotomie endoscopique
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exerese VBEH + cholécystectomie (Iva et b)
+ hémi-hépatectomie si IVa avec malformation limitée
a un foie (hépatico-jejunostomie sur canal hepatique

AEsta nt)

IVb => regression de la composante malformative IH
apres exéerese VBEH
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PARTENSKY [15], TODANI [16]
Hépatectomie d’emblée dans Iva, car :

absence de régression spontanée de la dilatation IH apres
resection VBEH

Complications nécessitant ré-intervention (=hépatectomies)
(angiocholites a répétition, lithiase, cancer)

CHIJIIWA [17]

rareté de survenue d’'un cancer au niveau intra-hépatique = pas
d’hépatectomie d’emblée (mais 2 de leur patients ont
présenté une lithiase intra-hépatique dans suites, nécessitant
cholangioscopie et lithotritie)



limitée a un foie = hémi-
hépatectomie
diffuse = transplantation




PER-OP :
m Cholangiographie de bonne qualité au début

‘ de l'intervention

m Examen extemporané
m PBH



Complications de la chirurgie:

+I 0% DC

= 44% morbidité péri-op WOON CY ([6])
m Infection (19%)
m pancréatite



COELIOSCOPIE: JANG JY ([18])
12 patients (11f, 1h) 37.3 ans

JFS types Ia, 4 Ic, 3 IV

Exérese vesicule + kyste, anastomose
hépatico-jéjunale sur anse en Y

Durée opéeratoire=228 min,
reprise alimentaire 13,
durée hospitalisation 5.8;j

-> « intéressant sur plan esthétique
sachant que majorité des DKCVB
concerne femmes jeunes »




SURVEILLANCE

m Pas de recommandations (rythme?
examens?)

> Clinique
> Biologie (BH, Ca 19-9)

> IRM / Echo-endoscopie (surveillance
portion intra-pancréatique non
resequee)



CONCLUSION

m Affection rare

m Complications fréguentes et graves,
++cancer, justifiant traitement
chirurgical systématique

m Pas de consensus
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