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DEFINITION ET
EPID] OLOGIE

Malformations congeénitales :

o Une ou plusieurs dilatations kystigues communicantes des
voies biliaires

(L]

Incidence :

o 1/100.000 a 1/200.000 en Europe et 100 fois plus élevée
en Asie du Sud Est et au Japon

o Sexratio : 4 femmes/lhomme
o 20 a 50% de déecouverte a I'age adulte

2leme cause de malformation des voies biliaires

R Kianmanesh, J M Régimbeau, J Belghiti Anomalies de
la jonction bilio pancréatique et dilatations kystiques
congénitales desz voies biliaies de I'adulte, EMC 2001




PHYSIOPATHOLOGIE

Babbit 1969:

o Anomalie de la jonction bilio-pancréatigue:
Canal commun long > 15mm

Jonction extra duodénale des 2 canaux a distance du
sphincter

Angle de raccordement > 30°

Absence de sphincter propre :
o Reflux pancréato-biliaire chronique

o Erosion muqueuse, fragilisation, dilatation et
degénérescence

Babbit DP. Congenital choledochal cysts. Ann Radiol 1969;12:231—40.
Congenital cystic dilatation of bile ducts S. Mannai *, T. Kraiem, L. Gharbi, N.
Haoues, H. Mestiri, M.-T. Khalfallah. Annales de chirurgie 131 (2006) 369-374




CLASSIFICATION

liere classification : Alonso-Lej (1959)

La plus utilisée : CLASSIFICATION DE
TODANI (1977):

o Tient compte du siege, de la forme et de la
distribution de la maladie polykystique

Classification de Kimura :
o En fonction de 'AJBP associée

R Kianmanes h, J M Régimbeau, J Belghiti Anomalies de
la jonction bilio pancréatique et dilatations kystiques
congénitales desz voies biliaies de I'adulte, EMC 2001




CLASSIFICATION DE TODANI

>85% des cas

R Kianmanesh, J M Régimbeau, J Belghiti Anomalies de
la jonction bilio pancréatique et dilatations kystiques
congénitales desz voies biliaies de I'adulte, EMC 2001




LES LIMITES

RéVISée Dar TOdanI : CLASSIFICATION DE VISSER
o En fonction de I'existence d’une . Al
AJBP ;

o
e R A L
PR

o Pour le type I:
la : dilatation sacciforme

Ib : dilatation fusiforme sans
AJBP =

Ic : : dilatation fusiforme avec
AJBP

Classification remise en
cause par Visser (2004):

o Association de 4 maladies qui
n'ont pas de lien entre elles

a DiStinCtion entre type I et type diverticules du cholédogue choledocile maladic de Caroli
IV est difficile et arbitraire

T TODANI, Y WATANABE, A TOKI et al. Classification of congenital biliary cystic disease. J
Hepatobiliary Pancreat Surg (2003) 10:340-344

Congenital Choledochal Cysts in Adults.Brendan C. Visser, MD; ARCH SURG/VOL 139, AUG 2004




CLASSIFICATION DE KIMURA

'Y PE 1 siikhisn C-P
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Union C-P

95% des cas

Union P-C

5% des cas

Pas de Segment
retrecissement rétreci du bas
du bas cholédogue
cholédogue . . L

. Dilatation cholédocienne
Dilatation cholédocienne en plus ancienne et plus
genéral modérée Importante
Symptdmes discrets et svt Manifestations cliniques
révélation tardive precoces et severes

KIMURA K, O HTOM, O NOT et al. Congenital cystic dilatation of the
common bile duct : relationship to anomalous pancreaticobiliary
ductal union. AJR Am J Roentgenol1977;128:571-577.




CLINIQUE ET BILAN
MORPHOLOGIQUE

Bilan morphologique:

Symptdémes proches de la

maladie lithiasique;

Q

a
a
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Douleur +++

Ictere et fievre

Cholangites

Crises de pancréatite aigué

Chez enfant triade masse +
douleur + ictere

2 complications graves:

Q

Q

Péritonite biliaire
Hémorragies digestives

Q

o O O O

Echo

TDM

Echoendoscopie

CPRE +++
Cholangiowirsungo IRM +++ :

R Kianmanesh, J M Régimbeau, J Belghiti Anomalies de
la jonction bilio pancréatique et dilatations kystiques
congénitales desz voies biliaies de I'adulte, EMC 2001




TRAITTEMENT

But: EVITER LES Quand le proposer :
COMPLICATIONS : o Le plus tot possible apres bilan
o CANCER +++: o Ictére n'est pas une ClI
Cholangiocarcinome (80%) o Si cholangite :
Surtout dans les VBEH ATB
. : _ +/- drainage
- Mecaniques : Chir rapidement envisagée
Lithiases ;
Pancréatites o Rupture spontanée :
Ruptures Tableau inquiétant

Drainage simple des voies
biliaires

o Infectieuses: ales . _
Chir différée de 5 a 6 semaines

Angiocholites
Abceés intra-hépatiques
Septicémies

o Cirrhose biliaire

Branchereau S et Valayer J. Malformations kystiques de la voie biliaire chez I'enfant : dilatation congénitale de
la voie biliaire principale. Traitement chirurgical. Encycl Méd Chir (Editions Scientifiques et Médicales Elsevier
SAS, Paris, tous droits réservés), Techniques chirurgicales - Appareil digestif, 40-976, 2002, 10 p.




" PRINCIPES DU TRATTEMENT

= D S =

o Morbidité a long terme de 35 a
85%

o Risque de dégenérescence

= Exérese chirurgicale pour:

o Supprimer définitivement le  reflux
pancréatique vers les voies
biliaires

o Réséquer
= Latotalité du kyste
= Lavésicule biliaire
= Les voies biliaires extra hépatiques

o Diminution du taux de cancer de
16.2 a2 0.7%

= Biopsie hépatique + extempo




. TRAITEMENT TYPE I ET IV
ol |




PLACE DE LA COELIOSCOPIE ?

Chez l'adulte
o Jang (Surg endosc) 2006 :

Chez I'enfant :
o Hong, (Eur J Pediatr

Surg) 2008 : 12 patients
, . Conclusion : bon résultats et
Une étude prospective de surtout esthétiques
31 patients .
pat _ o Palanivelu (J AM Coll Surg)
Anastomose du pied de 2008 :

I'anse apres extériorisation

et anastomose
hépaticojéjunale par coelio
Conclusion :

o [Faisable et non dangereux

0 « learning curve »
importante

Etude rétrospective de 35
patients

Méme taux de morbidité et de
mortalité que par laparotomie

Conclusion: faisable, non
dangereux et plus avantageux



. INDICATIONS PARTICULIERES

S
= Types llI: *@1\ = Type V :sd de Caroli :
o Sphinctérotomie o o Traitement
endoscopique + symptomatique des
cholécystectomie complications
o Voie d’abord chirurgicale o Atteinte monolobaire :
moins employée hépatectomie partielle
o Atteinte diffuse :
o transplantation hepatique

= TypeslV: 1

o+ dilatations v (©
ne touchant qu’un lobe
ou lithiase localisée

o Hépatectomie partielle

LENRIOT JP, GIGOT JF, SEGOL P et al. Bile duct cysts in adults : a multi-institutional
retrospective study. French Associations for Surgical Research. Ann Surg 1998; 228:159-
166.




CONCLUSION

Maladie rare Europe
Majorité de type | et de type IV

PREVENTION DU RISQUE DE
DEGENERESCENCE+++

o Résection du kyste, de la vésicule biliaire et des
voies biliaires extra hépatigues

Traitement du type 11?...




