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RESUME : L'échinococcose cystique, appelée aussi hydati-
dose, est une zoonose causeée par le développement chez
I'hnomme de la larve d'un ténia échinocoque de type Echi-
nococcus granulosus. |l s’agit d’'une pathologie cosmopolite
qui peut étre rencontrée en Belgique chez des patients ori-
ginaires de pays endémiques et qui atteint, le plus souvent,
le foie. Dans cet article, les auteurs discutent la prise en
charge multidisciplinaire de cette pathologie en partant du
cas d’un patient souffrant d’un kyste échinococcique hépa-
tique de 28 cm traité par albendazole et résection hépa-
tique. Plusieurs options de traitement de I'échinococcose
cystique sont décrites dans la littérature bien qu'il n’existe
pas, a I'heure actuelle, de consensus clair concernant la
prise en charge de cette pathologie.

MoTs-cLEs : Echinococcose cystique - Echinococ-
cose kystique - Hépatologie - Parasitologie - Chirurgie
hépatique

INTRODUCTION

L’échinococcose est une zoonose causée par
le développement de la larve d’'un ténia échi-
nocoque. Quatre espéces de ce ténia peuvent
provoquer une infection chez 'homme (E. gra-
nulosus, E. multilocularis, E. vogeli et E. oligar-
thus). Les deux formes les plus fréquentes sont
I’échinococcose alvéolaire provoquée par E.
multilocularis (1, 2), et 'échinococcose cystique
(EC) ou kystique provoquée par E. granulosus
(3). LEC, appelée aussi hydatidose, est une
pathologie cosmopolite qui pose un probléme
majeur de santé publique dans des régions
endémiques comme I’Amérique du sud, I'Asie,
I’Afrique et I'est de I'Europe, en y entrainant une
morbi-mortalité importante. Le foie est 'organe
le plus souvent atteint, mais la symptomatologie
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MULTIDISCIPLINARY MANAGEMENT OF A GIANT
HEPATIC HYDATIDOSIS

SUMMARY : Cystic echinococcosis or hydatidosis, is a zoo-
nosis caused by larval stages of Echinococcus granulosus
that can be encountered in Belgium in patients originating
from endemic countries. The liver is the most commonly
affected organ. In this paper, the authors describe the mul-
tidisciplinary management of this pathology based on the
clinical case of a patient suffering from a 28 cm cystic echi-
nococcosis treated by combination of albendazole and liver
resection. Several treatment options are described in the
literature although there is currently no clear consensus on
the management of this condition.
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est, la plupart du temps, inexistante, expliquant
pourquoi le diagnostic est généralement fortuit
et la découverte de I'affection tardive.

Cet article décrit d’abord la prise en charge
d’un patient d’origine algérienne atteint d’'une
EC qui se manifestait par un kyste hépatique
geant asymptomatique malgré son volume.
Il est trés probable que ce patient résidant en
Belgique depuis de nombreuses années, se soit
infecté en Algérie, pays endémique notoire. Sur
base de la classification de 'Organisation Mon-
diale de la Santé (OMS), il s’agissait d’'un stade
CE3b, ayant nécessité une prise en charge mul-
tidisciplinaire par chirurgie d’exérése compléte
et traitement anti-parasitaire. Ensuite, une revue
générale analyse le cycle de I'échinoccoque,
I’épidémiologie de 'EC, I'’évolution clinique, les
méthodes diagnostiques, les diverses modalités
thérapeutiques, le suivi et la prévention de la
maladie dans les pays endémiques.

PRESENTATION CLINIQUE

Dans le cadre d’'un bilan préopératoire pour
remplacement de valve aortique, une échogra-
phie cardiaque a révélé, de maniére fortuite,
une hépatomeégalie chez un patient d’origine
algérienne, agé de 52 ans. Une biologie est réa-
lisée et s’avére sans particularité, avec, notam-
ment, des tests hépatiques normaux. Le patient
béneficiet d’'une échographie abdominale qui
demontre la présence de multiples kystes dans
la région épigastrique. Un scanner abdominal
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Figure 1. Tomodensitométrie abdominale (coupe

transversale) démontrant une large lésion tumo-

rale kystique de 28 cm de grand diameétre, conte-
nant des lésions kystiques secondaires.

Figure 3. Photographie peropératoire montrant la
lésion réséquée dans sa totalité.

Figure 2. Examen IRM en pondération T2 (coupe
coronale) confirmant une large Iésion hépatique
contenant de multiples lésions kystiques
secondaires.

est demandé (Figure 1), suivi d’'une imagerie
par résonance magnétique (IRM) abdominale
(Figure 2). Ces examens démontrent une tres
volumineuse masse polykystique de 28 cm de
grand axe, se situant au niveau du lobe hépa-
tique gauche, refoulant le reste du parenchyme
hépatique ainsi que le rein droit, et exercant un
effet de masse sur la veine porte qui reste per-
meéable avec, néanmoins, présence de varices
spléno-rénales. Une sérologie par hémaggluti-
nation indirecte se revéle positive pour E. gra-
nulosus. Deux autres tests sérologiques (par
ELISA et par immunodiffusion), recherchant des
anticorps pour E. multilocularis, s’avérent, quant
a eux, negatifs. Le diagnostic de kyste hépa-
tique géant parasitaire a E. granulosus est alors
posé. Un traitement antiparasitaire par albenda-
zole 400 mg deux fois par jour est instauré et le
patient est adressé en consultation spécialisée
de chirurgie hépatobiliaire ou, face a cette volu-
mineuse hydatidose hépatique, une indication
chirurgicale est posée.

La chirurgie permet la résection compléte
du kyste entouré de sa membrane peérikystique
sans effraction de celle-ci (Figure 3). Les suites
opératoires sont simples et le patient quitte I'h6-
pital au 7°me jour post-opératoire avec, comme
traitement de sortie, de I'albendazole 400 mg,
deux fois par jour, pour une durée d’'un mois.
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Figure 4. Section du kyste principal,
laissant apparaitre les nombreux
«kystes filles».

L’analyse anatomopathologique du kyste, sur
piece fraiche aprés section de celui-ci, permet
la mise en évidence de ses nombreux «kystes
filles» (Figure 4). L’analyse au microscope aprés
coloration a I’hématoxyline-éosine confirme le
diagnostic en démontrant la présence du para-
site E. granulosus (Figure 5). Les coupes histo-
logiques permettent, notamment, la visualisation
caractéristique au sein de la cavité kystique de
nombreux protoscolex comportant des rangées
de crochets réfringents et des ventouses.

DiscussSION

1. CYCLE EVOLUTIF DU PARASITE

Le cycle évolutif de 'EC comprend les inter-
médiaires suivants : un hoéte définitif, le chien
le plus souvent, ou d’autres canidés ; un hobte
intermédiaire, le plus fréquemment le mouton,
parfois une autre espéce ongulée (chévre, che-
val, porc, bovins, etc.). homme est un héte
accidentel de E granulosus. Les ténias adultes
sont présents au niveau de l'intestin gréle de
I’h6te définitif et peuvent produire des centaines
d’ceufs qui contiennent chacun un embryon,
appelé oncospheére. Les ceufs sont évacués lors
de la défécation et vont étre répandus dans la
nature. L’héte intermédiaire s’infecte en ingérant

Figure 5. L’analyse
histopathologique
(hématoxyline éosine,
agrandissement ori-
ginal x40) révele, a la
face interne de la paroi
kystique, la présence
de protoscolex viables
comportant des ran-
gées de crochets
réfringents et des ven-

50 pm

touses.
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ces ceufs présents sur le sol contaminé. Il s’en-
suit alors le stade larvaire des parasites. Dans
'intestin de 'h6te intermédiaire, les oncosphéres
vont éclore, envahir la muqueuse intestinale et,
par voie hématogéne ou lymphatique, se diri-
ger vers le foie, le plus souvent. L’'hote défi-
nitif se contamine en ingérant les viscéres de
I’héte intermédiaire contaminé (4-6). Lhomme
se contamine par voie féco-orale, via I'ingestion
d’ceufs de parasites présents sur les sols ou les
aliments souillés a partir des féces de chiens
infectés, ou encore en ingérant les ceufs parfois
présents au niveau du pelage des canidés.

2. EPIDEMIOLOGIE

L’EC est une pathologie cosmopolite qui repré-
sente un réel probleme de santé publique dans
certaines régions du monde. Les zones endé-
miques ou le plus haut taux d’'EC est retrouve
sont les régions ou I'élevage ovin est important.
L’EC est ainsi essentiellement rencontrée dans
I'est de la Chine, dans la fédération de Russie,
a l'est et au centre-est de la région méditerra-
néenne, en Amérique du Sud, en Australie et
dans les pays du nord et de I'est de I’Afrique
(6-8). En Belgique, cette maladie est peu pré-
sente et est, essentiellement, retrouvée dans
la population provenant de zones endémiques.
L’Institut Scientifique de Santé Publique (ISP)
belge rapporte douze nouveaux cas confirmés
d’EC en 2013 et en 2014. Néanmoins, étant
donné lI'importance des flux d’immigration en
Europe et les caractéristiques de cette mala-
die généralement peu ou pas symptomatique
avec une incubation trés lente, il est Iégitime de
penser que la prévalence de 'EC est largement
sous-estimée.

3. CLINIQUE

La phase initiale de la maladie est toujours
asymptomatique. Certains patients s’infectent
durant 'enfance, avec des manifestations cli-
niques qui apparaissent (ou pas) a I’dge adulte.
Une croissance kystique trés lente explique
cette absence fréquente de symptomes. La
découverte est donc trés fréquemment fortuite
chez des patients asymptomatiques ou bien
constatée a l'autopsie (9). Lorsque la maladie
devient symptomatique, la présentation clinique
est le plus souvent fonction de la taille et du site
du kyste. Le principal organe atteint (dans deux
tiers des cas) est le foie. C’était le cas pour le
patient décrit dans cet article. Des kystes hyda-
tiqgues peuvent également étre retrouvés au
niveau des poumons dans un quart des cas
approximativement. Plus rarement, ils peuvent

atteindre le cerveau, les os, les reins, le pan-
créas, les muscles, les yeux, la rate et le cceur.
La majorité des cas ne concerne qu’un seul
organe, mais des atteintes multi-organes ont été
décrites. En cas d’atteinte hépatique, les mani-
festations cliniques peuvent étre une hépatomeé-
galie associée ou non a une géne, voire une
douleur, localisée dans le quadrant supérieur
droit de I'abdomen, ou encore des symptémes
plus aspécifiqgues comme une perte d’appétit,
une altération de I'état général, des nausées et
des vomissements (7, 9).

L’apparition de symptdmes peut aussi résul-
ter d’'une complication. Ces complications
peuvent étre : (a) une obstruction portale ou
des veines hépatiques (11), des canaux biliaires
ou de la veine cave inférieure pouvant entrai-
ner une hypertension portale, une obstruction
veineuse, une cholestase ou un syndrome de
Budd-Chiari; (b) une rupture du kyste au sein
des voies biliaires pouvant causer une cholan-
gite, un ictere obstructif ou encore une pancréa-
tite; (c) une surinfection bactérienne du kyste
conduisant a un abcés hépatique; (d) une rup-
ture intra-péritonéale du kyste pouvant entrainer
une péritonite, voire un choc anaphylactique.
En cas de rupture spontanée ou traumatique du
kyste entrainant la libération des petits kystes
ou de protoscolex, on parle d’échinococcose
cystique secondaire aboutissant a la formation
d’un kyste plus volumineux d’évolution souvent
trés rapide (7).

4. METHODES DIAGNOSTIQUES

A) IMAGERIE MEDICALE

Le diagnostic d’EC est essentiellement basé
sur I'imagerie et la sérologie. L’échographie est
'imagerie la plus utilisée étant donné sa sim-
plicité et son co(t trés abordable. Ces caracté-
ristiques sont déterminantes car cette maladie
est souvent rencontrée dans des pays en voie
de développement. Par ailleurs, la sensibilité et
la spécificité de I'échographie sont excellentes
avec des valeurs de 88-98 % et 93-100 %,
respectivement (12). C’est sur base de I'écho-
graphie qu’est basée la classification de I'Orga-
nisation Mondiale de la Santé (OMS, 2001).
L’échographie permet également un suivi de
la lésion aprés traitement. Plus fréquemment,
dans les pays développés, I'échographie sera
complétée par un scanner et/ou une IRM. Le
scanner permet d’obtenir une vision anatomique
plus précise de la lésion et est plus adapté pour
évaluer les complications comme des ruptures
de kystes et des compressions d’organes avoi-
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sinants. L'IRM semble encore plus précise que
le scanner dans la délimitation de la Iésion par
rapport aux voies biliaires et apparait étre le
meilleur examen a la fois pré- et post-opératoire
(7, 8).

B) SEROLOGIE

La sérologie compléete et/ou confirme le dia-
gnostic radiologique et est utilisée dans le suivi
du traitement. En premiére intention, les tests
sérologiques peuvent se faire par la technique
ELISA ainsi que par le test d’hémagglutination
indirecte (13). La sensibilité de ces tests en cas
de kyste hépatique est comprise entre 85 et 98
% (14). En effet, la réponse immunitaire peut
varier d’'un individu a l'autre et est fonction de
I'état du kyste (indemne, fistulisé ou rompu) et
de sa localisation. Une sérologie négative ne
peut donc formellement exclure le diagnostic
d’échinococcose. En outre, la spécificité de ces
tests est limitée (faux positifs dus a des réac-
tions croisées avec d’autres parasites, tumeurs
ou cirrhose) (10) et, en cas de doute, des tests
de confirmation doivent étre utilisés (14).

C) BIOLOGIE

Les résultats de la biologie sanguine ne sont
pas spécifiques. On peut retrouver une throm-
bocytopénie ou une leucopénie aspécifique de
méme qu’une éosinophilie modérée et une alté-
ration des tests hépatiques. En cas de rupture
du kyste dans les voies biliaires, une hyperbi-
lirubinémie, une majoration des phosphatases
alcalines et des y-GT peuvent étre retrouvées
également.

D) BioPsIE

En cas de diagnostic radiologique ou sérolo-
gique douteux, une biopsie a l'aiguille peut étre
envisagée. Celle-ci doit rester exceptionnelle vu
le risque de choc anaphylactique et d’échinococ-
cose secondaire (9). Si cette ponction a lieu, un
traitement a base d’albendazole 4 jours avant et
minimum 1 mois apres celle-ci est recommandé
(5, 8, 10).

5. TRAITEMENT

Les possibilités thérapeutiques sont variables.
Elles comprennent la chirurgie, le traitement per-
cutané, le traitement médical et I'observation (4),
(15). Il n’y a pas a I'’heure actuelle de consensus
de prise en charge clairement établi car aucune
étude clinique randomisée n’a jamais pu étre
effectuée. Néanmoins, 'OMS préconise de se

baser sur sa classification échographique pour
orienter le traitement.

A) TECHNIQUES CHIRURGICALES

Le traitement chirurgical est préconisé dans
les kystes compliqués (fistule biliaire, compres-
sion de structure vitale, rupture, kyste infecté
secondairement ou hémorragique), dans les
kystes contenant des kystes filles, les kystes
menacant de se rompre, les kystes extrahépa-
tiques, les kystes de plus de 10 cm et en cas
de traitement percutané impossible. Afin de
diminuer le risque d’ensemencement dans la
cavité abdominale par les protoscolex et, donc,
le risque d’échinococcose cystique secondaire,
un traitement néo-adjuvant par albendazole est
indiqué. Il est donné entre 4 et 30 jours avant
'opération et minimum 1 mois apres.

La chirurgie peut étre conservatrice; elle
consiste dans ce cas a enlever le contenu du
kyste, stériliser I'intérieur avec des «agents pro-
toscolicides» (salin hypertonique, albendazole,
praziquantel ou ivermectin pendant 15 minutes)
et, ensuite, soit a enlever le kyste avec la mem-
brane périkystique, soit a laisser la membrane
périkystique (8, 13, 15). On retrouve dans la
littérature l'indication de meilleurs résultats, en
cas de chirurgie conservatrice, lorsque la résec-
tion est associée a une omentoplastie (15).

La chirurgie peut étre radicale et, dans ce
cas, il s’agit d’enlever I'entiereté du kyste avec
sa membrane périkystique, voire parfois de réa-
liser une hépatectomie partielle. Il est impéra-
tif d’éviter un déversement intra-abdominal du
contenu kystique car il existe un risque impor-
tant de choc anaphylactique et d’échinococcose
secondaire. Si cette situation était rencontrée, il
est conseillé de procéder a un lavage péritonéal
au sérum salé hypertonique. Il faut ensuite trai-
ter le patient par albendazole pour une durée de
3 a 6 mois associé a 7 jours de praziquantel (8).
La laparoscopie peut étre utilisée dans certains
cas (3, 16).

Les complications chirurgicales décrites sont
I'infection secondaire, la fistule biliaire, la cho-
langite sclérosante secondaire, I'abcés intra-
abdominal, I'’échinococcose cystique secondaire
et le choc anaphylactique (8, 15, 17). Le risque
de récidive est compris entre 2 et 45 % et varie
selon la taille du kyste, sa localisation, ou encore
I’expérience du chirurgien.

B) APPROCHES PERCUTANEES

Il existe deux types de traitement percutané
de I'EC : la technique PAIR et le cathétérisme
du kyste.

H (0, Rev Med Liege 2018; 73 : 1 : xx-xx
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Le traitement PAIR (pour les initiales des
mots anglais : «puncture, aspiration, injection,
and reaspiration») a pour but de détériorer la
membrane germinale a l'aide d’'un agent pro-
toscolicide. Grace a l'aspiration du kyste on
pourra mettre en évidence, par analyse extem-
poranée, la présence de protoscolex. Ensuite,
le produit est injecté puis ré-aspiré aprés 15
minutes pour déterminer I’'éventuelle persis-
tance de protoscolex. Si ceux-ci persistent, une
nouvelle injection est réalisée et ainsi de suite.
Il est également indiqué de I'associer a un trai-
tement par albendazole (4 a 10 jours avant et 1
mois aprés) ou par mebendazole (4 a 10 jours
avant et 3 mois aprés). Les complications sont
les mémes que celles décrites ci-dessus pour
le traitement chirurgical, mais cette technique
présente 'avantage d’étre moins invasive. Lors
d’un traitement PAIR, la cholangite slérosante
secondaire est a craindre en cas de communi-
cation du kyste avec les voies biliaires. On pré-
conise donc parfois une cholangiographie pour
s’assurer de l'intégrité de I'arbre biliaire, et de
doser la bilirubine dans le liquide ponctionné.

La deuxieme technique est le cathétérisme
du kyste. Elle peut étre réalisée pour les formes
CE2 et CE3b contenant des kystes filles. Elle
consiste en I'évacuation du contenu du kyste au
moyen de divers cathéters assez larges (8, 15).

C) TRAITEMENT MEDICAL

Le traitement médical comprend ['utilisation
de médicaments antiparasitaires de type anti-
helminthiques de la classe des benzimidazolés
(18). 1l sera administré soit seul, soit comme
traitement (néo)adjuvant aux autres techniques.
Lorsqu’il est associé a la chirurgie ou au traite-
ment percutané, il est recommandé de le don-
ner 4 a 30 jours avant le geste chirurgical et de
le poursuivre 1 mois apreés.

On distingue deux médicaments : I'albenda-
zole qui doit étre donné a raison de 10-15 mg/
kg/j en 2 prises per os en mangeant (le plus
souvent 400 mg deux fois par jour) et le mében-
dazole qui est moins bien absorbé et qui doit
étre donné plus longtemps et a plus forte dose,
soit 40-50 mg/kg/j en 3 prises orales. Lorsqu’un
traitement médical seul est I'option choisie, il est
conseillé de privilégier I'albendazole pour une
durée de 3 a 6 mois sans interruption. En cas
d’utilisation néo-adjuvante, I'albendazole per-
met de ramollir le kyste et donc de faciliter son
extraction et de diminuer le risque de récurrence
en inactivant les protoscolex.

Les effets secondaires décrits comprennent
hépato-toxicité (surtout), alopécie, cytopénie,
vomissements, céphalées et vertiges. Ces médi-

caments sont contre-indiqués en cas d’aplasie
meédullaire, de maladie hépatique sous-jacente
ou de grossesse. Un monitoring du taux san-
guin d’albendazole, de la formule hémato-leu-
cocytaire ainsi que de la fonction hépatique est
préconisé. En cas de majoration a plus de 500%
des transaminases, le traitement doit étre arrété
et un traitement alternatif mis en place (8, 10,
15).

6. SURVEILLANCE ET SUIVI

On ne retrouve pas dans la littérature de
protocole de surveillance clairement établi. Le
suivi se fait essentiellement par échographie
(ou autres techniques d’imagerie si disponibles)
car la sérologie peut rester élevée pendant des
années apreés le traitement. De plus, en fonction
des tests utilisés, la cinétique sera variable (15).

7. PREVENTION

L’EC étant une zoonose dont les hétes défini-
tifs et intermédiaires sont des animaux domes-
tiques. Sa propagation pourrait donc étre mieux
maitrisée dans les pays endémiques. La sen-
sibilisation du grand public au moyen de cam-
pagnes d’information, la vermifugation du chien,
le perfectionnement de I'hygiéne lors de I'abat-
tage et, enfin, 'abattage systématique de mou-
tons séniles sont des mesures prophylactiques
raisonnables et facilement opérationnelles.
Actuellement, un vaccin pour les moutons (19) et
autres bovins (20) est a I'’étude. Plusieurs pays,
en collaboration avec 'OMS, entreprennent
diverses actions afin de contenir 'EC, voire de
I’éradiquer (10, 13, 15).

CONCLUSION

Bien que la Belgique ne se situe pas en
zone endémique, la présence de populations
originaires de pays plus touchés impose aux
cliniciens belges la connaissance de I’échino-
coccose, dont la prévalence est certainement
sous-estimée. Dans cette optique, il serait utile
d’établir un protocole clair de prise en charge
en Belgique afin d’'uniformiser et d’optimaliser le
traitement de cette maladie dont les complica-
tions peuvent s’avérer fatales.
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