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Nous avons pensé qu’il é ta it inté
ressant e t utile de juxtaposer les as
pects anatomo-cliniques de deux af
fections malformatives du foie: l’agé
nésie des voies biliaires intra-hépati- 
ques e t la fibroangiomatose biliaire. 
Ces 2 é ta ts ont en effet été l’objet de 
travaux im portants au cours des der
nières années.

L ’agénésie des voies biliaires corres
pond à la forte diminution du nombre 
ou même l’absence complète des ca
naux interlobulaires.

La fibroangiomatose biliaire est 
caractérisée par l’augmentation du 
nombre et parfois du calibre des 
canaux biliaires intrahépatiques et 
par une fibrose les enveloppant et 
engendrant de l’hypertension portale.

Ces 2 états peuvent être associés 
à d ’autres malformations congénita
les e t to u t particulièrement à des 
lésions rénales. Ils peuvent évoluer 
tous deux vers la cirrhose et m ettent 
le clinicien parfois dans des situations 
embarrassantes.

1. L ’a g e n e s l e  d e s  v o i e s  b i l i a i r e s

INTRAHEPATIQUES

L ’agénésie des voies biliaires in tra
hépatiques est définie par l’absence

de canaux interlobulaires c’est à dire 
de ces canaux biliaires tapissés d ’un 
epithelium  cubique que l ’on trouve 
normalement dans les espaces Porte 
de K ierm an à côté des branches de 
la veine Porte et de l’artère  hépati
que.

L ’agénésie est dite totale ou com
plète lorsqu’on ne trouve pas de canal 
biliaire à l’examen d ’un très  grand 
nombre d ’espaces Porte. Elle est dite 
partielle ou incomplète lorsque la plu
p a rt des espaces Porte sont dépourvus 
de canaux interlobulaires. Ceci semble 
être le cas le plus fréquem m ent ren
contré.

En 1865 H e s c h l  [23] rapporta  l’ob
servation d ’une fillette décédée à 
l’âge de 7 mois ayant présenté de 
l’ictère depuis la période néonatale et 
chez laquelle l’autopsie m it en évi
dence d ’importantes m alformations 
de la voie biliaire extrahépatique asso
ciées à une agénésie de la voie biliaire 
intrahépatique. Par la suite F e e r  
[16], P a u l  [37], V ig h o l t  [44], S w e e t  
[42], F in l a y s o n  [18] publièrent des 
observations analogues; chez tous les 
enfants suscités il existait des malfor
m ations de la grande voie de drainage 
de la bile.
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E n 1944 D a h l  Iv e r se n  e t Gormsen 
[13] eurent l’occasion d ’observer deux 
fillettes ictériques, chez l ’une décédée 
à 7 mois ils trouvèrent à la fois des 
m alform ations des voies biliaires intra- 
e t extrahépatiques, l’autre, une pré
m aturée de 3 semaines décédée 1/2 
heure après sa naissance, é ta it atteinte 
d ’ictère  intense accompagné d ’hémor
ragies, de léthargie et d ’hépato- et de 
splénomégalie. L ’autopsie démontra 
l’existence d ’une cirrhose biliaire et la 
dim inution du nombre des canaux 
biliaires intrahépatiques (5/6 des espa
ces P o rte  en étaient dépourvus).

E n  1943 nous pûmes observer à 
C lerm ont-Ferrand un enfant hypo
trophique présentant de l ’ictère inter
m itten t e t de l’agénésie des voies 
biliaires intrahépatiques. Ce malade 
fu t l ’ob jet d ’une communication pré
sentée en 1944 à la Société de Médecine 
de Clermont et parue en 1946 dans 
les Archives Françaises de Pédiatrie. 
Il s’agissait de la première observation 
clinique d ’agénésie des voies biliaires 
intrahépatiques sans malformations 
associées des voies extrahépatiques 
dans laquelle l’ictère prolongé était 
in terp ré té  comme la conséquence de 
la m alform ation que nous étudions 
au jou rd ’hui. D oobs [14] f it  connaître 
en 1949 l ’observation d ’une fillette 
dont les voies extrahépatiques étaient 
normales, il signalait l ’augmentation 
du ta u x  du cholestérol sanguin et 
après F ynlayson  [18] la Xanthoma
tose. P a r  la suite Ah r e n s , H arris et 
MacM ah o n  [13] publiaient deux cas 
personnels et faisant la bibliographie 
de la question retrouvaient 11 obser
vations antérieures aux leurs. Ils insis

taien t su r certaines modifications bio
logiques e t discutaient de la Xantho
matose.

En 1952 M a c M a h o n  et T h a n n - 
h a u s e r  [30] observent chez un enfant 
de 10 ans ictérique depuis sa naissance 
et po rteu r de xanthomatose une agé
nésie complète des canaux biliaires 
interlobulaires. Ils dénomment l ’affec
tion dysplasie congénitale des canaux 
interlobulaires et différencient cette 
affection de la cirrhose biliaire xan tho
m ateuse qu’ils étudièrent de façon 
très heureuse en 1949.

P ar la suite quelques observations 
furen t publiées. Nous (39) avons pu 
en rassem bler 56 en 1960 (9 ayan t été  
détéctées dans notre Service de 1943 
à 1960). E n 1961, nous avons rencontré 
deux nouveaux cas personnels. Cette 
m alform ation est considérée comme 
exceptionnelle, elle nous semble l’être  
beaucoup moins qu’on ne le pense. 
Certains cas sont ignorés, car les exa
mens histologiques du foie ne sont pas 
systém atiquem ent pratiqués. E n plus, 
le tab leau  clinique peut être trom peur, 
nous avons détecté l’agénésie presque 
complète des canaux intrahépatiques 
chez un  myxoedemateux jeune pré
sentan t de l’ictère prolongé alors que 
ce dernier aurait pu être in ter
prété comme un ictère de l’hypothy
roïdie.

D ’après les observations que nous 
avons pu  rassembler l’agénésie des 
voies intrahépatiques est associée une 
fois sur deux à une malformation des 
voies biliaires extrahépatiques.

Dans 19 cas bien étudiés où la 
m alform ation était mixte nous trou 
vons:
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Vésicule Cijstique

A bsen te 8 A b sen t 8
R u d im en ta ire 2 R u d im en ta ire  3
no rm ale 9 R é tré c i 3

N o rm a l 4
N on  précisé 1

Canaux hépatiques 

A bsence des d e u x  9
U n  seu l p ré s e n t 1
R u d im en ta ire  5
R étréc is 3
N o rm au x  1

La coexistence d ’autres malforma
tions nous semble fréquente, nous 
l’avons noté chez plus de la moitié 
de nos malades qui ont été autopsiés. 
C’est ainsi que nous avons trouvé des 
malformations p o rtan t sur l’artère 
pulmonaire ou sur les reins et les voies 
biliaires extrahépatiques ou sur les 
reins et les uretères ou sur les reins 
e t la thyroïde. L ’un de nos enfants 
é ta it un mort-né polymalformé pré
sentant des lésions du crâne, de la 
colonne vertébrale, du cerveau et des 
reins.

D ’après les cas publiés il semble 
que l’affection soit plus fréquente chez 
les filles que chez les garçons, mais 
cette prédominance est moins mani
feste que pour la cirrhose xanthom a
teuse apanage quasi exclusif de la 
femme.

Chez la p lupart de nos malades, les 
voies extrahépatiques étaient normales. 
Ces cas purs perm etten t une bonne 
étude de la symptomatologie qui nous 
préoccupe aujourd’hui, en effet, chez 
ces sujets la rétention biliaire n ’est 
pas due en partie à un obstacle extra
hépatique.

Nous n ’avons jamais rencontré per
sonnellement d ’absence complète de 
canaux biliaires intrahépatiques. Chez 
tous nos patients l’agénésie é ta it in
complète, mais elle était excessivement 
marquée. L ’autopsie a pu être p ra ti
quée chez nos 8 malades décédés e t le 
foie a pu être étudié plus complètement 
que si l’on avait du se borner 
à explorer des fragments biopsiques.

Dans un travail présenté cette 
année au Congrès de Nipiologie nous 
groupions 42 malades (35 cas cités 
dans la thèse de notre élève B illuart 
[8] e t 7 observations personnelles) 
25 de ces enfants décédèrent au cours 
de leur première année, 14 d ’entre eux 
éta ien t porteurs de malformations des 
voies biliaires intra- et extrahépatiques, 
chez les 11 autres on ne notait que de 
l’agénésie des voies biliaires in tra 
hépatiques. Plus de la moitié des 
enfants ainsi groupés sont m orts très 
jeunes. Le décès précpce de certains 
de ces bébés est explicable en partie 
to u t au moins par le fait qu’ils étaient 
a tte in ts de malformation complexe, 
mais il im porte de souligner que 11 
d ’entre eux étaient exempts de mal
form ation de la grande voie de drai
nage de la bile. L ’agénésie des voies 
intrahépatiques peut perm ettre une 
survie plus longue que la malformation 
des voies biliaires extrahépatiques 
(certains malades ont pu dépasser 
l’âge de 10 ans) mais oeci est loin 
d ’être toujours le cas et certaines formes 
du jeune nourrisson ont un très 
m auvais pronostic à brève échéance, 
même dans la forme pure. La raison 
de la longue survie de certains patients 
est probablem ent l’existence chez eux
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d ’un drainage assez satisfaisant de la 
bile, l ’absence dans leur jeune âge de 
contam ination par des germes p a rti
culièrem ent virulents, peut-être aussi 
leur résistance peu altérée aux infec
tions.

Symptomatologie

Nous allons tout d ’abord décrire 
schém atiquem ent la forme ordinaire 
à évolution relativement prolongée de 
l ’agénésie des voies biliaires in trahé
patiques. Ensuite, nous essayerons de 
préciser une forme clinique particulière 
du nourrisson, celle que nos observa
tions privilégiées nous ont permis 
d ’entrevoir.

L ’ictère débute en général lors des 
premiers jours de la vie, mais il peut 
commencer tardivem ent. Il est d ’in
tensité variable très intense chez cer
tains patients, il est réduit à du subic
tère chez d ’autres. Il évolue parfois 
de façon interm ittente, d ’autres fois 
il fonce progressivement à mesure que 
la m aladie dure. Le p rurit est noté 
chez certains patients.

Les selles sont tan tô t décolorées, 
ta n tô t de coloration normale mais on 
peut avoir affaire à un net ictère de 
type rétentionnel avec selles continuel
lem ent décolorées et urines foncées.

Chez la  plupart de nos malades 
l’ictère é ta it interm ittent e t les selles 
norm alem ent colorées mais nous avons 
aussi observé des enfants chez les
quels l’ictère était progressif e t les 
selles décolorées.

Le foie est augmenté de volume 
parfois modérément. La rate  peu t être 
palpable. Des hémorragies peuvent

être observées. L ’anémie é ta it de 
règle chez nos patients. Chez les 
enfants à longue survie l’é ta t général 
n ’est pas toujours fort altéré au début 
mais à mesure que la maladie se pro
longe l’hypotrophie peut devenir m ani
feste. Dans certains cas on a signalé 
du rachitisme. Le développement psy
chomoteur peut être retardé. L a chlo- 
rodontie a été exceptionnellement 
signalée.

Le foie fonctionne relativem ent bien 
pendant longtemps et au cours de 
cette période les résultats des épreuves 
hépatiques utilisées couremment sont 
longtemps satisfaisants. Chez certains 
patients on voit apparaître de la 
xanthomatose. Le début peut en être 
m arqué par des épaississements locali
sés de la peau suivis de l’apparition 
de petites lésions jaunâtres. La xan
thomatose peut affecter le type  plan 
ou tubéreux, elle peut intéresser les 
viscères.

F in l a y s o n  [18] ayant signalé la 
xanthom atose chez un malade de 15 
mois, D o o b s  [14] chez un enfant de 
20 mois et A h r e n s  et coll. [3], chez 
deux enfants de plus de 18 mois, on 
pensa qu’elle ne pouvait apparaître  
qu’assez tardivem ent. Il est prouvé 
actuellement, R o s e n t h a l  et coll. [37] 
viennent de le montrer, qu’elle peut 
être constatée chez des enfants très 
jeunes (7 mois). Nous n ’avons ren
contré de xanthom atose chez aucun 
de nos 11 malades personnels. Il est 
vrai que tous sauf deux étaien t p a rti
culièrement jeunes. Cependant, pour 
nous, la xanthomatose n ’a pas l’im
portance clinique que certains ont 
voulu lui attribuer. Elle peu t se voir
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dans de nombreux é ta ts  pathologi
ques allant des hemochromatoses ou 
des cholostases à différents types d ’hy
perlipémie. Les enfants m eurent d ’in
fection ou de cirrhose. Celle-ci ne 
manque pas de se produire si l’évo
lution est prolongée. Parm i nos 11 
malades 3 seulement étaien t atteints 
de cirrhose. Chez deux de nos nour
rissons, l’un âgé de 5 mois г/2, l’autre 
de 14 mois, le foie é ta it eirrhotique, 
ce qui prouve que cette complication 
peut survenir très tô t.

L ’agénésie des voies biliaires in tra 
hépatiques s ’accom pagne de m odifi
cations biologiques qui m ériten t de 
re ten ir l ’atten tion .

L’hyperbilirubinémie est modérée. 
Idle est constituée su rtou t par de la 
bilirubine directe.

En contraste avec cette hyperbili
rubinémie discrète on note une consi
dérable hyperlipémie (taux maximum 
trouvé dans la litté ratu re  28 g/litre) 
une forte hypercholestérolémie (maxi
mum enregistré 18 g/litre) une nette 
augmentation du taux des phosphatases 
alcalines (maximum enregistré 71 
U. B.) une élévation du taux des 
graisses neutres (maximum enregistré 
37 g/litre). Le sérum malgré» la forte 
hyperlipémie n ’est pas lactescent. 
MacMahon [39] a insisté sur l’aug
mentation du taux  des graisses neutres 
dans un sérum transparent, pour lui, 
elle caractériserait cette affection et 
perm ettrait de la distinguer de la 
cirrhose xanthomateuse.

Chez le nourrisson les m odifications 
biologiques n ’o n t pas é té  beaucoup 
étudiées. Le diagnostic é ta n t fa it en 
général après la m o rt l ’é tu d e  biologi

que à laquelle certains a ttachen t une 
très grande importance mais qui ne 
nous semble par être capitale a été 
parfois négligée. D ’autre part, parfois 
un seul dosage a été effectué, or, l’on 
sait qu’il faut se méfier e t exécuter 
plusieurs déterm inations car le taux 
des lipides, par exemple, peut beau
coup varier d ’un examen à l’autre. 
Chez plusieurs enfants jeunes on a en
registré des taux  à peu près normaux 
de cholestérol e t de lipides sanguins. 
Il fau t rappeler que même dans le 
jeune âge ces taux  peuvent être élevés; 
Sass K ortsák et R osenthal  les ont 
vu augm enter considérablement en 
quelques mois chez des nourrissons 
a tte in ts de l’affection.

L ’étude de nos deux nourrissons 
observés en 1961 a donné les résultats 
suivants:

— Enfant âgé de 15 mois; lipides 
8 g/1, cholestérol 1,90 g/litre.

— Enfant de 3 mois: lipides 6,50/g/ 
litre, cholestérol 1,55 g/litre, phos
phatases alcalines 6,3 U. B.

Les modifications du taux  des lipides 
des phosphatases alcalines e t du 
cholestérol sanguin ne sont pas abso
lum ent caractéristiques de l ’affection 
qui nous préoccupe ici bien que leur 
augm entation considérable soit un fait 
très particulier.

L ’augmentation du tau x  des lipides, 
des phosphatides, du cholestérol 
se rencontre dans les obstructions 
partielles chroniques (syndrome de la 
bile épaisse); dans les hépatites aiguës 
cholostatiques pures on peut enre
gistrer des taux  élevés de ces corps et 
L APL âne  vient de dém ontrer qu’au 
cours de l’ictère ordinaire observé chez
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l ’en fan t jeune les taux du cholestérol 
e t de lipides peuvent être nettem ent 
augm entés pendant quelques jours.

I l est impossible pour l ’in s tan t de 
préciser de façon certaine la cause de 
cette  m ajoration des lipides e t du 
cholestérol. Pour MacMah on  et 
T hannhatjser  [31] elle n ’est pas due 
uniquem ent à l’obstruction m ais pro
bablem ent aussi à l’excrétion inadé
quate du  cholestérol et des lipides.

Ah r e n s  e t  coll. [2], e t de nom breux  
au tre s  au teu rs  ont incrim iné l ’hyper- 
p ro d u c tio n  de ces substances. F r o eh - 
l ic h  e t  coll. [19] a d m e tte n t au 
cours de  l ’ictère l ’accélération de la 
sy n th èse  hépatique des p h osphatides 
e t du  cholestérol sans exclure l ’in te r
v en tio n  d ’un  défaut de fix a tio n .

Certaines formes pures (sans m al
form ation des voies biliaires ex tra
hépatiques) du nouveau-né et de l’en
fan t âgé de quelques mois sur les
quelles l ’attention n ’a pas été  beau
coup a ttirée  jusqu’alors évoluent sou
vent rapidem ent vers la m ort. I l  s’agit 
de nourrissons débiles peu résistants 
aux infections présentant parfois des 
troubles digestifs répondant m al à la 
thérapeu tique classique et conduisant 
le bébé à l’athrepsie. L ’ictère n ’est pas 
tou jours marqué, l’hépatom égalie est 
en général discrète et la xanthom atose 
est absente (elle l’était chez les enfants 
observés p a r nous et p résen tan t cette 
forme clinique).

Voici quelques exemples de ces 
faits :

E . E d i t h : iSTée à  te rm e . P o id s  de 
n a is sa n c e  3000 g. Ic tè re  c o n s ta té  à  la  
3èm e sem a in e . S ’est a tté n u é  p e n d a n t  quel
q u es jo u r s  p u is  s’est in tensifié . A  5 sem ai

nes fièv re . D yspepsies à  rech u tes . Foie 
d ép assan t le  reb o rd  co s ta l de  2 tr a v e rs  de 
do ig t. Selles to u jo u rs  colorées. P a r  la  su ite  
abcès d e  la  cuisse. P y é lite . B ro n ch o p n eu 
m onie. A th rep s ie . D écès à  l ’âge de  8 sem ai
nes, p o id s 2950 g.

F . J e a n i n e : A dm ise le j o u r  d e  sa  
naissance. P o id s  3250 g. H ém orrag ie  m én in 
gée. C yanose. D ès le 3èm e jo u r  b ro n ch o 
pneum on ie . Ic tè re  d ’in te n s ité  m odérée. 
Selles colorées. F o ie  au g m en té  d e  volum e. 
P a r  la  su ite  dyspepsie . T em p é ra tu re  se 
m a in te n a n t e n tre  39 e t  40. A th repsie . 
D écès à  l ’âge  d e  15 jou rs. P o ids 2900 g.

R . P a t r ic k : : P ré m a tu ré . P o id s de
n aissance  2000 g. S ub ic tère  c o n s ta té  à  
l’âge de  15 jo u rs . O tite . M auvais é ta t  
généra l. A  l ’âge  de 5 m ois le su b ic tè re  
subsiste . Selles colorées, parfo is d y sp e p ti
ques. F ièv re . O tite . H épatosp lénom égalie . 
C irrhose. B ronchopneum onie . H ém o cu ltu re  
positive  a u  E . Coli. H y p o tro p h ie . D écès 
à  l ’âge d e  5 m ois л/2 ap rès  u n e  phase  
com ateuse . P o id s  3750 g.

D . A l a i n : P ré m a tu ré . P o ids de  n a is 
sance 2500 g. L ’ic tère  e s t rem arq u é  p a r  la  
m ère à  l ’âge de  18 jou rs . Selles n o rm a le 
m en t colorées. A dm is à  l ’âge de 3 sem aines. 
M auvais é ta t  général. P o ids 2300 g. Ic tè re  
n e t. H y p o th e rm ie . Fo ie  d ép assan t de  1 
tra v e rs  de  d o ig t le reb o rd  costa l. PyéU te 
à  E . Coli. D yspepsie  ré s is ta n t a u  t r a i t e 
m en t. P o id s d im in u a n t ir rém éd iab lem en t. 
A th repsie . L ’ic tè re  s ’a tté n u e  à  la  phase  
te rm in a le . B ronchopneum onie . D écès à  
l’âge de  5 sem aines. P o ids 1800 g.

Histologie du foie 
et discussion nosologique

La p lupart des espaces porte sont 
dépourvus de canaux biliaires e t p a r
fois à l’examen du foie on ne voit pas 
du to u t de canaux interlobulaires. 
On note communément une in filtra
tion inflam m atoire mais dans un 
nombre non néghgeable de cas elle 
est absente. Pour nous cette réaction
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F ig . 1. E sp ace  P o r te  d ép o u rv u  d e  c a n a u x  b ilia ires

F ig . 2. A génésie des voies b ilia ires  in tra h é p a tiq u e s
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inflam m atoire est un phénomène con
tingen t lié à la stase biliaire. Celle-ci 
est habituellem ent intense et essentiel
lem ent interlobulaire et in ter cellu
laire. E n général l’examen m ontre 
des signes d ’hépatite subchronique 
m odérém ent sclérogène. Chez trois de 
nos m alades nous avons constaté des 
lésions de cirrhose constituée. Il s’agis
sait d ’une cirrhose lisse insulaire péri- 
portale  (Fig. 1 et 2).

Certains auteurs ont été amenés à 
la suite de MacMahon à faire un rap 
prochem ent entre l’agénésie des voies 
biliaires intrahépatiques et la cirrhose 
péricholangiolitique de MacM ahon  et 
T h a n n h a  cser  [30]. Sans entrer dans 
le détail de cette question nous allons 
rappeler les faits qui ont permis ce 
rapprochem ent.

E n 1949, MacMahon et T h a n n  - 
hatiser  [31] étudiant la cirrhose xan
thom ateuse d’Addiso n  et Gull  a tt i 
rèren t l’attention sur des altérations 
des aires porte autour des canaux de 
H e r in g  e t des canaux interlobulaires. 
Ces altérations consistaient en infil
tra tio n  collabant les canalicules et 
dé tru isan t les canaux hépatiques. Les 
gros canaux biliaires étaient ouverts 
e t vides, les canaux interlobulaires 
m anquaient ou étaient difficiles à 
trouver. Les canaux de jonction 
é ta ien t nombreux et allongés, les uns 
collabés, les autres dilatés remplis de 
bile. Les canaux ne contenaient pas 
de cellules inflammatoires; en raison 
de l’infiltration qui les entourait les 
auteurs parlèrent de péricholangiolite 
chronique. Celle-ci évolue vers la 
cirrhose, elle entraîne des modifica
tions biologiques importantes à savoir

l’augm enta tion  considérable du tau x  
des phosphatases alcalines, des lipi
des e t  du  cholestérol sanguin. Le 
sérum  de ces m alades n ’est pas lac
tescent, le tau x  des graisses neutres 
n ’est pas augm enté. MacMAHON ap 
pela la  cirrhose x an thom ateuse  «Xan
thom atose biliaire péricholangiolitique 
acquise» [29].

En 1952 MacMahon  et T hannhau- 
SER [30] observent chez un enfant 
de 10 ans des agénésies des voies 
biliaires intrahépatiques q u ’ils appel
lent «dysplasie congénitale des canaux 
interlobulaires mais aussi cirrhose 
acholangique congénitale ou Xantho
matose biliaire acholangique congéni
tale». A l’examen histologique ils no
ten t l’absence complète de canaux 
biliaires interlobulaires. Les canaux 
périlobulaires sont visibles, leurs cel
lules ont subi des modifications. La 
stase biliaire est minime, il s’y  ajoute 
un degré variable d ’infiltration cellu
laire. Pour MacMahon  et T hannhau- 
ser  deux lésions différentes du foie 
la dysplasie congénitale des canaux 
interlobulaires et la cirrhose dite xan
thomateuse produisent des effets clini
ques analogues, la seule différence con
cerne le taux  des graisses neutres qui 
est pour eux normal dans la cirrhose 
xanthomateuse et élevé dans la dys
plasie congénitale des canaux inter
lobulaires. Actuellement plusieurs au
teurs sont d ’avis que les lésions décri
tes par MacMahon et T hannhauser  
dans la cirrhose xanthom ateuse ne 
sont pas spécifiques. Celles que nous 
avons rencontrées dans l’agénésie des 
voies biliaires ne leur sont pas tou t à 
fait comparables. Bien qu’il y  ait des
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analogies entre les deux maladies, nous 
pensons qu’il n ’est ni justifié, ni heu
reux de les homologuer trop  complète
ment et qu’il faut distinguer et non 
homologuer les destructions acquises 
des canaux biliaires de leur malfor
mation congénitale.

Nous pensons pouvoir incriminer 
dans les cas que nous avons observés 
l’absence de développement des ca
naux intrahépatiques. Nous en trou 
vons les raisons dans la coexistence 
fréquente d ’autres anomalies congé
nitales, dans l’association souvent 
notée dans la littérature de malfor
mation des voies extrahépatiques, dans 
la discrétion parfois des infiltrations 
cellulaires, dans le fait enfin que les 
lésions ont été décelées chez certains 
enfants le jour de leur naissance ou 
lors des premières semaines de leur vie.

Il nous semble cependant vraisem
blable qu’il existe chez l’enfant comme 
chez l ’adulte des hépatites entraînant 
la disparition de certains canaux in
terlobulaires. Mais nous ne voyons 
pas de motif suffisant pour rappro
cher ces faits de l’agénésie des voies 
biliaires intrahépatiques que cette 
dernière soit totale ou presque totale.

Le tableau clinique lorsqu’il com
porte: ictère, modification de la colo
ration des selles, hépatomégalie, Xan
thomatose, puis ultérieurem ent, cirr
hose e t en opposition avec une bili
rubinémie modérée une forte hyper
lipémie et hypercholestérolémie, une 
augmentation du tau x  des graisses 
neutres et de celui des phosphatases 
alcalines doit être évocateur e t per
m ettre d ’envisager le diagnostic du 
vivant du malade.

Les modifications biologiques sont 
parfois im portantes et ceci est un fait 
particulier, elles ne sont cependant 
pas absolument caractéristiques de 
l’é ta t que nous étudions et parfois 
chez le nourrisson surtout elles peu
vent m anquer et en raison de la rapi
dité de l’évolution n ’avoir pas le 
temps d ’apparaître. Il en est de même 
de la Xanthomatose.

Chez le nourrisson, la sym ptom ato
logie peut être discrète, peu expressive 
et nos observations m ontrent que le 
diagnostic peut être difficile. Il nous 
semble utile de soupçonner l’agénésie 
des voies biliaires intrahépatiques 
lorsque chez un jeune bébé d ’élevage 
délicat présentant des infections et 
des dyspepsies à répétition on constate 
de l’ictère ou du subictère et une 
hépatomégalie modérée.

Le tra item ent de l’affection est peu 
actif. Les médications antiinfectieuses 
e t diététiques lu tteront contre les 
troubles digestifs et peut être aussi 
contre les altérations secondaires du 
foie. Certains auteurs ont essayé de 
faire baisser par le régime les taux 
des lipides e t du cholestérol sanguins.

2. PlBRO ANGIOMATOSE BILIAIRE

La maladie entrevue par Still en 
1898, puis par Couvelaire  (1899) et 
Bu n tin g  (1906) donna lieu entre 1906 
et 1952 à la publication d ’un certain 
nombre de cas (MacMah o n , N orris 
et T y so n , La n t e r n ie r , D u s t in ). Ce 
sont su rtou t les travaux de E. P ot
t e r , d ’A u v er t  et Grumbach  qui ont 
abouti à son identification de cet état 
qui é ta it jadis englobé dans le syn
drome de Banti.
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Rosso (1954), T ormene (1954), 
P a r k e r  (1956), Baber (1956), A balli

(1957) , K ra in er  (1957), Cam pbell

(1958) , M ozziconazzi, Au v ert  e t  coll.
(1958) , I vemark (1959), L athrop

(1959) , Chaptal (1960), Sacrez et 
coll. (1961) apportèrent d ’intéressan
tes é tudes qui complétèrent la des
cription de la maladie, cependant le 
nom bre des cas connus de cette affec
tion est encore faible. A côté d ’obser
vations caractéristiques il existe dans 
la litté ra tu re  des faits difficiles à clas
ser (L e g e r , B oquien et coll. Caro li, 
Sottpaitlt et coll., B eau  e t coll., 
He n n r ic h ). Certains ont été consi
dérés p a r  les auteurs qui les on t pub
liés comme représentant des maladies 
nouvelles.

D ’assez nombreux cas fam iliaux 
sont connus proportionnellement au 
p e tit nom bre d ’observations relatées. 
Nous pouvons, à ce sujet, citer les 
deux frères étudiés par A b a l l i, les 
trois enfants de la même famille dont 
deux soeurs jumelles auxquelles s’est 
intéressé Campbell, les six frères 
e t soeurs qu’a observés L a th r o p , les 
deux enfants de la même famille dont 
l’h istoire fu t relatée par P o t t e r , le 
frère e t la  soeur étudiés par I v em a r k . 
Les malform ations associées sont assez 
fréquentes dans cette affection. Des 
reins polykystiques sont trouvés chez 
de nom breux malades, les m alform a
tions des voies biliaires ex trahépati
ques sont parfois associées à la  fibro- 
angiom atose biliaire. L ’hydronéphrose 
a é té  signalée dans deux cas de P a r
k e r  e t un  de Ba ber . L ’un des m ala
des de L athrop étant porteur de bec 
de lièvre avec fissure palatine; une

fente palatine et des malfaçons digi
tales furent trouvées chez un  patient 
de P arker  et la polydactyhe était 
remarquée chez l’enfant étudié par 
N orris et T y so n . Chez la fillette 
observée par B aron une malformation 
congénitale de l’iris fu t notée.

Ces cas familiaux et la fréquence 
des malformations associées plaident 
en faveur de l’origine congénitale de 
l’affection. Ti s’agit très probablement 
d ’une anomalie de développement 
en tran t dans le cadre de la maladie 
polykystique du foie.

Observations.

№  1.: L ’en fan t V. L . p ré s e n ta  le 10 
octobre  1957 alors q u ’elle é ta i t  âgée de 
8 an s  u n e  hém atém èse  q u i la  f i t  h o sp ita li
ser d an s  u n e  clin ique de M ulhouse. D epuis 
l ’âge de  14 m ois le m édec in  a v a i t  découvert 
chez c e tte  f ille tte  su b ic té riq u e  depu is la  
na issance  u n e  in d iscu tab le  h é p a to sp lén o 
m égalie (F ig. 3).

L e 14 octobre  1957 l ’e n fa n t e s t adressée 
à  la  C linique In fan tile  de  S tra sb o u rg . E lle 
est tr è s  pâ le , sub ic térique . Son  fo ie dépasse 
de 3 tr a v e rs  de d o ig t le  re b o rd  costa l, la  
r a te  e s t au g m en tée  de  v o lu m e e t  l ’exam en  
p e rm e t de  c o n s ta te r  l ’ex is ten ce  d ’u n e  d is
c rè te  asc ite . L ’a u sc u lta tio n  d u  coeur fa it 
d écouv rir u n  souffle sy s to liq u e  q u i sem ble 
devo ir ê tre  ra p p o r té  à  l ’aném ie . L e  déve
loppem en t d e  l ’en fan t e s t assez sa tis fa isan t, 
son po ids e s t no rm al, sa  ta i lle  e s t de  4 cm 
in fé rieu re  à  la  no rm ale . P a rm i les d ifféren ts 
exam ens p ra tiq u ées  re levons les données 
su iv an tes : u rée  0,42 g/U tre, g lycém ie 1,01 g 
p a r  li tre , cho lestéro l 0,90 g /litre , p ro tides 
to ta u x  49,7 g /litre  (sérine 33 g, 4, g lobu li
nes 16 g, 3), te s ts  h é p a tiq u e s  no rm au x , 
erase san g u in e  p eu  p e r tu rb é e , b ilirub ine  
d irec te  10 m g % , p as de b iliru b in e  ind irec te .

L ’exam en  de sang  d o n n e  les ré su lta ts  
su iv an ts : P la q u e tte  170 000, hém oglobine 
22% , g lobules rouges 1 120 000, globules
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blancs 9 600, po lynucléa ires n eu tro p h ile s  
80, po lynucléa ires éosinophiles 1, ly m p h o 
cy te s  19.

L ’exam en  des u rines révèle  u n e  a lb u 
m in u rie  légère.

L e t r a n s i t  oesophagien  fa i t  su sp ec te r 
l ’ex is tence  de varices. L a  t r a n s i t  g a s tro 
in te s tin a l e s t no rm al.

L ’u ro g rap h ie  in trav e in eu se  p u is  la  pyé- 
lo g rap h ie  a scen d an te  m o n tre n t des im ages

re ins au g m en tés  de volum e, p ress io n  p o r
ta le  300 m m  d ’eau.

L a  ra te  est e x tra ite  m ais  on  renonce  
à  p ra t iq u e r  l’anastom ose.

L ’op éra tio n  est b ien  su p p o r té e .
L ’anastom ose  po rto -cave  e s t p ra tiq u é e  

en a o û t 1961. A u cours de  la  p é rio d e  sé p a 
r a n t  la  p rem ière  de la  seconde o p é ra tio n , 
nous av o n s rev u  la  fille tte  à  p lu s ie u rs  re p r i
ses. L ’aném ie, le sub ic tère , l ’a lb u m in u r ie

F ig . 4. Sclérose — H y p e rtro p h ie  e t  m u ltip lic a tio n  des canaux  b ilia ires  — C ellu les
h é p a tiq u e s  no rm ales

de  re ins po lykystiques. L ’ex c ré tio n  réna le  
e s t sa tis fa isan te . L es calices so n t é tiré s  e t 
déso rien tés, c e r ta in s  d ’e n tre  eu x  p ré sen 
te n t  des irrég u la rité s , l ’im age d u  h ile  est 
é ta lée . Ces sy m p tô m es fo n t év o q u er l ’a n 
g iom atose des voies b ilia ires ce que  co n 
f irm e ra  l’ex am en  h is to log ique .

L a  sp lén o p o rto g rap h ie  v isuahse  de 
grosses varico sités e t u n  a sp ec t de  d é ri
v a tio n  v e rs  le te r r ito ire  oesophagien .

A près de  m u ltip les  tran sfu s io n s  l ’e n 
fa n t  e s t confié a u  ch iru rg ien  le 19 n ovem bre  
1967. O péra tio n : foie gros e t  d u r, r a te  e t

p e rs is tè ren t. Le cholestérol sa n g u in  a t te in t  
le ta u x  d e  2,80 g /litre . Celui d es  p h o sp h a 
ta se s  10,5 U. B. T est à  la  su e u r  Cl 61 m éq . 
In g es tio n  de lipiodol: é lim in a tio n  de  26,5%  
p a r  les u rines.

E x a m e n  h is to log ique d u  3 .12.1967 .:
Rate : F ib rosp lén ie  h is to lo g iq u em en t

b an a le  m ais  re la tiv em en t in ten se .
Ganglions lymphatiques : I r r i ta t io n

ch ron ique  banale .
Foie : C irrhose av an cée  d a n s  so n  év o 

lu tio n . E pa iss issem en t sc léreux  sous-glis- 
son ien  avec  tra v é e  sc lé rohya line  dense  d if 
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f u s a n t  en  p ro fondeur de  la  g la n d e  e t décou
p a n t  le  parenchym e en  i lô ts  o u  nodules 
ir ré g u lie rs . C ette sclérose e s t m odérém en t 
in f lam m ato ire ; elle e s t in f i l tré e  de quel
q u e s  tra in é e s  de ly m p h o cy te s . I l  existe en 
p lu s  d es foyers in f la m m a to ire s  p lu s  actifs 
e t  d e  sign ification  p lu s ré c e n te  a u to u r  des 
c a n a u x  biliaires d ila tés . L e  p arenchym e 
h é p a t iq u e  re s ta n t est su b n o rm a l, on no te  
u n  p e u  d ’a troph ie  p a r  co m p re ss io n  sur les 
b o rd s  des nodules m a is  p a s  d e  dégéné
rescen ce  graisseuse n i d ’a u tr e s  dégéné
rescen ces (Fig. 4).

L a  lésion  d o m in an te  e s t co n s titu é e  p a r  
u n e  m u ltip lica tio n  des c a n a u x  biliaires 
in tra h é p a tiq u e s  aussi b ie n  d a n s  le  p a ren 
c h y m e  re s ta n t que d an s le  t i s s u  d e  sclérose. 
I l s  so n t to u s  bordés p a r  u n  ép ithé lium  
cy lin d ro cu b iq u e  ty p iq u e  e t  s o n t  p réexis
ta n t s ,  n a is san t p a r  ex em p le  à  p a r t i r  de 
b o u rg eo n n em en t du  sy s tèm e  excre tob ilia ire  
in tra h é p a tiq u e . Ces c a n a u x  b ilia ire s  sont 
t r è s  fréq u em m en t d ila té s  e n  tra n sfo rm a tio n  
m ic ro k y s tiq u e ; la  lu m iè re  e s t  encom brée 
p a r  u n e  bile fo rtem en t co lo rée  e t  concretée. 
I l  e s t  p a rfa item en t poss ib le  d e  tro u v e r  de 
p e t i t s  k y s te s  parfo is c a v e rn isé s  les uns 
d a n s  le s  au tre s  en  d eh o rs  d e  to u te  fibrose 
en  p le in e  trav ée  h é p a tiq u e  n o n  rem aniée.

L ’a rc h ite c tu re  de la  lé s io n  d o n n e  l’im 
p re s s io n  d ’une  m a lfo rm atio n  b il ia ire  in t ra 
h é p a tiq u e  p o r ta n t en  t o u t  p re m ie r  heu  
s u r  les canaux  bilia ires péri-lo b u la ires .

№  2 .: K . B éatrice n ée  le  18.7.1961. 
A d re ssée  à  l ’âge de 7 m o is  p o u r  é ta t  féb 
rile , vom issem ents e t selles d iarrhéiques. 
L ’e n fa n t  e s t m alade d ep u is  15 jou rs.

A n técéd en ts  sans p a r t ic u la r i té .  Poids 
d e  n a is sa n c e  3 300 grs.

A  l ’adm ission: f i lle tte  p â le  e t  ab a ttu e . 
L a n g u e  rô tie . F o n tan e lle  p e u  déprim ée. 
P a s  d e  persistance d u  p li  d e  la  peau. 
N i ic tè re , ni hém orragie. P o id s  7 190 g, 
ta i l le  72 cm.

B ru it s  cardiaques ra p id e s  b ie n  frappés. 
T e n s io n  160.

A b d o m en  souple. F o ie  fe rm e  dépassan t 
d e  2 t r a v e r s  de do ig t le re b o rd  co s ta l. R a te  
n o n  p a lp ab le .

O n se n t à  gauche u n e  m a sse  du re , non

d o u lo u reu se  à  su rface  irrégulière d o n n a n t 
le c o n ta c t lom baire .

U rin e s : a lb u m in u rie  en  q u a n ti té  n o 
ta b le . N i su cre , n i acétone. Séd im en ts sp.

H ém o g lo b in e  78. G lobules rouges 
4 190 000. G lobules blancs 9 400. P o ly 
n u c léa ire s  neu tro p h ile s  20. M onocytes 8. 
L y m p h o c y te s  71. P lasm ocytes 1.

U rée  0 ,75 g/U tre. G lycém ie 0,97 g /litre . 
Cl 4,32 g /litre . N a  3,12 g /litre . K  202 
m g /litre  —  R . A. 52.8 vo l% . Ca 75 m g /litre . 
P  49 m g /litre . P ro tid es to ta u x  47 g /litre . 
Sérines 27,5 g /litre . G lobulines 19,5 g /litre .

E lec tro p h o rè se : au g m en ta tio n  des
a lp h a  1 e t  des a lp h a  2 globulines.

D im in u tio n  des y  globulines.
C ho lesté ro l 0,75 g /litre.
T es ts  h é p a tiq u e s  no rm aux . T ran sam i

nases: S G О Т 15 U . W , SG PT  15 U . W. 
C om plexe p ro th ro m b in iq u e  no rm al. C athé- 
cho lam ines u rin a ire s  : ad rénaline  1,75 ,ug/24 
h ., n o ra d ré n a lin e  8,75 m g/24 h eu res ; 
ac ide  m éth o x y m an d é liq u e  0,62 m g/24
h eu res .

P e rc u t i  nég a tiv e . C oproculture  E  Coli 
111B4. L e  ré tro p n eu m o p érito in e  m e t en 
év idence  u n  re in  gauche vo lum ineux  aux  
c o n to u rs  bosselés. A  d ro ite  on n e  n o te  pas 
d ’om bre  tu m o ra le  d ép assan t l’o p ac ité  du  
foie (l’u ro g rap h ie  in trav e in eu se  n ’a  p u  ê tre  
p ra t iq u é e  e n  ra iso n  de la  sensib ih té  de  l ’e n 
fa n t  à  l ’iode).

L e d iag n o s tic  de fib rioang iom atose  
b ilia ire  e s t  env isagé m ais la  b iopsie du  
foie n e  p e u t  ê tre  p ra tiq u ée  en  ra iso n  de 
l’a g g ra v a t io n  de  l ’é ta t  de l’e n fa n t. E ta t  
d y sen té rifo rm e , vom issem ents in tenses. 
A m aig rissem en t progressif. D écès le 15.3.62. 
P o id s 6 300 gr.

Diagnostic anatomique :

L es d e u x  re in s  son t au g m en té s  de 
v o lu m e p e s a n t 150 gr e t o n t u n  asp ec t 
p o ly k y s tiq u e  en  éponge (Fig. 5).

F o ie  a u g m e n té  de  volum e p e sa n t 280 
gr. C irrhose h ép a tiq u e .

Histologie : D e nom breux  m icrokystes 
localisés s u r  les segm ents tu b u la ire s  p a rsè 
m e n t le p a ren ch y m e .
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O n n o te  de p lu s  des signes de su r in 
fec tion  ascen d an te  m a rq u ée  (suppu ra tion  
de  ce rta in es  py ram ides rénales).

Foie : Le p a ren ch y m e p résen te  u n
asp ec t to u t  à  fa it  p a r tic u lie r  év o q u an t en  
to u t  p rem ier lieu u n  p rocessus d ’h é p a ti te  
subch ron ique  n e tte m e n t sclérogène en  voie 
d ’évo lu tion . L a  fib rose res te  re la tiv em en t 
m odérée  m ais est b ien  v isib le a u x  colo
ra tio n s  trich rom iques, elle e s t systém atisée  
a u x  espaces p é rip o rta u x  sous fo rm e in.su-

Pancréas : S ubno rm al, en  dehors de 
quelques bouchons m u q u eu x  d a n s  certa in s 
c an au x  ex cré teu rs  q u i n e  so n t cependan t 
que  m o yennem en t d ila tés . L égère  fibrose 
in te rs titie lle  sans in f lam m atio n .

• Symptomatologie

L ’on s’accorde à décrire deux for
mes cliniques de l’affection, la forme

F ig . 5. R e in  — N o m b reu x  tu b e s  la rg em en t d ila té s  — G lom eru les n o rm a u x

la ire  ou  assez souven t sous fo rm e de fines 
b andes de collagène denses b iveineuses 
re lia n t les espaces p o rte  à  l’espace centro- 
lobulaire.

L es ilô ts  de fib rose p é ri-p o rta le  so n t le 
siège (l’une  m u ltip lica tio n  des canaux  
b ilia ires d ’assez g ran d  ca lib re  p ré sen tan t 
parfo is des d ila ta tio n s  m icrokystiques avec 
lum ières encom brées p a r  u n e  substance  
m ucoïde no n  colorée p a r  la  bile.

L e parenchym e re s ta n t e s t le siège 
d ’u n e  s téa to se  p arce lla ire  re la tiv em en t 
n e tte .

léthale ou néonatale e t la forme de 
l’enfant et de l’adolescent bien que 
Г affection soit congénitale e t que cer
taines de ses lésions existent dans tout 
les cas dès le début de .a vie. En effet, 
parfois la maladie passe inaperçue au 
cours des premiers mois en raison de 
la discrétion ou de l ’absence de ses 
manifestations, elle ne devient que 
tardivem ent évidente, c’est la forme 
de l’enfant ou de l’adolescent.

Acta facdiat. hung. Vol. 3



204 R. Sacrez : Agénésie des canaux biliaires

D ’autres fois l’affection re tien t l ’a t 
ten tio n  dès les premiers jours ou les 
prem iers mois, elle est d ’emblée grave 
e t évolue vers la m ort rapidem ent, 
c’est la forme néo-natale.

C’est la constatation de l ’hépato
mégalie qui marque en général le dé
b u t de la forme de l’enfant e t de l’ado
lescent. Le fonctionnement hépatique 
est longtemps satisfaisant m ais chez 
certains malades on note du subictère. 
Ainsi que l’a fait rem arquer A u y e r t  

la symptomatologie se com plète prog
ressivem ent à mesure que l ’enfant 
avance en âge. L’hépatom égalie s’as
socie au  bout de quelques années par
fois à  la splénomégalie puis le syn
drom e d ’hypertension portale  se comp
lète, des varices oesophagiennes se 
form ent e t donnent naissance à des 
hém orragies. Parfois la splénomégalie 
ap p a ra ît assez rapidement, nous rap
pellerons à ce sujet que chez l ’une des 
fille ttes dont nous avons rapporté 
l ’observation, l’hépato- e t la  spléno
mégalie avaient été constatés à  l’âge 
de 14 mois. Les hématémèses ne se 
produisirent qu’à 8 ans. A ce tte  époque 
les varices oesophagiennes étaient 
encore peu développées, la pression 
po rta le  ne dépassait pas 30 cm. d ’eau 
et la malade était au débu t des 
m anifestations de l’hypertension por
tale .

Les varices oesophagiennes peuvent 
ê tre  décelées par oesophagoscopie, mais 
pour les m ettre en évidence on em
ploie, en général, une bouillie barytée 
épaisse e t on prend de m ultiples cli
chés en décubitus. Les varices se tra 
duisent alors par des cordons ou par 
des images de bulles superposées.

Il est utile de pratiquer chez ces 
malades une splénoportographie trans
pariétale en introduisant par injection 
transcutanée un  produit opaque dans 
la ra te  après avoir mesuré la pression 
intra-splénique. Celle-ci est à peu près 
la même que la pression portale qui 
attein t l’é ta t normal de 10 à 15 cm 
d’eau et qui dans le syndrome d ’hyper
tension portale s’élève à 40—45 cm 
d’eau. Cette injection perm et d ’avoir 
une bonne image du système vei
neux splénoportal e t de préciser le 
diagnostic causal (thrombose spléni
que, malform ation ou thrombose por
tale, cirrhose du foie). Elle perm et 
aussi grâce à l’urographie que l’on 
pratiquera simultanément d ’apprécier 
le fonctionnement e t l’architecture du 
rein.

Dans certains cas (grands enfants) 
on pourra apprécier le ralentissement 
de la circulation portale grâce à l’ép
reuve olfactive à l’éther (injection 
dans le rectosigmoïde d ’un peu d ’éther) 
et mesure du temps séparant l’injec
tion, celui-ci peut être doublé.

Le foie est dur, il peut devenir très 
gros, sa surface est parfois granitée. 
La ra te  est nettem ent augmentée de 
volume.

La polykystose rénale est parfois 
cliniquement décelable, elle fu t ren
contrée dans environ la moitié des 
cas publiés. Elle peut être latente et 
n ’être découverte qu’à l’examen histo
logique. Le rein fonctionne longtemps 
de façon satisfaisante.

La constatation d ’hépato- et de splé
nomégalie e t d ’hémorragies par varices 
oesophagiennes, évoque le diagnostic 
de cirrhose e t d ’hypertension portale.
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La découverte chez le malade de reins 
polykystiques doit faire poser le dia
gnostic de fibroangiomatose biliaire qui 
sera vérifié par examen histologique 
du foie.

Le diagnostic de la fibroangiomatose 
biliaire est parfois extrêmement diffi
cile, mais ainsi que nous venons de le 
rappeler, la symptomatologie peut être 
si significative qu’il s’impose à l’esprit.

D ’autres organes peuvent contenir 
des kystes, à ce sujet il est bon de 
rappeler que l’attein te pancréatique 
est possible, mais qu’elle n ’a pas 
jusqu’à présent été fréquemment ren
contrée dans cette forme clinique.

Le malade peut mourir brutalem ent 
à la suite d ’hématémèses foudroyantes. 
Le plus souvent, l’enfant survit 
plusieurs années, la m ort succédant 
ou à des hémorragies ou à l’insuffi
sance hépatique ou rénale.

La forme néo-natale n ’entraîne pas 
toujours d ’hypertension portale. L ’af
fection se trad u it essentiellement par 
de l’hépatomégalie (et les lésions his
tologiques du foie, sont celles que nous 
avons précédemment décrites), par
fois accompagnée d ’ictère auquel peut 
s’associer la splénomégalie, seule mani
festation d ’hypertension portale ren
contrée dans cette forme clinique.

L ’attein te rénale est constante chez 
ces nourrissons. Parfois il s’agit de 
polykystose rénale évidente ou de 
dilatations kystiques de tubes et chez 
certains sujets de glomérules. Parfois 
bien que l’insuffisance rénale soit 
cliniquement caractérisée, les lésions 
du rein sont extrêmem ent discrètes 
et en particulier ne comportent pas 
de nettes lésions kystiques. Chez ces

malades les reins sont parfois gros, 
parfois petits.

Les lésions mises en évidence dans 
ees formes où il n ’existe pas de nets 
kystes rénaux sont essentiellement de 
la fibrose de l’infiltration lympho
cytaire e t plasmocytaire, mais on peut 
rencontrer des ectasies, des tubules et 
des glomérules. Enfin, dans certaines 
observations, le parenchyme rénal 
est peu modifié. B a b e r  ne décrit chez 
son patien t que de Г hydronéphrose 
e t de la calcification d ’un tube. Bien 
que les lésions histologiques du rein 
soient complexes dans la forme néo
natale, la dominante semble être le 
développement de kystes qui parfois 
sont microscopiques et il y  a analogie 
avec ce que l’on voit dans la forme 
du grand enfant et de l’adolescent.

La symptomatologie rénale n ’a été 
étudiée que dans quelques observa
tions de nourrissons a tte in ts de l ’af
fection. En effet, les enfants peuvent 
m ourir très rapidement dans les pre
mières heures de la vie e t leur étude 
complète ne peut être pratiquée. Ceux 
qui ont survécu quelques mois n ’ont 
pas toujours été observés complète
m ent ni de la même façon.

Schématiquement, on peut dire que 
l’a tte in te  rénale peut se traduire par 
de l’albuminurie, de l’hyperazotémie 
e t de l’acidose, des modifications des 
cléarances, de l’interm ittente érythro- 
cyturie.

Le cas de B a b e r  qui est particulier 
à plusieurs points de vue, se traduisait 
par de la polyurie et de l’aminoacidu- 
rie. Les urines contenant parfois des 
substances réductrices. Il existait chez 
ce malade du rachitisme vitamine-
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résistant, l’élimination du calcium 
é ta it augm entée, on notait de l ’hypo- 
kaliémie e t de l ’acidose.

D ans la forme néo-natale de la 
maladie que nous décrivons l’a tte in te  
rénale est sévère et entraîne rapide
m ent la  m ort. Seuls les sujets chez 
lesquels l ’a tte in te  rénale est discrète 
ou absente, atteignent la seconde en
fance.

Des malformations congénitales 
sont là aussi parfois associées à la 
fibroangiom atose biliaire, des kystes 
ont p u  ê tre  trouvés dans de nom breux 
organes de ces enfants et en particulier 
dans le pancréas. Mais il faut rappe
ler que les atteintes de cette glande 
sont p lus souvent fibreuses que kys
tiques.

Les lésions hépatiques rencontrées 
dans la  fibroangiomatose biliaire 
(quelle q u ’en soit la forme clinique) 
sont constituées par la prolifération, 
la m ultiplication de canaux biliaires 
et leur enveloppement de tissu con
jonctif. I l  s’agit de véritables canaux 
biliaires de calibre irrégulier, les uns 
sont dilatés, parfois discrètement kys
tiques, les autres sont rétrécis écrasés 
par la sclérose. La réaction conjonctive 
en to u ran t ces canaux biliaires semble 
avoir débuté  en même tem ps que la 
transform ation  des canaux biliaires; 
elle est constituée de tissu collagène 
et ne comporte pas, en général, de 
réaction inflammatoire. Cependant, 
certains auteurs et nous-mêmes ont 
noté des infiltrations leucocytaires 
dans ce tte  sclérose. Il est possible 
que des infections surajoutées modi
fien t e t complètent la sclérose qui à 
son d ébu t est vraisemblablement de

nature congénitale. Les bandes fib 
reuses sont épaisses, elles dissèquent 
les lobules hépatiques. En certains 
endroits où existe la prolifération 
biliaire, la sclérose peut faire défaut 
et l’on peut rencontrer des aspects 
voisins de complexe de M e y e n b u r g  
(microkystes à revêtem ent biliaire 
form ant des lacunes siégeant dans le 
parenchyme hépatique et non dans 
des bandes fibreuses) que l ’on retrouve 
toujours dans la véritable maladie 
polykystique d u  foie et que P o t t e r  
qualifie de microhamartome.

La sclérose enserre les vaisseaux 
sanguins e t peut très bien expliquer 
l’hypertension portale, sans qu’il soit 
nécessaire de faire appel (en l ’absence 
de preuves complètes) à des anom a
lies vasculaires. Cependant K r a i n e r , 
Ca m p b e l l  à la suite de M a cM a h o n  
ont pensé que des altérations vascu
laires devaient être à l’origine pa r
tiellement tou t au moins de l ’hyper
tension portale. K r a i n e r  et aussi 
Ca m p b e l l  ont signalé avoir observé 
dans certains cas la diminution du 
calibre de veines, mais ils ne semblent 
pas avoir vu de véritables anomalies 
artérielles ou veineuses. La fibrose 
dans cette conception serait un facteur 
additionnel accentuant l’hypertension 
portale d ’origine vasculaire. Dans la 
fibroangiomatose biliaire, le paren
chyme hépatique reste longtemps nor
mal e t fonctionne de façon satisfai
sante. Parm i les auteurs qui se sont 
occupés de cette question, certains 
considèrent que le foie de ces malades ne 
devient pas véritablement cirrhotique. 
Cependant, le terme do cirrhose est 
employé assez souvent. B a b e r  parle
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de véritable cirrhose avec d ’im
portantes lésions hépatiques. Dans 
nos cas, il s’agissait déjà de cirrhose.

Le pronostic de la maladie e3t diffi
cile à fixer de façon absolue dans la 
forme de l ’enfant et de l’adolescent 
qui est d ’évolution lente. 11 est, par 
contre, très mauvais à brève échéance 
dans la forme néonatale où le tra ite 
ment est peu efficace. Le danger 
essentiel dans la forme de l ’enfant et 
de l’adolescent est pendant une période 
tou t au moins l’hypertension portale 
e t ses hémorragies. Les hématémèses 
ne sont pas en rapport direct avec l’im
portance des varices oesophagiennes. 
Chez certains, d ’importantes varices 
n ’ont pas encore saigné, alors que 
chez d ’autres ayant déjà eu des héma
témèses, l ’examen radiologique ne 
peut m ettre en évidence de varices. 
Il faut bien adm ettre dans ce cas, 
comme le fait Al'v e u t , qu’il s’est agi 
d ’un suintement de la muqueuse.

Discussion nosologique

La fibroangiomatose biliaire est 
considérée par certains comme une 
affection bien individualisée, alors que 
pour d ’autres, elle n ’est qu’une variété 
de malade polykystique. Il est impos
sible actuellement de trancher cette 
question, L a m y  est d ’avis que la plu
part des cas publiés sous les noms de 
fibroadénomatose biliaire, de fibro- 
angiomatose biliaire, de dilatations 
kystiques congénitales, de dysgénésie 
complexe des voies biliaires in tra 
hépatiques appartiennent en réalité 
à la maladie polykystique hépato- 
rénale.

Nous pensons que les différents 
tableaux anatomocliniques peuvent 
rentrer dans un cadre de m aladie poly
kystique à condition de l’élargir con
sidérablement car il faut bien recon
naître que leurs manifestations clini
ques sont très différentes «du foie 
énorme silencieux et durable» de notre 
m aître F i e s s in g e r . Il n ’est pas 
prouvé que ces différentes formations 
kystiques répondent à la même étio
logie car nous connaissons déjà au 
moins une affection bien déterminée, la 
mucoviscidose capable de donner des 
lésions semblables à celle que nous 
venons d ’étudier et jusqu’à preuve 
du contraire il nous semble justifié de 
considérer la fibroangiomatose biliaire 
comme représentant un groupem ent 
d ’affections particulières bien qu ’on 
puisse les faire entrer dans le cadre 
très élargi de la maladie polykystique.

Le diagnostic fera discuter suivant 
le cas les différentes cirrhoses de l’en
fant, les hépatomégalies avec syn
drome d ’hypertension portale, les in
suffisances rénales. Nous ne pouvons 
envisager toutes ces éventualités mais 
la cirrhose de la mucoviscidose nous 
retiendra. Bien qu’il y a it entre ces 
deux affections des points communs 
le diagnostic différentiel est possible. 
Dans la cirrhose de la mucoviscidose 
dont la fréquence varie beaucoup sui
van t les auteurs, mais qui somme toute 
est assez rai’e, l’hypertension portale 
est peu fréquente et elle est tardive. 
Elle survient dans le contexte si 
expressif de la mucoviscidose. La bio
psie m ontre de la stéatose des cellules 
hépatiques, des réactions inflam m a
toires importantes, de la stase biliaire
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ou muqueuse dans les canaux. Néan
moins, il est prudent afin d ’éviter 
l’erreur de pratiquer un tes t à la 
sueur e t une épreuve d ’iodurie lors
que le diagnostic ne peut être fait 
avec sûreté autrement.

Traitement

Les hémorragies seront traitées par 
des transfusions de volume propor
tionnel à celui des pertes de sang. Ces 
hémorragies tarissent en général rapi
dem ent mais on pourra parfois se ser
vir avec profit de solution de throm 
bine e t d ’éponges de fibrine.

Lorsque l’hémorragie dure, il est 
indiqué d ’essayer de tam poner les 
varices par la sonde à double ballo
nét. Les ballonets seront enlevés dès 
que possible et de tou te  façon dégon
flés tou tes les six heures, quitte à les 
regonfler en cas d ’hémorragie persis
tan te . Cette technique a pour but 
d ’éviter la nécrose de la muqueuse. 
En général, l’hémostase est obtenue en 
12 à  24 heures. Si cette thérapeutique 
demeure inefficace, il vau t mieux 
pratiquer une anastomose porto-cave 
d ’urgence plutôt que d ’essayer de 
suturer les paquets variqueux. La 
splénectomie isolée n ’a aucun intérêt, 
elle empêche pour l’avenir la réali
sation de l’anastomose spléno-ré- 
nale.

L ’opération la plus recommandable 
est l ’anastomose veineuse spléno-ré- 
nale imm édiatem ent après la splén
ectomie. Elle consiste en une implan
ta tion  term ino-latérale de la veine 
splénique dans la veine rénale gauche. 
Elle ne peut être pratiquée qu’à con

dition d ’existence du rein gauche e t 
de bon fonctionnement du rein droit 
(nécessité de l’urographie intravei
neuse préalable). Elle n ’est possible 
que lorsque la veine splénique est de 
cahbre suffisant (d’au moins 8 à 10 
mm). E n général cette opération ne 
peut être  faite que chez des enfants 
de plus de 8 ans. Lorsque la veine 
splénique (visualisée par splénogra- 
phie) est trop frêle pour perm ettre 
l’anastom ose spléno-rénale on peu t 
a ttendre  ce qui est dangereux, car on 
court le risque de voir se produire une 
hémorragie cataclysmique en traînant 
rapidem ent la mort ou faire une 
anastom ose cavo-mésentérique, c ’est 
à dire une implantation de la veine 
cave inférieure dans la veine méser- 
térique supérieure. Après anastomose 
spléno-rénale, la veine rénale aspire 
le sang portai (d’origine intestinale- 
gastrique et oesophagienne) et ren
verse le courant sanguin dans la veine 
splénique. Ces anastomoses peuvent 
donner naissance à certains accidents 
nerveux. Ceux-ci sont surtout à 
craindre lorsqu’on a réalisé une anasto
mose porto-cave; ils sont rares en 
cas de spléno-rénale. Ils sont du au 
passage dans la circulation de produits 
d ’absorption intestinale qui n ’ont pas 
été transform és par le foie.

Les opérations de dérivation per
m ettan t de diminuer ou même 
d ’annuler le danger d ’hémorragies 
pourraien t être considérées comme 
radicales, e t dans cette manière de voir, 
le pronostic serait bon dans les formes 
cliniques ou ces anastomoses doivent 
et peuvent être réalisées. E n réalité 
les opérations de dérivations sont déli-
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cafés, elles ne s’attaquent qu’à un 
aspect de la maladie, elles ne réussissent 
pas toujours bien, le malade peut 
continuer à saigner. Elles ne sont pas 
à la portée de tou t le monde et 
doivent encore être faites dans des 
services spécialisés.

Le pronostic ne dépend pas unique
m ent de la réussite de l’opération, 
car celle-ci ne peut guérir définitive
m ent le malade. Le foie peut rester 
volumineux et pathologique et d ’autre

p a r t  son fonctionnem ent e s t suscep
tib le  de devenir très défectueux comme 
le dém ontre un cas d ’AuvERT opéré 
avec succès depuis p lusieurs années. 
De plus, l’insuffisance rénale  est à 
craindre.

D ans la forme du nourrisson, la 
th érap eu tiq u e  est peu pu issan te . On 
s ’efforcera en cas de nécessité de 
ré ta b lir  les constantes biologiques 
pertu rbées e t l ’on tra ite ra  le plus 
rad icalem ent possible les infections.
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