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Nous avons pensé qu’il était inté-
ressant et utile de juxtaposer les as-
pects anatomo-cliniques de deux af-
fections malformatives du foie: lI'agé-
nésie des voies biliaires intra-hépati-
ques et la fibroangiomatose biliaire.
Ces 2 états ont en effet été I’'objet de
travaux importants au cours des der-
niéres années.

L "agénésie des voies biliaires corres-
pond a la forte diminution du nombre
ou méme I’absence compléte 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 I’hypertension portale.

Ces 2 états peuvent étre associés
a d’autres malformations congénita-
les et tout particulierement a des
lésions rénales. lls peuvent évoluer
tous deux vers la cirrhose et mettent
le clinicien parfois dans des situations
embarrassantes.

1. L’agenesle des voies biliaires

INTRAHEPATIQUES

L 'agénésie des voies biliaires intra-
hépatiques est définie par I’absence

1962

de canaux interlobulaires c’est a dire
de ces canaux biliaires tapissés d’un
epithelium cubique que I’on trouve
normalement dans les espaces Porte
de Kierman a coté des branches de
la veine Porte et de l'artere hépati-
que.

L 'agénésie est dite totale ou com-
pléte lorsqu’on ne trouve pas de canal
biliaire a I'examen d’un trés grand
nombre d’espaces Porte. Elle est dite
partielle ou incomplete lorsque la plu-
part des espaces Porte sont dépourvus
de canaux interlobulaires. Ceci semble
étre le cas le plus fréquemment ren-
contré.

En 1865 Hesch1 [23] rapporta I’ob-
servation d’une fillette décédée a
I’age de 7 mois ayant présenté de
Iictere depuis la période néonatale et
chez laquelle I’autopsie mit en évi-
dence d’importantes malformations
de la voie biliaire extrahépatique asso-
ciées a une agénésie de la voie biliaire
intrahépatique. Par la suite Feer
[16], Paul [37], Vigholt [44], Sweet
[42], Fintayson [18] publiérent des
observations analogues; chez tous les
enfants suscités il existait des malfor-
mations de la grande voie de drainage
de la bile.
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En 1944 Dahi Iversen et Gormsen
[13] eurent l’occasion d’observer deux
fillettes ictériques, chez 1’'une décédée
a 7 mois ils trouverent a la fois des
malformations des voies biliaires intra-
et extrahépatiques, l'autre, une pré-
maturée de 3 semaines décédée 1/2
heure aprés sa naissance, était atteinte
d’ictere intense accompagné d’hémor-
ragies, de léthargie et d’hépato- et de
splénomégalie. L’autopsie démontra
I’existence d’une cirrhose biliaire et la
diminution du nombre des canaux
biliaires intrahépatiques (5/6 des espa-
ces Porte en étaient dépourvus).

En 1943 nous plmes observer a
Clermont-Ferrand un enfant hypo-
trophique présentant de I’ictére inter-
mittent et de I’agénésie des voies
biliaires intrahépatiques. Ce malade
fut I’objet d’une communication preé-
sentée en 1944 4 la Société de Médecine
de Clermont et parue en 1946 dans
les Archives Francaises de Pédiatrie.
Il s’agissait de la premiere observation
clinique d’agénésie des voies biliaires
intrahépatiques sans malformations
associées des voies extrahépatiques
dans laquelle I’ictére prolongé était
interprété comme la conséquence de
la malformation que nous étudions
aujourd’hui. Doobs [14] fit connaitre
en 1949 |’observation d’une fillette
dont les voies extrahépatiques étaient
normales, il signalait I’'augmentation
du taux du cholestérol sanguin et
apres Fynlayson [18] la Xanthoma-
tose. Par la suite Ahrens, Harris et
MacMahon [13] publiaient deux cas
personnels et faisant la bibliographie
de la question retrouvaient 11 obser-
vations antérieures aux leurs. lls insis-
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taient sur certaines modifications bio-
logiques et discutaient de la Xantho-
matose.

En 1952 MacMahon €t Thann-
hauser [30] observent chez un enfant
de 10 ans ictérique depuis sa naissance
et porteur de xanthomatose une agé-
nésie compléte des canaux biliaires
interlobulaires. lls dénomment |’affec-
tion dysplasie congénitale des canaux
interlobulaires et différencient cette
affection de la cirrhose biliaire xantho-
mateuse qu’ils étudiérent de fagon
trés heureuse en 1949.

Par la suite quelques observations
furent publiées. Nous (39) avons pu
en rassembler 56 en 1960 (9 ayant été
détéctées dans notre Service de 1943
a 1960). En 1961, nous avons rencontré
deux nouveaux cas personnels. Cette
malformation est considérée comme
exceptionnelle, elle nous semble I’étre
beaucoup moins qu’on ne le pense.
Certains cas sont ignorés, car les exa-
mens histologiques du foie ne sont pas
systématiquement pratiqués. En plus,
le tableau clinique peut étre trompeur,
nous avons détecté I’agénésie presque
compléte des canaux intrahépatiques
chez un myxoedemateux jeune pré-
sentant de l’ictere prolongé alors que
ce dernier aurait pu étre inter-
prété comme un ictere de I’hypothy-
roidie.

D’aprés les observations que nous
avons pu rassembler I’agénésie des
voies intrahépatiques est associée une
fois sur deux a une malformation des
voies biliaires extrahépatiques.

Dans 19 cas bien étudiés ou la
malformation était mixte nous trou-
vons:
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Vésicule Cijstique
Absente 8 Absent 8
Rudimentaire 2 Rudimentaire 3
normale 9 Rétréci 3

Normal 4
Non précisé 1

Canaux hépatiques

Absence des deux 9
Un seul présent 1
Rudimentaire 5
Rétrécis 3
Normaux 1

La coexistence d’autres malforma-
tions nous semble fréquente, nous
I’'avons noté chez plus de la moitié
de nos malades qui ont été autopsiés.
C’est ainsi que nous avons trouvé des
malformations portant sur l’artere
pulmonaire ou sur les reins et les voies
biliaires extrahépatiques ou sur les
reins et les uretéres ou sur les reins
et la thyroide. L’un de nos enfants
était un mort-né polymalformé pré-
sentant des lésions du crane, de la
colonne vertébrale, du cerveau et des
reins.

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

Chez la plupart de nos malades, les
voies extrahépatiques étaient normales.
Ces cas purs permettent 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 a un obstacle extra-
hépatique.

l*
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Nous n’avons jamais rencontré per-
sonnellement d’absence compléte de
canaux biliaires intrahépatiques. Chez
tous nos patients l'agénésie était in-
compléte, mais elle était excessivement
marquée. L’autopsie a pu étre prati-
quée chez nos 8 malades décédés et le
foie a pu étre étudié plus complétement
que si l'on avait du se borner
a explorer des fragments biopsiques.

Dans un travail présenté cette
année au Congrés de Nipiologie nous
groupions 42 malades (35 cas cités
dans la thése de notre éléve Billuart
[8] et 7 observations personnelles)
25 de ces enfants décédérent au cours
de leur premiere année, 14 d’entre eux
gtaient porteurs de malformations des
voies biliaires intra- etextrahépatiques,
chez les 11 autres on ne notait que de
I'agénésie des voies biliaires intra-
hépatiques. Plus de la moitié des
enfants ainsi groupés sont morts tres
jeunes. Le décés précpce de certains
de ces bébés est explicable en partie
tout au moins par le fait qu’ils étaient
atteints de malformation complexe,
mais il importe de souligner que 11
d’entre eux étaient exempts de mal-
formation de la grande voie de drai-
nage de la bile. L’agénésie des voies
intrahépatiques peut permettre une
survie plus longue que lamalformation
des voies biliaires extrahépatiques
(certains malades ont pu dépasser
I’age de 10 ans) mais oeci est loin
d’étre toujours le cas et certaines formes
du jeune nourrisson ont un tres
mauvais pronostic a bréve échéance,
méme dans la forme pure. La raison
de la longue survie de certains patients
est probablement I’existence chez eux
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d’un drainage assez satisfaisant de la
bile, I’'absence dans leur jeune &ge de
contamination par des germes parti-
culierement virulents, peut-étre aussi
leur résistance peu altérée aux infec-
tions.

Symptomatologie

Nous allons tout d’abord décrire
schématiquement la forme ordinaire
a évolution relativement prolongée de
I’'agénésie des voies biliaires intrahé-
patiques. Ensuite, nous essayerons de
préciser une forme clinique particuliere
du nourrisson, celle que nos observa-
tions privilégiées nous ont permis
d’entrevoir.

L’ictere débute en général lors des
premiers jours de la vie, mais il peut
commencer tardivement. Il est d’in-
tensité variable trés intense chez cer-
tains patients, il est réduit a du subic-
tere chez d’autres. Il évolue parfois
de facon intermittente, d’autres fois
il fonce progressivement a mesure que
la maladie dure. Le prurit est noté
chez certains patients.

Les selles sont tantdt décolorées,
tantdt de coloration normale mais on
peut avoir affaire a un net ictére de
type rétentionnel avec selles continuel-
lement décolorées et urines foncées.

Chez la plupart de nos malades
I'ictére était intermittent et les selles
normalement colorées mais nous avons
aussi observé des enfants chez les-
quels I’ictere était progressif et les
selles décolorées.

Le foie est augmenté de volume
parfois modérément. La rate peut étre
palpable. Des hémorragies peuvent
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étre observées. L’anémie était de
regle chez nos patients. Chez les
enfants a longue survie |’état général
n’est pas toujours fort altéré au début
mais a mesure que la maladie se pro-
longe I’hypotrophie peutdevenir mani-
feste. Dans certains cas on a signalé
du rachitisme. Le développement psy-
chomoteur peut étre retardé. La chlo-
rodontie a été exceptionnellement
signalée.

Le foie fonctionne relativement bien
pendant longtemps et au cours de
cette période les résultats des épreuves
hépatiques utilisées couremment sont
longtemps satisfaisants. Chez certains
patients on voit apparaitre de la
xanthomatose. Le début peut en étre
marqué par des épaississements locali-
sés de la peau suivis de l’apparition
de petites lésions jaunatres. La xan-
thomatose peut affecter le type plan
ou tubéreux, elle peut intéresser les
visceres.

Fintayson [18] ayant signalé la
xanthomatose chez un malade de 15
mois, Doobs [14] chez un enfant de
20 mois et Anrens et coll. [3], chez
deux enfants de plus de 18 mois, on
pensa qu’elle ne pouvait apparaitre
qu’assez tardivement. Il est prouvé
actuellement, Rosenthat et coll. [37]
viennent de le montrer, qu’elle peut
étre constatée chez des enfants trés
jeunes (7 mois). Nous n’avons ren-
contré de xanthomatose chez aucun
de nos 11 malades personnels. Il est
vrai que tous sauf deux étaient parti-
culierement jeunes. Cependant, pour
nous, la xanthomatose n’a pas I'im-
portance clinique que certains ont
voulu lui attribuer. Elle peut se voir
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dans de nombreux états pathologi-
ques allant des hemochromatoses ou
des cholostases a différents types d’hy-
perlipémie. Les enfants meurent d’in-
fection ou de cirrhose. Celle-ci ne
manque pas de se produire si I’évo-
lution est prolongée. Parmi nos 11
malades 3 seulement étaient atteints
de cirrhose. Chez deux de nos nour-
rissons, I'un agé de 5 mois 2, l'autre
de 14 mois, le foie était eirrhotique,
ce qui prouve que cette complication
peut survenir trés tot.

L 'agénésie des voies biliaires intra-
hépatiques s’accompagne de modifi-
cations biologiques qui méritent de
retenir l’attention.

L’hyperbilirubinémie est modérée.
Idle est constituée surtout par de la
bilirubine directe.

En contraste avec cette hyperbili-
rubinémie discréte on note une consi-
dérable hyperlipémie (taux maximum
trouvé dans la littérature 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 laug-
mentation du taux des graisses neutres
dans un sérum transparent, pour lui,
elle caractériserait cette affection et
permettrait de la distinguer de la
cirrhose xanthomateuse.

Chez le nourrisson les modifications
biologiques n’ont pas été beaucoup
étudiées. Le diagnostic étant fait en
général aprés la mort I’étude biologi-
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que a laquelle certains attachent une
trés grande importance mais qui ne
nous semble par étre capitale a été
parfois négligée. D’autre part, parfois
un seul dosage a été effectué, or, I'on
sait qu’il faut se méfier et exécuter
plusieurs déterminations car le taux
des lipides, par exemple, peut beau-
coup varier d’un examen a l’autre.
Chez plusieurs enfants jeunes on a en-
registré des taux a peu prés normaux
de cholestérol et de lipides sanguins.
Il faut rappeler que méme dans le
jeune age cestaux peuvent étre élevés;
Sass Kortsak et Rosenthal les ont
vu augmenter considérablement en
quelques mois chez des nourrissons
atteints de l’affection.

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

— Enfant agé 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 et du
cholestérol sanguin ne sont pas abso-
lument caractéristiques de I’affection
qui nous préoccupe ici bien que leur
augmentation considérable soit un fait
trés particulier.

L’augmentation du taux des lipides,
des phosphatides, du cholestérol
se rencontre dans les obstructions
partielles chroniques (syndrome de la
bile épaisse); dans les hépatites aigués
cholostatiques pures on peut enre-
gistrer des taux élevés de ces corps et
LAPLane vient de démontrer qu’au
cours de I'ictére ordinaire observé chez
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I’'enfant jeune les taux du cholestérol
et de lipides peuvent étre nettement
augmentés pendant quelques jours.
Il est impossible pour l'instant de
préciser de fagon certaine la cause de
cette majoration des lipides et du
cholestérol. Pour MacMahon et
Thannhatjser [31] elle n’est pas due
uniquement a l'obstruction mais pro-
bablement aussi a l'excrétion inadé-
quate du cholestérol et des lipides.
Ahrens et coll. [2], et de nombreux
autres auteurs ont incriminé I’hyper-
production de ces substances. Froeh-
lich et coll. [19] admettent au
cours de I’ictere l’accélération de la
synthése hépatique des phosphatides
et du cholestérol sans exclure I’inter-
vention d’un défaut de fixation.
Certaines formes pures (sans mal-
formation des voies biliaires extra-
hépatiques) du nouveau-né et de I’en-
fant agé de quelques mois sur les-
quelles I’attention n’a pas été beau-
coup attirée jusqu’alors évoluent sou-
vent rapidement vers la mort. Il s’agit
de nourrissons débiles peu résistants
aux infections présentant parfois des
troubles digestifs répondant mal a la
thérapeutique classique et conduisant
lebébé a I’athrepsie. L’ictére n’est pas
toujours marqué, I’hépatomégalie est
en général discréte et la xanthomatose
est absente (elle I"était chez les enfants
observés par nous et présentant cette
forme clinique).
Voici quelques exemples
faits:

de ces

E. Edith: iSTée a terme. Poids de
naissance 3000 g. Ictére constaté a la
3éme semaine. S’est atténué pendant quel-
ques jours puis s’est intensifié. A 5 semai-
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nes fiévre. Dyspepsies a rechutes. Foie
dépassant le rebord costal de 2 travers de
doigt. Selles toujours colorées. Par la suite
abcés de la cuisse. Pyélite. Bronchopneu-
monie. Athrepsie. Décés a I’age de 8 semai-
nes, poids 2950 g.
F. Jeanine: Admise le jour de sa
naissance. Poids 3250 g. Hémorragie ménin-
gée. Cyanose. Des le 3éme jour broncho-
pneumonie. Ictére d’intensité modérée.
Selles colorées. Foie augmenté de volume.
Par la suite dyspepsie. Température se
maintenant entre 39 et 40. Athrepsie.
Déces a l’age de 15 jours. Poids 2900 g.
R. Patrick: Prématuré. Poids de

naissance 2000 g. Subictere constaté a
I’age de 15 jours. Otite. Mauvais état
général. A I'dage de 5 mois le subictére

subsiste. Selles colorées, parfois dyspepti-
ques. Fievre. Otite. Hépatosplénomégalie.
Cirrhose. Bronchopneumonie. Hémoculture
positive au E. Coli. Hypotrophie. Déces
a l'age de 5 mois /2 aprés une phase
comateuse. Poids 3750 g.

D. Arain: Prématuré. Poids de nais-
sance 2500 g. L’ictere est remarqué par la
meére a l’age de 18 jours. Selles normale-
ment colorées. Admis a I’age de 3 semaines.
Mauvais état général. Poids 2300 g. Ictére
net. Hypothermie. Foie dépassant de 1
travers de doigt le rebord costal. PyéUte
a E. Coli. Dyspepsie résistant au traite-

ment. Poids diminuant irrémédiablement.
Athrepsie. L’ictére s’atténue a la phase
terminale. Bronchopneumonie. Déces a

I’dge de 5 semaines. Poids 1800 g.

Histologie du foie
et discussion nosologique

La plupart des espaces porte sont
dépourvus de canaux biliaires et par-
fois a I’examen du foie on ne voit pas
du tout de canaux interlobulaires.
On note communément une infiltra-
tion inflammatoire mais dans un
nombre non néghgeable de cas elle
est absente. Pour nous cette réaction
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Fig. 1. Espace Porte dépourvu de canaux biliaires

Fig. 2. Agénésie des voies biliaires intrahépatiques
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inflammatoire est un phénoméne con-
tingent lié a la stase biliaire. Celle-ci
est habituellement intense et essentiel-
lement interlobulaire et intercellu-
laire. En général I’examen montre
des signes d’hépatite subchronique
modérément sclérogéne. Chez trois de
nos malades nous avons constaté des
lésions de cirrhose constituée. Il s’agis-
sait d’une cirrhose lisse insulaire péri-
portale (Fig. 1et 2).

Certains auteurs ont été amenés a
la suite de MacMahon a faire un rap-
prochement entre lI’'agénésie des voies
biliaires intrahépatiques et la cirrhose
péricholangiolitique de MacMahon et
Thannhacser [30]. Sans entrer dans
le détail de cette question nous allons
rappeler les faits qui ont permis ce
rapprochement.

En 1949, MacMahon et Thann-
hatiser [31] étudiant la cirrhose xan-
thomateuse d’Addison et Gul1 atti-
réerent l’attention sur des altérations
des aires porte autour des canaux de
Hering et des canaux interlobulaires.
Ces altérations consistaient en infil-
tration collabant les canalicules et
détruisant les canaux hépatiques. Les
gros canaux biliaires étaient ouverts
et vides, les canaux interlobulaires
manquaient ou étaient difficiles a
trouver. Les canaux de jonction
gtaient nombreux et allongés, les uns
collabés, les autres dilatés remplis de
bile. Les canaux ne contenaient pas
de cellules inflammatoires; en raison
de linfiltration qui les entourait les
auteurs parlérent de péricholangiolite
chronique. Celle-ci évolue vers la
cirrhose, elle entrailne des modifica-
tions biologiques importantes a savoir
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I'augmentation considérable du taux
des phosphatases alcalines, des lipi-
des et du cholestérol sanguin. Le
sérum de ces malades n’est pas lac-
tescent, le taux des graisses neutres
n’est pas augmenté. MacMAHON ap-
pela la cirrhose xanthomateuse «Xan-
thomatose biliaire péricholangiolitique
acquise» [29].

En 1952 MacMahon et Thannhau-
SER [30] observent chez un enfant
de 10 ans des agénésies des voies
biliaires intrahépatiques qu’ils appel-
lent «dysplasie congénitale des canaux
interlobulaires mais aussi cirrhose
acholangique congénitale ou Xantho-
matose biliaire acholangique congéni-
tale». A I’'examen histologique ils no-
tent I’absence compléte 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 Thannhau-
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 Thannhauser
dans la cirrhose xanthomateuse ne
sont pas spécifiques. Celles que nous
avons rencontrées dans l’agénésie des
voies biliaires ne leur sont pas tout a
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 compléte-
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
I’absence de développement des ca-
naux intrahépatiques. Nous en trou-
vons les raisons dans la coexistence
fréquente d’autres anomalies congé-
nitales, dans I’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 premiéres semaines de leur vie.

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

Le tableau clinique lorsqu’il com-
porte: ictere, modification de la colo-
ration des selles, hépatomégalie, Xan-
thomatose, puis ultérieurement, cirr-
hose et en opposition avec une bili-
rubinémie modérée une forte hyper-
lipémie et hypercholestérolémie, une
augmentation du taux des graisses
neutres et de celui des phosphatases
alcalines doit étre évocateur et per-
mettre d’envisager le diagnostic du
vivant du malade.
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Les modifications biologiques sont
parfois importantes et ceci est un fait
particulier, elles ne sont cependant
pas absolument caractéristiques de
[’6tat que nous étudions et parfois
chez le nourrisson surtout elles peu-
vent manquer et en raison de la rapi-
dité de I%¢volution n’avoir pas le
temps d’apparaitre. 1l en est de méme
de la Xanthomatose.

Chez le nourrisson, la symptomato-
logie peut étre discréte, peu expressive
et nos observations montrent que le
diagnostic peut étre difficile. 11 nous
semble utile de soupgonner l’agénésie
des voies biliaires intrahépatiques
lorsque chez un jeune bébé d’élevage
délicat présentant des infections et
des dyspepsies a répétition on constate
de lictére ou du subictére et une
hépatomégalie modérée.

Le traitement de I’affection est peu
actif. Les médications antiinfectieuses
et diététiques lutteront contre les
troubles digestifs et peut étre aussi
contre les altérations secondaires du
foie. Certains auteurs ont essayé de
faire baisser par le régime les taux
des lipides et du cholestérol sanguins.

2. PIBROANGIOMATOSE BILIAIRE

La maladie entrevue par Stitn en
1898, puis par Couvelaire (1899) et
Bunting (1906) donna lieu entre 1906
et 1952 a la publication d’un certain
nombre de cas (MacMahon, Norris
et Tyson, Lanternier, Dustin). Ce
sont surtout les travaux de E. Pot-
ter, d’Auvert et Grumbach qui ont
abouti a son identification de cet état
qui était jadis englobé dans le syn-
drome de Banti.
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Rosso (1954), Tormene (1954),
Parker (1956), Baber (1956), Aballi

(1957) , Krainer (1957), Campbell
(1958) , Mozziconazzi, Auvert et coll.
(1958) , Ilvemark (1959), Lathrop
(1959) , Chaptal (1960), Sacrez et

coll. (1961) apportérent d’intéressan-
tes études qui complétérent la des-
cription de la maladie, cependant le
nombre des cas connus de cette affec-
tion est encore faible. A coté d’obser-
vations caractéristiques il existe dans
la littérature des faits difficiles a clas-
ser (Leger, Boquien et coll. Caroli,
Sottpaitlt et coll., Beau et coll,
Hennrich). Certains ont été consi-
dérés par les auteurs qui les ont pub-
lies comme représentant des maladies
nouvelles.

D’assez nombreux cas familiaux
sont connus proportionnellement au
petit nombre d’observations relatées.
Nous pouvons, a ce sujet, citer les
deux fréres étudiés par Aballi, les
trois enfants de la méme famille dont
deux soeurs jumelles auxquelles s’est
intéressé Campbell, les six fréres
et soeurs qu’a observés Lathrop, les
deux enfants de la méme famille dont
I'histoire fut relatée par Potter, le
frére et la soeur étudiés par lvemark.
Les malformations associées sont assez
fréquentes dans cette affection. Des
reins polykystiques sont trouvés chez
de nombreux malades, les malforma-
tions des voies biliaires extrahépati-
ques sont parfois associées a la fibro-
angiomatose biliaire. L’hydronéphrose
a éte signalée dans deux cas de Par-
ker et un de Baber. L’un des mala-
des de Lathrop étant porteur de bec
de lievre avec fissure palatine; une
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fente palatine et des malfacons digi-
tales furent trouvées chez un patient
de Parker et la polydactyhe était
remarquée chez I’'enfant étudié par
Chez la fillette
observée par Baron une malformation
congénitale de I’iris fut notée.

Ces cas familiaux et la fréquence
des malformations associées plaident
en faveur de l’origine congénitale de
I'affection. Ti s’agit trés probablement
d’une anomalie de développement
entrant dans le cadre de la maladie
polykystique du foie.

Norris et Tyson.

Observations.

Ne 1.: L’enfant V. L. présenta le 10
octobre 1957 alors qu’elle était agée de
8 ans une hématémese qui la fit hospitali-
ser dans une clinique de Mulhouse. Depuis
I’age de 14 mois le médecin avait découvert
chez cette fillette subictérique depuis la
naissance une indiscutable hépatospléno-
mégalie (Fig. 3).

Le 14 octobre 1957 I’enfant est adressée
a la Clinique Infantile de Strasbourg. Elle
est trés péale, subictérique. Son foie dépasse
de 3 travers de doigt le rebord costal, la
rate est augmentée de volume et I’examen
permet de constater I’existence d’une dis-
crete ascite. L’auscultation du coeur fait
découvrir un souffle systolique qui semble
devoir étre rapporté a I'anémie. Le déve-
loppement de I’enfant est assez satisfaisant,
son poids est normal, sa taille est de 4 cm
inférieure a la normale. Parmi les différents
examens pratiquées relevons les données
suivantes: urée 0,42 g/Utre, glycémie 1,01 g
par litre, cholestérol 0,90 g/litre, protides
totaux 49,7 g/litre (sérine 33 g, 4, globuli-
nes 16 g, 3), tests hépatiques normaux,
erase sanguine peu perturbée, bilirubine
directe 10 mg%, pas de bilirubine indirecte.

L’examen de sang donne les résultats
suivants: Plaquette 170 000, hémoglobine
22%, globules rouges 1 120 000, globules



Fig. 3. Cirrhose biliaire Observation 1. — Aspect de la malade aprés I’opération
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blancs 9 600, polynucléaires neutrophiles
80, polynucléaires éosinophiles 1, lympho-
cytes 19.

L’examen des urines révele une albu-
minurie légére.

Le transit oesophagien fait suspecter
I’existence de varices. La transit gastro-
intestinal est normal.

L’urographie intraveineuse puis la pyé-
lographie ascendante montrent des images
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reins augmentés de volume, pression por-
tale 300 mm d’eau.

La rate est extraite mais on renonce
a pratiquer l’anastomose.

L 'opération est bien supportée.

L ’anastomose porto-cave est pratiquée
en ao(t 1961. Au cours de la période sépa-
rant la premiére de la seconde opération,
nous avons revu la fillette a plusieurs repri-
ses. L’anémie, le subictere, I'albuminurie

Fig. 4. Sclérose — Hypertrophie et multiplication des canaux biliaires — Cellules
hépatiques normales

de reins polykystiques. L’excrétion rénale
est satisfaisante. Les calices sont étirés et
désorientés, certains d’entre eux présen-
tent des irrégularités, I'image du hile est
étalée. Ces symptomes font évoquer I’an-
giomatose des voies biliaires ce que con-
firmera I’examen histologique.

La splénoportographie visuahse de
grosses varicosités et un aspect de déri-
vation vers le territoire oesophagien.

Apres de multiples transfusions I’en-
fant est confié au chirurgien le 19 novembre
1967. Opération: foie gros et dur, rate et

persistérent. Le cholestérol sanguin atteint
le taux de 2,80 g/litre. Celui des phospha-
tases 10,5 U.B. Test a la sueur Cl 61 méq.
Ingestion de lipiodol: élimination de 26,5%
par les urines.

Examen histologique du 3.12.1967.:

Rate : Fibrosplénie histologiquement
banale mais relativement intense.

Ganglions lymphatiques :
chronique banale.

Foie : Cirrhose avancée dans son évo-
lution. Epaississement scléreux sous-glis-
sonien avec travée sclérohyaline dense dif-

Irritation
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fusant en profondeur de la glande et décou-
pant le parenchyme en ildts ou nodules
irréguliers. Cette sclérose est modérément
inflammatoire; elle est infiltrée de quel-
ques trainées de lymphocytes. Il existe en
plus des foyers inflammatoires plus actifs
et de signification plus récente autour des
canaux biliaires dilatés. Le parenchyme
hépatique restant est subnormal, on note
un peu d’atrophie par compression sur les
bords des nodules mais pas de dégéné-
rescence graisseuse ni d’autres dégéné-
rescences (Fig. 4).

La lésion dominante est constituée par
une multiplication des canaux biliaires
intrahépatiques aussi bien dans le paren-
chyme restant que dans le tissu de sclérose.
Ils sont tous bordés par un épithélium
cylindrocubique typique et sont préexis-
tants, naissant par exemple a partir de
bourgeonnement du systeme excretobiliaire
intrahépatique. Ces canaux biliaires sont
trés fréquemment dilatés en transformation
microkystique; la lumiére est encombrée
par une bile fortement colorée et concretée.
Il est parfaitement possible de trouver de
petits kystes parfois cavernisés les uns
dans les autres en dehors de toute fibrose
en pleine travée hépatique non remaniée.

L ‘architecture de la lésion donne I'im-
pression d’une malformation biliaire intra-
hépatique portant en tout premier heu
sur les canaux biliaires péri-lobulaires.

Ne 2.: K. Béatrice née le 18.7.1961.
Adressée a l’age de 7 mois pour état féb-
rile, vomissements et selles diarrhéiques.
L’enfant est malade depuis 15 jours.

Antécédents sans particularité.
de naissance 3 300 grs.

A I’admission: fillette pale et abattue.
Langue rotie. Fontanelle peu déprimée.
Pas de persistance du pli de la peau.
Ni ictére, ni hémorragie. Poids 7 190 g,
taille 72 cm.

Bruits cardiaques rapides bien frappés.
Tension 160.

Abdomen souple. Foie ferme dépassant
de 2 travers de doigt le rebord costal. Rate
non palpable.

On sent a gauche une masse dure, non

Poids
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douloureuse a surface irréguliere donnant
le contact lombaire.

Urines: albuminurie en quantité no-
table. Ni sucre, ni acétone. Sédiments sp.

Hémoglobine 78. Globules rouges
4 190 000. Globules blancs 9400. Poly-
nucléaires neutrophiles 20. Monocytes 8.
Lymphocytes 71. Plasmocytes 1.

Urée 0,75 g/Utre. Glycémie 0,97 g/litre.
Cl 4,32 g/litre. Na 3,12 g/litre. K 202
mg/litre — R. A. 52.8 vol%. Ca 75 mg/litre.
P 49 mg/litre. Protides totaux 47 g/litre.
Sérines 27,5 g/litre. Globulines 19,5 g/litre.

Electrophorése: augmentation des
alpha 1 et des alpha 2 globulines.

Diminution des y globulines.

Cholestérol 0,75 g/litre.

Tests hépatiqgues normaux. Transami-
nases: SGOT 15 U. W, SGPT 15 U. W.
Complexe prothrombinique normal. Cathé-
cholamines urinaires:adrénaline 1,75 ,ug/24

h., noradrénaline 8,75 mg/24 heures;
acide méthoxymandélique 0,62 mg/24
heures.

Percuti négative. Coproculture E Coli
111B4. Le rétropneumopéritoine met en
évidence un rein gauche volumineux aux
contours bosselés. A droite on ne note pas
d’ombre tumorale dépassant l’opacité du
foie (l'urographie intraveineuse n’a pu étre
pratiquée en raison de la sensibihté de I’en-
fant a Iiode).

Le diagnostic de fibrioangiomatose
biliaire est envisagé mais la biopsie du
foie ne peut étre pratiquée en raison de
I'aggravation de I’état de I’enfant. Etat
dysentériforme, vomissements intenses.
Amaigrissement progressif. Décés le 15.3.62.
Poids 6 300 gr.

Diagnostic anatomique :

Les deux reins sont augmentés de
volume pesant 150 gr et ont un aspect
polykystique en éponge (Fig. 5).

Foie augmenté de volume pesant 280
gr. Cirrhose hépatique.

Histologie : De nombreux microkystes
localisés sur les segments tubulaires parsé-
ment le parenchyme.



R. Sacrez :

On note de plus des signes de surin-
fection ascendante marquée (suppuration
de certaines pyramides rénales).

Foie : Le parenchyme présente un
aspect tout a fait particulier évoquant en
tout premier lieu un processus d’hépatite
subchronique nettement sclérogéne en voie
d’évolution. La fibrose reste relativement
modérée mais est bien visible aux colo-
rations trichromiques, elle est systématisée
aux espaces périportaux sous forme in.su-

Fig.5. Rein — Nombreux tubes largement dilatés

laire ou assez souvent sous forme de fines
bandes de collagéne denses biveineuses
reliant les espaces porte a |’espace centro-
lobulaire.

Les ilots de fibrose péri-portale sont le
siege (I'une multiplication des canaux
biliaires d’assez grand calibre présentant
parfois des dilatations microkystiques avec
lumiéres encombrées par une substance
mucoide non colorée par la bile.

Le parenchyme restant est le siége
d’une stéatose parcellaire relativement
nette.

Agénésie des canaux biliaires
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Pancréas : Subnormal, en dehors de
quelques bouchons muqueux dans certains
canaux excréteurs qui ne sont cependant
que moyennement dilatés. Légere fibrose
interstitielle sans inflammation.

» Symptomatologie

L’on s’accorde a décrire deux for-
mes cliniques de I’affection, la forme

— Glomerules normaux

léthale ou néonatale et la forme de
I’enfant et de I’adolescent bien que
laffection soit congénitale et que cer-
taines de ses lésions existent dans tout
les cas des le début de .a vie. En effet,
parfois la maladie passe inapercue au
cours des premiers mois en raison de
la discrétion ou de labsence de ses
manifestations, elle ne devient que
tardivement évidente, c’est la forme
de I’enfant ou de l’adolescent.
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D 'autres fois I’affection retient I’at-
tention dés les premiers jours ou les
premiers mois, elle est d’emblée grave
et évolue vers la mort rapidement,
c’est la forme néo-natale.

C’est la constatation de I’hépato-
mégalie qui marque en général le dé-
but de la forme de I’'enfant et de I’ado-
lescent. Le fonctionnement hépatique
est longtemps satisfaisant mais chez
certains malades on note du subictére.
Ainsi que I’a fait remarquer a uyert
la symptomatologie se complete prog-
ressivement a mesure que I’enfant
avance en age. L’hépatomégalie s’as-
socie au bout de quelques années par-
fois a la splénomégalie puis le syn-
drome d’hypertension portale se comp-
lete, des varices oesophagiennes se
forment et donnent naissance & des
hémorragies. Parfois la splénomégalie
apparait assez rapidement, nous rap-
pellerons a ce sujet que chez I'une des
fillettes dont nous avons rapporté
I'observation, I'hépato- et la spléno-
mégalie avaient été constatés a l’age
de 14 mois. Les hématémeéses ne se
produisirent qu’a 8ans. A cette époque
les varices oesophagiennes étaient
encore peu développées, la pression
portale ne dépassait pas 30 cm. d’eau
et la malade était au début des
manifestations de I’hypertension por-
tale.

Les varices oesophagiennes peuvent
étre décelées par oesophagoscopie, mais
pour les mettre en évidence on em-
ploie, en général, une bouillie barytée
épaisse et on prend de multiples cli-
chés en décubitus. Les varices se tra-
duisent alors par des cordons ou par
des images de bulles superposées.
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Il est utile de pratiquer chez ces
malades une splénoportographie trans-
pariétale en introduisant par injection
transcutanée un produit opaque dans
la rate aprés avoir mesuré la pression
intra-splénique. Celle-ci est a peu pres
la méme que la pression portale qui
atteint I’état normal de 10 a 15 cm
d’eau et qui dans le syndrome d’hyper-
tension portale s’éleve a 40—45 cm
d’eau. Cette injection permet d’avoir
une bonne image du systeme vei-
neux splénoportal et de préciser le
diagnostic causal (thrombose spléni-
que, malformation ou thrombose por-
tale, cirrhose du foie). Elle permet
aussi grace a l'urographie que I'on
pratiquera simultanément d’apprécier
le fonctionnement et I’architecture du
rein.

Dans certains cas (grands enfants)
on pourra apprécier le ralentissement
de la circulation portale grace a 1’ép-
reuve olfactive a I’éther (injection
dans le rectosigmoide d 'un peu d éther)
et mesure du temps séparant l’injec-
tion, celui-ci peut étre doublé.

Le foie est dur, il peut devenir trés
gros, sa surface est parfois granitée.
La rate est nettement augmentée de
volume.

La polykystose rénale est parfois
cliniquement décelable, elle fut ren-
contrée dans environ la moitié des
cas publiés. Elle peut étre latente et
n’étre découverte qu’a I’examen histo-
logique. Le rein fonctionne longtemps
de facon satisfaisante.

La constatation d’hépato- et de splé-
nomégalie et d’hémorragies par varices
oesophagiennes, évoque le diagnostic
de cirrhose et 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 veérifié par examen histologique
du foie.

Le diagnostic de la fibroangiomatose
biliaire est parfois extrémement diffi-
cile, mais ainsi que nous venons de le
rappeler, la symptomatologie peut étre
si significative qu’il simpose a I’esprit.

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

Le malade peut mourir brutalement
a lasuite d’hématémeses foudroyantes.
Le plus souvent, Ienfant survit
plusieurs années, la mort succédant
ou a des hémorragies ou a linsuffi-
sance hépatique ou rénale.

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

L ’atteinte 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 [Ilinsuffisance rénale soit
cliniquement caractérisée, les lésions
du rein sont extrémement discrétes
et en particulier ne comportent pas
de nettes Iésions kystiques. Chez ces
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malades les reins sont parfois gros,
parfois petits.

Les lésions mises en évidence dans
ees formes ou il n’existe pas de nets
kystes rénaux sont essentiellement de
la fibrose de [Iinfiltration lympho-
cytaire et plasmocytaire, mais on peut
rencontrer des ectasies, des tubules et
des glomérules. Enfin, dans certaines
observations, le parenchyme rénal
est peu modifié. Baber ne décrit chez
son patient que de Thydronéphrose
et de la calcification d’un tube. Bien
que les lésions histologiques du rein
soient complexes dans la forme néo-
natale, la dominante semble étre 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 atteints de I’af-
fection. En effet, les enfants peuvent
mourir trés rapidement dans les pre-
miéeres heures de la vie et leur étude
compléte ne peut étre pratiquée. Ceux
qui ont survécu quelques mois n’ont
pas toujours été observés compléte-
ment ni de la méme facon.

Schématiquement, on peut dire que
I'atteinte rénale peut se traduire par
de l'albuminurie, de I’hyperazotémie
et de l’acidose, des modifications des
cléarances, de I'intermittente érythro-
cyturie.

Le cas de Baber qui est particulier
a plusieurs points de vue, se traduisait
par de la polyurie et de I’'aminoacidu-
rie. Les urines contenant parfois des
substances réductrices. Il existait chez
ce malade du rachitisme vitamine-
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résistant, [|’¢limination du calcium
était augmentée, on notait de I’hypo-
kaliémie et de I’acidose.

Dans la forme néo-natale de la
maladie que nous décrivons l’atteinte
rénale est sévere et entraine rapide-
ment la mort. Seuls les sujets chez
lesquels I’atteinte rénale est discrete
ou absente, atteignent la seconde en-
fance.

Des malformations congénitales
sont la aussi parfois associées a la
fibroangiomatose biliaire, des kystes
ont pu étre trouvés dans de nombreux
organes de ces enfants et en particulier
dans le pancréas. Mais il faut rappe-
ler que les atteintes de cette glande
sont plus souvent fibreuses que kys-
tiques.

Les lésions hépatiques rencontrées
dans la fibroangiomatose biliaire
(quelle qu’en soit la forme clinique)
sont constituées par la prolifération,
la multiplication de canaux biliaires
et leur enveloppement de tissu con-
jonctif. 1l s’agit de véritables canaux
biliaires de calibre irrégulier, les uns
sont dilatés, parfois discretement kys-
tigues, les autres sont rétrécis écrasés
par la sclérose. La réaction conjonctive
entourant ces canaux biliaires semble
avoir débuté en méme temps que la
transformation des canaux biliaires;
elle est constituée de tissu collagéne
et ne comporte pas, en général, de
réaction inflammatoire. Cependant,
certains auteurs et nous-mémes ont
noté des infiltrations leucocytaires
dans cette sclérose. Il est possible
que des infections surajoutées modi-
fient et complétent la sclérose qui a
son début est vraisemblablement de
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nature congénitale. Les bandes fib-
reuses sont épaisses, elles dissequent
les lobules hépatiques. En certains
endroits ou existe la prolifération
biliaire, la sclérose peut faire défaut
et I'on peut rencontrer des aspects
voisins de complexe de Meyenburg
(microkystes a revétement biliaire
formant des lacunes siégeant dans le
parenchyme hépatique et non dans
des bandes fibreuses) que I’'on retrouve
toujours dans la véritable maladie
polykystique du foie et que Potter
qualifie de microhamartome.

La sclérose enserre les vaisseaux
sanguins et peut trés bien expliquer
I’hypertension portale, sans qu’il soit
nécessaire de faire appel (en I’absence
de preuves complétes) a des anoma-
lies vasculaires. Cependant K rainer,
Campbell a la suite de MacMahon
ont pensé que des altérations vascu-
laires devaient étre a l’origine par-
tiellement tout au moins de I’hyper-
tension portale. et aussi
Campbel1 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 I’hypertension
portale d’origine vasculaire. Dans la
fibroangiomatose biliaire, le paren-
chyme hépatique reste longtemps nor-
mal et fonctionne de facon satisfai-
sante. Parmi les auteurs qui se sont
occupés de cette question, certains
considérent que le foie de ces malades ne
devient pas véritablement cirrhotique.
Cependant, le terme do cirrhose est
employé assez souvent. Baber parle

Krainer
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de véritable cirrhose avec d’im-
portantes lésions hépatiques. Dans

nos cas, il s’agissait déja de cirrhose.
Le pronostic de la maladie e3t diffi-
cile a fixer de facon absolue dans la
forme de I’enfant et de l'adolescent
qui est d’évolution lente. 11 est, par
contre, trés mauvais a bréve échéance
dans la forme néonatale ou le traite-
ment est peu efficace. Le danger
essentiel dans la forme de I’'enfant et
de I'adolescent est pendantune période
tout au moins I’hypertension portale
et ses hémorragies. Les hématémeéses
ne sont pas en rapport direct avec I'im-
portance des varices oesophagiennes.
Chez certains, d’importantes varices
n’'ont pas encore saigné, alors que
chez d’autres ayant déja eu des héma-
témeses, I’examen radiologique ne
peut mettre en évidence de varices.
Il faut bien admettre dans ce cas,
comme le fait Al'veut, 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, Lamy 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 intra-
hépatiques appartiennent en réalité
a la maladie polykystique hépato-
rénale.
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Nous pensons que les différents
tableaux anatomocliniques peuvent
rentrer dans un cadre de maladie poly-
kystique a condition de Iélargir con-
sidérablement car il faut bien recon-
naitre que leurs manifestations clini-
ques sont tres différentes «du foie
énorme silencieux et durable» de notre
maitre n’est pas
prouvé que ces différentes formations
kystiques répondent a la méme étio-
logie car nous connaissons déja au
moins une affection bien déterminée, la
mucoviscidose capable de donner des
lésions semblables a celle que nous
venons d’étudier et jusqu’a preuve
du contraire il nous semble justifié de
considérer la fibroangiomatose biliaire
comme représentant un groupement
d’affections particuliéres bien qu’on
puisse les faire entrer dans le cadre
trés élargi de la maladie polykystique.

Le diagnostic fera discuter suivant
le cas les différentes cirrhoses de I’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 ait entre ces
deux affections des points communs
le diagnostic différentiel est possible.
Dans la cirrhose de la mucoviscidose
dont la fréquence varie beaucoup sui-
vant lesauteurs, mais qui somme toute
est assez rai’e, I’hypertension portale
est peu fréquente et elle est tardive.
Elle survient dans le contexte si
expressif de la mucoviscidose. La bio-
psie montre de la stéatose des cellules
hépatiques, des réactions inflamma-
toires importantes, de la stase biliaire

Fiessinger. |l
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ou muqueuse dans les canaux. Néan-
moins, il est prudent afin d’viter
I’erreur de pratiquer un test a la
sueur et une épreuve d’iodurie lors-
que le diagnostic ne peut étre fait

avec s(reté autrement.

Traitement

Les hémorragies seront traitées par
des transfusions de volume propor-
tionnel a celui des pertes de sang. Ces
hémorragies tarissent en général rapi-
dement mais on pourra parfois se ser-
vir avec profit de solution de throm-
bine et d’éponges de fibrine.

Lorsque I’'hémorragie dure, il est
indiqué d’essayer de tamponer les
varices par la sonde a double ballo-
nét. Les ballonets seront enlevés dés
que possible et de toute facon dégon-
flés toutes les six heures, quitte a les
regonfler en cas d’hémorragie persis-
tante. Cette technique a pour but
d’éviter la nécrose de la muqueuse.
En général, I’hémostase est obtenue en
12 a 24 heures. Si cette thérapeutique
demeure inefficace, il vaut mieux
pratiquer une anastomose porto-cave
d’urgence plutét que d’essayer de
suturer les paquets variqueux. La
splénectomie isolée n’a aucun intérét,
elle empéche pour I’avenir la réali-
sation de I'anastomose spléno-ré-
nale.

L 'opération la plus recommandable
est I’anastomose veineuse spléno-ré-
nale immédiatement apres la splén-
ectomie. Elle consiste en une implan-
tation termino-latérale de la veine
splénique dans la veine rénale gauche.
Elle ne peut étre pratiquée qu’a con-
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dition d’existence du rein gauche et
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 (dau moins 8 a 10
mm). En général cette opération ne
peut étre faite que chez des enfants
de plus de 8 ans. Lorsque la veine
splénique (visualisée par splénogra-
phie) est trop fréle pour permettre
I’'anastomose spléno-rénale on peut
attendre ce qui est dangereux, car on
court le risque de voir se produire une
hémorragie cataclysmique entrainant
rapidement la mort ou faire une
anastomose cavo-mésentérique, c’est
a dire une implantation de la veine
cave inférieure dans la veine méser-
térique supérieure. Aprés 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 a certains accidents
nerveux. Ceux-ci sont surtout a
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 transformés par le foie.

Les opérations de dérivation per-
mettant de diminuer ou méme
d’annuler le danger d’hémorragies
pourraient é&tre considérées comme
radicales, et dans cette maniére de voir,
le pronostic serait bon dans les formes
cliniqgues ou ces anastomoses doivent
et peuvent étre réalisées. En réalité
les opérations de dérivations sont déli-
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cafés, elles ne s’attaquent qu’a un
aspectde la maladie, elles neréussissent
pas toujours bien, le malade peut
continuer a saigner. Elles ne sont pas
a la portée de tout le monde et
doivent encore étre faites dans des
services spécialisés.

Le pronostic ne dépend pas unique-
ment de la réussite de l'opération,
car celle-ci ne peut guérir définitive-
ment le malade. Le foie peut rester
volumineux et pathologique et d’autre
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part son fonctionnement est suscep-
tible de devenir trés défectueux comme
le démontre un cas d’AuvERT opéré
avec succes depuis plusieurs années.

De plus, linsuffisance rénale est a
craindre.
Dans la forme du nourrisson, la

thérapeutique est peu puissante. On
s’efforcera en cas de nécessité de
rétablir les constantes biologiques
perturbées et I'on traitera le plus
radicalement possible les infections.

Bibliographie

[

Aballi, A. T, Palacio, A. G.,, Tor-

roella, E. Jr., Aguirre, F., Bona-

geio, |I., Prendes: Fibrosis congenita
del higado y enfermedad poiiquistica.

Rev. cuba. Pédiat. 29, 505 (1957).

2. Ahrens, E. H.,, Jr.,, Payne, M. A,
Kunkel,H. G., Eisenmenger, W. J.,
Blondheim, H. S.: Primary Biliary
Cirrhosis. Medicine (Baltimore) 29, 299
(1950).

3. Ahrens, E. H.,, Jr., Harris, R. C.,
MaoMahon, H. E.: Atresia of the
Intrahepatic Bile Ducts. Pediatrics 8,
628 (1951).

4. Auvert, J.: Les cirrhosis de Tentant
avec hypertension portale. Analyse de
cing cas, dont quatre traités par déri-
vation spléno-rénale, Rev. int. Hépat.
8, 1243 (1955).

5.Baber, M. D.: A Case of Congenital
Cirrhosis ofthe Liver with Renal Tubu-
lar Defects akin to those in the Fanconi
Syndrome. Arch. Dis. Childh. 31, 335
(1956).

6. Baron, M.: La fibroadénomatose bili-
aire avec hypertension portale a propos
d’une observation. Thése, Paris (1960).

7. Beau, A., Prévot,J., Manciaux, M.,
Guerci, O.: Un nouveau cas de mal-
formation polykystique congénitale des
voies biliaires. J. Chir. (Paris) 80, 442
(1960).

8. Billuart, J.: L’agénésie des voies
biliaires intrahépatique (A propos de
7 observations)Thése,Strasbourg (1961).

9. Boquien, Y., Léger, L., Guyet, P.:

Deux cas de dilatation congénitale des

canaux biliaires intrahépatiques associés

a une cirrhose du foie et a des mal-

2*

formations diverses. Rev. madd. chir.
Mal. Foie 33, 73 (1958).

10. Campbell, G. S., Bick, H. D., Paul-
sen, E. P., Lober, P. H., Watson,
C. J., Varoo, R. L.: Bleeding Eso-
phageal Varices with Polycystic Liver.
New Engl. J. Med. 259, 904 (1958).

11. Caroli, J., Soupault, A., Kossa-
kowski,J., Plocher, L., Paradowska
(Mme): La dilatation polikystique con-
génitale des voies biliaires intra-hépa-
tiques. Sem. HOp. Paris, 37, 488 (1958).

12. Couvelaire, R.: Surla dégénérescence
kystique congénitale des organes glan-
dulaires, en particulier du rein et du
foie. Ann. Gynec. Obstét. 453 (1899).

13. Daht—Ilversen,E., Gormsen, H.: Sur
I’occlusion congenitale des voies bili-
aires. Acta Chir. scand. 89, 333 (1943).

14. Doobs, R. H.: Xanthomatosis. Proc,
roy. Soc. Med. 42, 86 (1949).

15.Dustin,P.,Jr.: Anatomie pathologique
du syndrome de Banti. Acta gastroent.
belg. 15, 313 (1952).

16.Feer,E.:Ein Fallvon Situs inversus mit
Mangel der groRen Galkenwege. Verh.
dtsch. Ges. Kinderheilk. 20, 148 (1939).

17. Fiessinger, N., Merklen, F. I.: Cir-
rhose icteropigmentaire xanthom ateuse.

Bull. Hém. Soc. méd. Hoép. Paris 18;
508 (1939).

18. Finlayson, A.: Congenital Obli-
teration of Bile Ducts in a Child

who Lived Three Years and 3 Months.
Arch. Dis. Childh. 12, 153 (1937).

19. Froehlioh, A. L., Hendrycky, A.
Le mécanisme de l’altération du méta-
bolisme des lipides de la cholastase.
Arch. Mal. Appar. dig. 965 (1958).

Acta paediat. hung. Vol. 3.



210

20.

21.

22.

23.

24.

25.

26.

27.

28.

29.

30.

31.

Pr

R. Sacrez :

Grumbach,R., Bourillon,J\,AUuvert,
J.: Maladie fibrokystique du foie avec
hypertension portale chez I’enfant. Arch.
Anat. path. 30, 74 (1954).

Harris, K. 0., Andersen, A. H.: In-
trahepatic Bile Duct Atresia. Amer. J.
Dis. Child. 100, 171 (1960).
Hennrich,G.:DerPfortaderhochdruck
als hamodynamische Fehlleistung und
seine Behandlung im Kindesalter.
Arch. Kinderheilk. 162, 7 (1960).
Heschi, A.: Vollstdandiger Defekt der
Gallenwege beobachtet an einem 7
Monate alten verstorbenen weiblichen

Kinde. Wien. med. Wschr. 15, 493
(1865).
Ivemabk, B. L., Ordfelt, V., Zet-

terstrom, R.: Familiar Dysplasie of
Kidneys, Liver and Pancreas. A Pro-
bably Genetically Determined Syn-
drome. Acta paediat. (Uppsala) 48, 1
(1959).

Krainer, L.: Intrahepatic Bile Duct
Malformation Associated with Portal
Hypertension. Gastroenterology 33, 265
(1957).

Lanternier,J.: L’hypertension portale
dans le syndrome de Banti. These,
Lyon (1951).

Lathrop, D. B.: Cystic Disease of the
Liver and Kidney. Pediatrics 24, 215
(1959).

Léger, L., Boqulen,Y., Kerneis, J.

P., Guyet, P., Hatttefttille, P.: Dys-
génésie congénitale complexe des voies
biliaires intra-hépatique au cours des
cirrhoses juvéniles avec hypertension

portale. Press méd. 66, 1147 (1958)-
MacMahon, H. E.: Biliary Xantho-
matosis. Amer. J. Path. 24, 257
(1948).

MacMahon, H. E.,, Thannhatjser, S-

J.: Xanthomatotic Cirrhosis. Ann. in-
tern. Med. 30, 121 (1949).

MacMahon, H. E., Thannhatjser,
S. J., MacLaudres,J. E.: Congenital
Dysplasia of the Intrahepatic Bile
Ducts with Extensive Skin Xanthoma:

Gastroenterology 21, 488 (1952).

of. R. Sacrez

Clinique de Pédiatrie et Puériculture

Str

asbourg, France

Acta paediat. hung. Voi. 3.

Agénésie

32.

33.

34.

35.

36.

37.

38.

39.

40.

41.

42.

43.

44.

des canaux biliaires

Mozziconazzi, P., Auvert, J., A'ttai.
C. , Girard, F., Habib, E., Trung
P. H.: Maladie fibrokystique du foie
avec hypertension portale. Arch, frang.
Pédiat. 15, 1269 (1958).

Norris, R. F., Tvson, R. M.: The
PathogenesisofPolycystic Liver. Amer.
J. Path. 23, 201 (1947).

Parker, R. G. F.. Fibrosis of the
Liver as a Congenital Animaly. J.
Path. Bact. 71, 359 (1956).

Paur, S.: Stoffwechseluntersuchungen
bei einem Fall von kongenitalem Gal-
lenwegverschluB. Z. Kinderheilk. 34,
216 (1923).

Potter, E. L.: Pathology of the Fetus
and the Newborn. Year Book Publ.
Chicago (1952) p. 336.

Rosenthal, |l. M., Spellberg, M. A,

MacGrew, E. A., Rosenfeld, |I. H.:
Absence of Interlobular Bile Ducts.
Amer. J. Dis. Child. 10, 228 (1961).

Rosso, C.: Una particolare alterazione
epatica, la fibroadenose biliare. Arch,
ital. Pat. 28, 189 (1954).

Sacrez, R., Fruhling, L., Billuart,
J., Levy,J. M, Willard, D.: L agéné-
sie des voies biliaires intrahépatiques.
Pédiatrie 17, 25 (1962).

Sacrez, R., Fruhling, L., Willard,
D. , Kurtzmann, G., Macken, H.,
Wagner, R.: Fibroangiomatose biliaire
avec hypertension portale et rein poly-
kystique chez une fillette de 8 ans.
Arch, frang. Pédiat. 18, 653 (1961).
Sass Kortsak, E., Bowden, O. H.,
Brown, R. J. K.: Congenital Intra-
hepatic Biliary Atresia. Pediatrics 17,
383 (1956).

Sweet, L. K.: Congenital Malformation
of Bile Ducts. Report of Three Cases in
One Family. J. Pédiat. 1, 496 (1932).
Tormene, A.: Contributo alio studio
della malattia cistica epato-renale. Riv.
Anat. pat. 9, 139 (1954).

Vighott, W. O.. Angeborener Ver-
schluB der aufRerhalb der Leber gelege-
nen Gallenwege. Acta obstet, gynec.
scand. 7, 146 (1928).



	3. szám
	Sacrez, R.: L'agénésie des canaux biliaires intrahépatiques et la fibroangiomatose biliaire

	Oldalszámok������������������
	191����������
	192����������
	193����������
	194����������
	195����������
	196����������
	197����������
	198����������
	199����������
	200����������
	200_1������������
	200_2������������
	201����������
	202����������
	203����������
	204����������
	205����������
	206����������
	207����������
	208����������
	209����������
	210����������


