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Profils évolutifs de I’échinococcose alvéolaire hépatique :
nouvelle approche par I’imagerie scanographique

M Claudon', A Gérard®. D Régent', M Bessiéres', L Bresler®, B Hoen? et B Champigneulles*

L’analyse rétrospective des examens
scanographiques chez 20 patients ne
retrouve pas |’évolution constamment
défavorable décrite dans échino-
coccose alvéolaire hépatique : il existe
en effet une large majorité de formes
stables ou se modifiant de facon
minime (13 cas) {(recul moyen de
4 ans); 2 cas de régression de forme
nécrotigue sont retrouvés. Seuls 4 cas
(20 %) présentent une augmentation
réguliere de taille par croissance
parasitaire et/on majoration de la
nécrose; le temps de doublement est
important (m=37 mois). Les princi-
paux éléments séméiologiques scano-
graphiques (taille, calcification,
nécrose) n'ont pas de valeur pronos-
tigue fiable. L’absence de corrélation
entre la clinique ou la biologie et la
radiologie, en particulier dans les
formes évolutives rend nécessaire la
poursuite d'une surveillance scano-
graphique réguliere. Le traifement
médical par dérivés imidazolés
semble efficace dans plusienrs cas
mais son role exact est difficile a
apprécier en raison du caractére
capricieux de I’évolution de la para-
sitose. '
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L'échinococcose alvéolaire est la para-
sitose humaine liée au développement
de la forme larvaire d’Echinococcus
multilocularis. Son aire géographique
est vaste, étendue a la majorité des
zones tempérées de ["hémisphére Nord,
La contamination se réalise par veie
digestive, entrainant la formation d’un
foyer primaire dans le foie; la crois-
sance parasitaire s’y déroule — & la
différence du kyste hydatique — par
vésiculation externe, s’accompagnant
d'une réaction fibro-inflammatoire
marquée et réalisant un processus
pseudo-tumoral de croissance lente; les
études macroscopiques montrent une
atteinte préférentielle le long des axes
portes jusqu’au hile, du réseau veineux
sus-hépatique, avec parfois une exten-
sion extrahépatique de contiguité; la
nécrose et les calcifications !ésionnelles
sont fréquentes; les métastases 2
distance (poumon, cerveau, os) sont
possibles [1-4]. La plupart des études
publiés [5-9] font état d'une évolution
spontanée capricieuse, mais inéluctable,
la mort survenant entre 52 & 70 % des
cas [6-7]. Toutefois des cas de stabilité,
voire de régression spontanée sont
rapportés [2, 3, 10]; cela nuance cette
impression d‘ensemble trés péjorative,
qui d’ailleurs n’est justifiée par aucune
étude longitudinale.

La Lomraine est une des principales
aires d’endémie en France; depuis une
dizaine d’années les patients dépistés
dans notre centre hospitalier sont
soumis & une surveillance clinique,
biologique et radiologique stricte. Cela
constitue une population impertante,
avec un recul suffisant pour permettre

de dégager différents profils évolutifs et
de confirmer I"importance de I'imagerie
dans la surveillance de cette parasitose.

Matériel et méthodes

Parmi ’ensemble des patients suivis dans notre
Centre  Hospitalier, ont été retepus tous  les
malades pour lesquels I'évolution scanographique
a pu Gtre seivie durant au moins 2,3 ans, soit 20
patients. [l s’agit de |2 femmes et § hommes dont
fes dges vont de 24 3 72 ans {moyennc = 54 ans):
dans tous les cas, ke diagnostic a é prouvé par
biopsie et/ou sérologie.

Des signes cliniques assez banals {(douleurs de
I'hypochondre droit, fiévie, petite altération de
I'état  général. hépatomégalie, diarrhée} ont
permis de révéler la maladie dans 16 des 20 cas;
seuls 4 de ces patients présentaient un ictére ou un
subictére; 3 cas ont été diagnostiqués a I'oecasion
d'un bilan biclogique ou échographique réalisé
pour une autre raison; une localisation secondaire
rachidienne a été révélatrice dans 1 cas.

Le bilan radiologioue initialement réalisé
(ASP, échopraphie, scanographie £ angio-
graphie) montrait les caractéristiques suivantes
- newnbre de tésions © 1 foyer unigue dans 11 cas,
2 foyers dans 6 cas, 3 dans 3 cas, seit au total 32
foyers parasilaires;

- sidge : hépatique droit prédominant dans 18
lésions pour 14 & gauche;

- taille : s'échelonnant de 1,5 4 18 cm avec une
moyenne 4 6,6 cm,

- type (selon la description scanographigue in
113, 10 Mésions se présentaient comme une forme
de début homogéne, hypo-échogéne en écho-
graphie et hypodense en scanographie; 12 asso-
claient en outre des foyers de néerese plus ou
nwoins centrale et des plages de microcalcifica-
tions et réalisalent un aspect « (ypique »; 5 étaient
massivement nécrotiques et 5 massivement calci-
fiées.

- complications © 3 foyers s accompagnaient
d’'unc dilatation des voles biliaires intrahépa-
tiques; dans un cas cxistait un épanchement
péricardique par extension transdiaphragmatique;
une coulde extra-hépatique rétropédiculaire était
constatée dans ] cas; enfin 2 patients présentaient



des localisations secondaires pulmonaires ou

Quaire patients ont éé inilialement opérés,
lnissant tout ou partic des Iésions (hépatectomie
droite : 1; hépatectomie gawche : 1, résection
particlle : 1; anastomose biliodigestive : 1; 1
patieni a eu une hépalectomic pauche curafrice
2,5ans aprds le diagnostic, au cours d'une
laparotomie remdue nécesszire pour lithiase vési-
culaire compliquée. L'ensemble des parients a été
placé de fagon comtinue ou discontinue sous
raitement imidazolé (Flubendazole jusqu'a 1983,
Albendazole de 1983 & 19856, Mébendazole depuis
1986); une surveillance clinique, échographique et
biologique (NFS, bilan hépatique o immunole-
giguc) & été effectuée tous les 3 mols, ou € mois
en eas de smbilitg; un contrdle scanographique
{Tomoscan 310 Philips; coupes pratiquées avant
puis aprés injection iodée intraveineuse) est
réalisé tous les 6 mois oy de fagon annuelle en casy
de stabilité. L& recul va de 2,5 aps 3 7 ans avec
wne moyenne de 4.5 ang.

L'ensemble des données de la scanographie a
&é revu, analysé et comparé dans un second
temps aux modifications cliniques, biclogiques
obiservées-dans la méme période.

Résultats

Evolution radiologique

Plusieurs profils évolutifs se sont
dégagés .

A. Régression (fig. 1). Deux patients
(10 %) présentant une forme massive-
ment nécrotique, avec un recul de 3 i
8 ans (moyenne = 5,5 ans) ont montré
une régression objective de leur sion
(passant de 5 4 2 em dans 1 cas et de 8
4 4 cm dans autre, avec calcifications
massives),

B. Stabilité totale. Chez 5 patients
(25 %), avec un recule de 2,5 2 5,5 ans
(moyenne = 3,6 ans) lcs Iésions n’ont
montré aucune modification de la taille
ou d’aspect. L’analyse des types Iésion-
nels a révélé une grande fréquence de
formes massivement calcifiées (55 %),
et des lésions dans I’'ensemble de petite
taille {(moyenne globale a 4,5 cm).

C. Remaniements internes simples
(figs. 2, 3). Chez 8 patients (40 %),
avec un recul de 3 & 5,8 uns (moyenne
= 4,7 ans), les lésions n’ont montré
aucune variation de taille, mais des
modifications modérées de leur
contenu, principalement une majoration
des calcifications périphériques, plus
rarement de la nécrose. La répartition
selon le type morpholegique et la taille
ne se distinguait pas de celle de la
population générale.
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D. Aggravation. Cinq patients (25 %)
avec un recul de 3 4 6,5 ans (moyenne
= 4,3 ans) ont montré une aggravation
radiologique : 'un en raison du déve-
loppement d’une hypertension portale
en amont d'une compression de la
bifurcation porte lors de la régression
d'un foyer; 4 autres en raison d'une
majoration progressive de la taille du
foyer parasitaire conduisant & discuter
une indication chirurgicale de résection
ou de transplantation.

La croissance lésionnelle s’est effec-
tuée selon 2 composantes principales :

» Croissance parasitaire pure : une
patiente (fig. 4 A) a montré une crois-
sance lente (diamétre transvcrsal
passant de 5 & 7,5 cm en 6 ans, soit un
temps de doublement moyen de 42
mois); cette croissance a été régulizre,
périphérique quoique prédominant en
direction du hile qui, en fonction de la
vitesse apparente de croissance, pourrajt
éire aticint dans un délai de 10 &
I5 ans. Initialement le foyer parasitaire
apparaissait parfaitement homogeéne,
globalement hypoéchogéne en écho-
graphie, et hypodense en scanographie.
Des remaniements internes en ont
modifi¢ ultérieurement 1"aspect : il s’est
agi essentiellement de caicifications,
apparues de facon intense entre 2
contrdles consécutifs, sous forme de
microcalcifications plutdt périphériques,
laissant place & une couronne de tissu
parasitaire externe i partir de laquelle la
croissance s’est poursuivie; des plages
de nécrose ne sont apparues que tardi-
vement ct sont restées de petite taille.

s Majoration de la nécrose: 3
autres patients ont vu leurs formations
grossir de fagon plus rapide (masse
passant de moyenne = 12cm 2
moyenne = 17 ¢cm en 4 ans, soit un
temps de doublement de 33 mois)
(fig. 5); s’il existait indiscutablement
une croissance»du fissu tumoral, le
développement d’une nécrose centrale
massive a semnblé le facteur déterminant
d’accroissement de la taille du foyer;
I’hépatomégalie est alors devenue
palpable jusque dans la fosse iliaque;
dans ces formes d’évolution plus
rapide, les dépbts calciques se sont
souvent medifiés, s’accentuant ou
parfois régressant, mais pouvant réap-
paraitre ultérieurement de fagon

marquée. L’augmentation de taille
observée chez nos 4 patients ne s'est
pas accompagnée de 1’apparition d’un
ictére rétentionnel, de signe d’hyperten-
sion portale ou de localisation extra-
hépatique. Dans un cas de forme
devenue massivement nécrotique, la
présence de gaz (fig. 5) au sein de la
nécrose a fait suspecter une fistule
digestive, sans qu’'elle ait pu étre
authentifiée.

Corrélations cliniques et biclogigues
L'analyse comparative des données
scanographiques et du suivi clinique et
bioclogique a montré :

» une excellente corrélation pour les
Jformes stables ou régressives sur le plan
radiologique, pour lesquelles 1'état
clinique était excellent, et les constantes
biologiques normales;

» une bonne concordance pour les
Jormes ne présentani que des remanie-
ments internes : la majorité des patients
n’a pas présenté de doléance clinique ou
d’anomalie biologique; I’un s'est plaint
d’épigastralgies semblant banales au
vue de I'importante hépatomégalie
lésionnelle; 3 patients (37 %) ont pré-
senté plusieurs poussées d’ictére clini-
gue ou de cholestase biclogique, qui ont
pu étre rattachées & une légére majora-
tion de la dilatation des voies biliaires
itrahépatiques sur le scanner; dans tous
les cas, ces poussées ont régressé, mais
ont parfois récidivé;

» une discordance évidente dans les 5
formes radiologiquement évolutives
puisque 2 patients n'ont présenté
ancune doléance clinique ou biologique;
2 n’ont eu que des doléances cliniques
minimes & type d’épigastralgies on de
douleurs de I'hypochondre droit; les
données biologiques pour les 4 premiers
patients ne montraient pas de modifica-
tion significative. Seule 1 patiente a va
apparaftre des signes pénéraux nets avec
altération de 1'état général, douleurs
persistantes, amaigrissernent, majora-
tion du syndrome inflammatoire et
perturbation des tests hépatiques.

Discussion

Profils évolutifs

Cette étude va 2 I'encontre de l'idée
largement répandue d’un pronostic
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Fig. 1. A 7985 : masse essentiellement nécrotique du segment VII, en situation sous-phrénique (@ 4 cm); B 7988  régression trés
neite de taille

Fig. 2. A f945 : masse hypodense du déme hépatique avec quelques rares calcifications et une petite plage centrale de nécrose;
expansions périphériques dans le foie sain. B 7989 - état clinique excellent; pas de variation appréciable de taille de la lésion qui est
masstvement caleifiée et comprend des plages de nécrose plus marquée

Fig. 3 A, B. Forme massivement néerotique hépatique gauche avec extension hilaire. A 1985 : ictére cutanéomugueux. Dilatation
nette des voies bilinites intrahépatiques droites. B /988 - disparition de D'ictére; phosphatases alcalines léggrement élevées.
Accentuation des calcifications au sein de la masse parasitaire. Régression modérée de la dilatation des voies biliaires intra-hépatiques
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Fig. 4. 7982 : A Echographie (= coupe verticale) = forme initialement homogéue (—; B coupes scanographiques aprés injection
passant par le milieu de la lésion. '

983 : C mise en évidence d'un double contour périphérique,

1984 : D apparition d'une courronne périphérique de microcalcifications, mais poursuite de la croissance parasitaire exteme (—»),
1988 : E, F poursuite de la croissance parasitaire, avec 2 expansions supérieures (F), dont une en direction du hile (—)
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Fig, 5 A, B. Masse centrohépatique droite. /287 © A coupe i hauteur du hile hépatique; B coupe a hauteur de L4,
1988 : C, D coupes comparatives montrant |'important accroissement de la masse, en particulier par une nécrose massive qui prédomine au pole inférieur.
Présence de guz intralésionnel (fistule digestive 7)

sombre et constamment fatal de I'échi-
nococcose alvéolaire : si elle retrouve la
lenteur d’évolution classiquement notée
dans cette affection, elle permet de
dissocier en fait plusieurs profils
évolutifs :

AL Une large majorité de formes stables
(25 %} ou de formes se modifiant de
Sfagon minime (40 %) soit au total les
2/3 des cas, avec un recul moyen de
plus de 4 ans: cette stabilité est
rencontrée principalement dans les
formes massivement calcifiées, surtout
si elles sont rétractiles; elle est cepen-
dant également notée dans tous les
types de lésions, et quelle que soit
Uextension intrahépatique; il est en
particulier frappant de constater que
certaines formations volumineuses,
laminant le hile, n’évoluent pas au
cours des années. Cela doit rendre
prudent lors de la décision d’une éven-
tuelle intervention chirurgicale. 1l n'est
pas possible de parler de guérison
méme s le foyer est massivement

calcifié et rétracté : dans | observation,
pour laquelle une résection a été
réatisée, I"anatomopathologie a en effet
montré la persistance d’éléments parasi-
taires.

B. La possibilité de régression de fover
parasitaire 10 % des Iésions montrent
des régressions objectives essentielle-
ment aux dépens de formes nécrotiques;
il convient d’en rapprocher | cas de
régression d’une 1ésion également
nécrotique, entrainant cependant une
hypertension d’amont par sténose fibro-
cicatricielle de la bifurcation portale.

C. La relative rareté des+formes authen-
tiguement évolurives, qui ne représent
que 20 % de nos cas au titre de la
croissance parasitaire. L’analyse de ces
observations : confirme le caractere tres
lent de I’évolution avec un temps de
doublement élevé (moyenne ; 37 mois)
et précise le mode évolutif avec 2
composantes :

« une augmentation de taille qui
semble se produire par croissance péri-

phérique continue ou par majoration de
la nécrose interne; la diffusion préféren-
tiellement hilifuge [12] est possible
mais non obligatoire comme le montre
la rareté de I’atteinte biliaire dans notre
série;

« des modifications de D’aspect
1ésionnel interne, essenticllement lides a
des phénoménes ischémiques et surve-
nant par poussées : au sein d'un foyer
initialement homogéne (ol sont étroite-
ment mélés les éléments parasitaires et
I'importante réaction fibro-inflamma-
toire), volent se développer: tout
d’abord des calcifications, essentielle-
ment sous forme de dépots de microcal-
cifications périphériques; puis une
nécrose, d’apparition globalement plus
tardive, par plages centrales plus ou
moins confluentes.

Les différents types morphologiques
décrits [10, 11] ne sont donc que des
stades évolutifs différents d’un fover
donné; il semble aéanmoins vraisem-
blable qu'un foyer donnée puisse
changer de meode évolutif au cours du
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temps, par exemple pour se réveiller
aprés quelques années de quiescence,
ou pour se stabiliser aprés une poussée
évolutive.

Analvse des différents éléments
séméiologiques scanographiques

Elle permet de préciser leur éventuelle
valeur pronostique :

A. La taille. Globalement les lésions de
petite taille (< 4 cm) semblent avoir un
pronostic  plutdt favorable car elles
représentent la majorité des formes
stables et régressives.

Par contre, la grande tdille des

foyers parasitaires ne constitue en rien
un €lément pronostique défavorable
puisqu'il existe des formes de plus de
I5 cm de diametre non modifiées 5 ans
apres.
B. Les calcifications, en particulier les
microcalcifications, n’ont aucune valeur
pronostique ; elles peuvent en effet
apparaitre alors que la lésion poursuit
son évolution; leur présence traduit
simplement la majoration de ['ischémie
au sein du tissu 1ésionnel; cependant, la
présence de macrocalcifications, en
amas volumineux, semble de pronostic
plutét favorable surtout si des signes de
rétraction sont associés.

C. La nécrose n'a également aucune
valeur pronostique : si elle est
rencontrée dans les formes négressives,
elle peut étre & 1'origine de 1’augmenta-
tion rapide de la taille d'un foyer
parasitaire.

Notre étude ne permet de retrouver
aucune corrélation fiable entre la
clinigue ou la biologie et la
scanographie

Les signes cliniques relatés par les
patients sont souvent banals & type de
douleurs mal systématisées; ils sont
aussi bien recontrés dans les formes
relativement stables que d’aggravation
progressive. L’ictere clinique et biolo-
gique n’est pas un signe absolu de
gravité : il n'est rencomtré que chez
20 % de nos patients, toujours variable,
régressif, disparaissant parfois pour
plusieurs années. Nous n’avons pas
dans cette série de formes avérdes
d’ictdre rétentionnel ou d’hypertension
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portale; ces complications majeures sont
aujourd'hui rares car 1'échographie et la
scanographie sembilent permettre le dia-
gnostic 2 un stade plus précoce de
I’affection [3].

L’absence de corrélation clinico-
biologique dans les formes évolutives
rend donc indispensable la poursuite
d’une surveillance scanographique régu-
liére : si 1’état clinique est normal, une
surveillance annuelle ou tous les
18 mois semble suffisante en raison du
temps de doublement trés lent; en cas
d’alerte clinique ou biologique ou
devant une évolution scanographique, le
rythme semestriel doit étre instauré.
L’évolution lésionnelle, constituéc a
plusieurs contrdles scanographiques
malgré le traitement médical, doit faire
discuter une indication chirurgicale,
qu’elle soit palliative ou & visée curative
{résection ou transplantation).

La responsabilité du traitement médical
par dérivé immidazolé dans I évolution
des foyers parasitaires

Ce type de traitement a fait sa preuve in
vitro, et semble donner quelques résul-
tats dans I’hydatidose humaine [3, 13].
11 pourrait étre & I"arigine de 'apparente
stabilité générale de unotre série; cepen-
dant le caractére lent et capricieux de
I’évolution était déja noté avant que ce
type de traitement ne soit instauré; par
ailleurs, parmi les deux formes
régressives de notre série, I'une a pré-
cédé D'instauration du traitement
médical, et 3 des 4 patients présentant
une aggravation é€taient placés sous
dérivés imidazolés. Néanmoins il faut
noter, chez certains malades symptoma-
tiques, une amélioration clinique ou
biologique a |’instanration du traitement
et des signes de réévolution a ’arrét de
celui-ci; une efficacité semble réelle au
niveau des locations extra-hépatiques
{14, 15].

Ces quelques» éléments positifs,
joints 4 sa trés faible toxiciié, semblent
devoir autoriser sa poursuite, mais ne
sauraient soustraire les patients 4 unme
surveillance scanographique réguliére.
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