deuxieme partie :

a question est au poumon,
a réponse est dans I'abdomen...






ectasie vasculaire périphérique

patient cirrhotique
qui respire moins bien debout

syndrome hépatopulmonaire




syndrome hépato-pulmonaire

shunt intrapulmonaires

clin : cyanose, dyspnée, hippocratisme digital
étiologie :

- HTP+++

- maladie de Hodgkin (forme régressive apres
chimiothérapie)
sd platypnée-orthodéoxie +++

- désaturation en position debout
- nette amélioration en position couchée

dg positif : échocardiographie de contraste
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tumeur du médiastin




tumeur du médiastin 7"'

en présence d'une
masse tumorale

thymique

hyperplasie
surrénalienne

+

syndrome de cushing

= fumeur carcinoide thymique



masse tumorale médiastinale d'allure lymphoproliférative :

LDH et bétaZmicroglobulinémie normales







atteinte périrénale : « aspect chevelu »
+ atteinte rénale : aspect de megacalicose
condensation osseuse métaphysodiaphysaire

— maladie d’Erdheim Chester (xanthogranulomatose)



xanthomatose multiviscérale

histiocytose non langerhansienne :
histiocytes anormaux anti-PS négatifs
multiviscérale : os, rein, pancréas,
SNC, leptoméninges, ORL, poumon,
médiastin, myocarde, péricarde,
rétropéritoine, ...

homme apreés la cinquantaine

état fébrile, amaigrissement, diabéte
insipide, exophtalmie, ...

pseudo-lymphome +++




une donnée nouvelle : intérét du PETscan dans la
maladie d'Erdheim Chester

dépistage des localisations cardiovasculaires,
y compris myocardiques

l

principale cause de morbidité de cette maladie



laire aspécifique

erivascu
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une infiltration p







adp cervicales, une altération sévére de I'EG,

hypergammaglobulinémie et fiévre élevée
+

LDH et béta2 microglobulinémie normales

maladie de Rosai Dorfman



maladie de Rosai Dorfman

m forme d'histiocytose non

langerhansienne

m atteinte ganglionnaire surtout

cutanée ou sous-cutanée

m atteinte rénale de mauvais

pronostic

m atteinte périvasculaire

Trompeuse

m  hyposignal Tlet T2 + dg diff : fibrosclérose
Multifocale ++

Ref : Abd Imaging, 2002, 27 : 214-216



de curieuses anomalies artérielles
pulmonaires




de curieuses anomalies artérielles
pulmonaires
- === hypoplasie des arteres pulmonaires

| sténoses des branches de l'artere

pulmonaire *

xanthomes cutanés ou tendineux
hypercholestérolémie

front proéminent

vertebres "en ailes de papillon"
retard de croissance

cholestase

paucité des voies biliaires

syndrome d'Alagille mutations du géne SAG

DD: atrésie biliaire, fibrose hépatique congénitale, fibrose kystique,

ictére néo-natal



des images pulmonaires nodulaires
plus ou moins calcifiees,, sans ATCD de varicelle +++




des images pulmonaires nodulaires
plus ou moins calcifiées,, sans ATCD de varicelle +++

~images kystiques hépatiques

= hydatidose



3 formes d’hydatidose pulmonaire

m forme primitive : masse kystique

m forme secondaire : embolie hydatique par
rupture dans la VCI d'une localisation hydatique

hépatique ou envahissement par contiguité

m |les deux modes d'extension hépato-pulmonaire,
par contiguité ou embolique, ont été décrits

également dans I'échinococcose alvéolaire

Ref : radiographics, Engelke et al, 2002, 22, 4 : 739-764



il y a des formes abdominales typiques qui
aident au diagnostic

vésicules filles
membrane proligere, ....



un signe IRM également a connditre :
le niveau hydro-graisseux

pathognomonique d'une
rupture ou d'une
fissuration dans les voies
bilaires intrahépatiques




le scanner est également utile pour reconnditre

les formes typiques de |'échinococcose alvéolaire

en rappelant l'existence
de formes atypiques

—




la forme kystique est commune a une troisieme forme
d'échinococcose souvent méconnue :

I’échinococcose multikystique

pays d’Amérique Centrale et
d’Amérique du Sud




nodules hépatiques sans contexte néoplasique ni infectieux




nodules hépatiques sans contexte néoplasique ni infectieux

sans ATCD, bilan endoscopique normal, nodules sous-
capsulaires avec une rétraction capsulaire

"'/_ notion de nodules pulmonaires multiples (calcifiés)

= hémangio-endothéliome épithélioide hépatique



I'hémangioendothéliome épithélioide

m fréquence des métastases thoracique

et osseuses

= importance du bilan d'extension avant
la décision d'une transplantation
hépatique
m atteinte pleuro-pulmonaire diverse :
- calcifications
- nodule avec un halo en cas
d'hémorragie périnodulaire
- atteinte pleurale de type

carcinomateux



m |e "signe de la sucette"
(lollipop sign) , un élément
sémiologique spécifique de
I"hémangioendothéliome
hépatique

images Eric Delabrousse Besangon



calcifications nodulaires hépatiques et pulmonaires

m contexte néoplasique :
- métastase d'adénocarcinome mucineux
- métastase de cancer médullaire de la thyroide
- métastase de cancer de l'ovaire
m contexte infectieux :
- échinococcoses (hydatique, alvéolaire ou multikystique)
- tuberculose
m sans contexte néoplasique ou infectieux
- hémangioendothéliome épithélioide
- amylose systémique

- sarcoidose



emphyséme pulmonaire d'origine méconnue

sujet non fumeur
+ cirrhose
de cause indéterminée




emphyséme pulmonaire d'origine méconnue

sujet non fumeur
+ cirrhose
de cause indéterminée

- déficit en alpha-1-anti-trypsine






anomalie pulmonaire kystique intraparenchymateuse

+ atteinte rénale (kyste, angiomyolipome)

sclérose tubéreuse de Bourneville



verre dépoli et hyperéosinophilie

troubles
digestifs
diarrhée "




verre dépoli et hyperéosinophilie

troubles
digestifs
diarrhée

ascaridiose avec "infiltrat
labile" syndrome de Loffler



troubles digestifs
diarrhée

ascaris dans la lumiere
intestinale et dans les voies
biliaires extra- hépatiques




micronodules pulmonaires plus ou moins confluents

hyperéosinophilie,
diarrhée,

traitement corticoide
au long cours (LEAD)
ou SIDA




micronodules pulmonaires plus ou moins confluents

hyperéosinophilie,
diarrhée,

traitement corticoide
au long cours (LEAD)
ou SIDA

duodénite

= anguillulose
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ricarde

[\ BS

épanchement liquide du

rupture péricardique (ou
pleurale) d’'un abces intra-
hépatique (amibien)



notion de reflux gastro-
oesophagien
et de constipation
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verre dépoli + réticulation septale

notion de reflux gastro-
oesophagien
et de constipation

pheumonie
lipidique
extrinseque



infiltration médiastinale aspécifique
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pancréatite
auto-immune

M fibrose

rétropéritonéale




infiltration médiastinale aspécifique

médiastinite fibrosante
dans le cadre d'une
fibrosclérose multifocale

= fibrose a IgG4

syndrome d'hyper IgG4, maladie associée
aux IgG4.....



Imagerie PAI: critéres HISORt

www. fmcgastro.org/wp-
content/uploads/. . ./ppt.../rebours-
vinciane_ppt.p. .

Forme «duct destructive»: 71%

- Hétérogénéité parenchyme

- Hypodensité, rehaussement tardif: fibrose
- Perte lobulations: « aspect saucisse »

- CW fin, évanescent

Autres atteintes d’organes : Critéres HISORt
« maladie a IgG4 »

Forme «pseudo tumorale»: 29%

- Masse hypodense
- Infiltration vasculaire: 20%

=>»Toujours éliminer un CANCER: PONCTION+++
» Glandes lacrymales
> Sialadénite

> Thyroidite de Riedel

» Ganglions hile pulmonaire
& pneumopathie interstitielle

»  Fibrose rétro-péritonéale
& Cholangite
Pseudotumeur inflammatoire

Néphrite interstitielle

MICI

Prostatite
/r

J Bateman, 2009 Histopathology

Whitcomb, 2010, AmJG

» 35% des PAI en Occident e




une dilatation anormale des veines azygos




une dilatation anormale des veines azygos

+ VCI rétro-hépatique non visible
isomérisme hépatique

multiples nodules dans

+ I'hypochondre gauche

_agénésie de la VCT
= rétrohépatique dans
une polysplénie
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Syndrome de Birt-Hogg-Dubé:

une cause méconnue de kystes BN  http://dx.doi.org/10.1016/j.jradio.2014.04.003
pulmonaires

syndrome de Birt Hogg Dubé

atteinte multisystémique
mutation du gene FLCN (chromosome 17)

kystes pulmonaires avec pneumothorax
récidivants

tumeurs rénales adk chromophobes et
ohcocytomes

manifestations cutanées : angiofibromes,
fibromes périfolliculaires, acrochordons,
folliculofibromes




