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Fillette de

* Se présente a l'urgence pédiatrique 15 mois,
pour une distension abdominale
progressant depuis 1 mois et une
diminution de 'appétit depuis 1

semaine.

née a terme

* Pas de fievre, perte de poids ni sueurs
nocturnes.

* Aucun antécédent particulier.



Fillette de

A ’examen physique: 15 mois,

* Signes vitaux normaux. née a terme

 Masse abdominale palpable sous-costale
droite, non douloureuse.

Au bilan paraclinique:

* Taux d’alpha-foetoprotéine (AFP) élevé a
55,2 ng/mbL (valeurs normales : 0-8,4 ng/mL).

* Les autres bilans sont sans particularité.



Imagerie

Echographie abdomino-pelvienne

Plan axial, centré sur le foie
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Imagerie

Scan thoraco-abdomino=-pelvien C+

Coupe axiale

Coupe coronale

Coupe sagittale



Description
Echographie abdomino-pelvienne

Cao s e e T e Volumineuse
: ' masse hépatique
de 11,4 x9,6 cm

 Kystique et
multiloculée

* Septations
épaisses

Gauche

giszg 1;2.§mm - PaS de
composante
solide visible




Description

Scan thoraco-abdomino=-pelvien C+

Confirmation d’une masse
intra-hépatique unique,
kystique, avec septations
internes.

Pas d’extension extra-
hépatique, calcifications ni
dilatation des voies biliaires

Pas d’adénomégalie
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* Volumineuse masse intra-hépatique
multikystique.

* Pas de caractéristique a I'imagerie
évoquant d’emblée une lésion maligne.

* Taux d’alpha-foetoprotéine (AFP) élevé.




Diagnostic differentiel

Masse hépatique kystique bénigne: Masse hépatique kystique maligne:

* Kyste simple  Hépatoblastome

* Kyste hydatique  Sarcome embryonnaire indifférencié
. Abcés hépatique (UES - undifferentiated embryonal sarcoma)

« Hamartome mésenchymateux




Diagnostic differentiel

Masse bénigne:

¢ Kyste simple mmmmm)  Enfaveur:

* Lésion majoritairement anéchogeéne, bien délimitée
. « Absence de composante solide
* Kyste hydatique

e Abces hépatique
 Hamartome mésenchymateux

Architecture multiloculée complexe avec septations
épaisses

* Taille importante de la lésion

 Age de la patiente



Diagnostic differentiel

Masse bénigne:

Kyste hydatique m—)

Kyste simple
Abceés hépatique
Hamartome mésenchymateux

En faveur:

Masse kystique multiloculée
Mulitples septations internes ("nid d'abeille" possible)
Taille importante de la l1ésion

Absence de calcification
Pas de kyste fille franchement visible
Absence d'exposition dans les zones endémiques



Diagnostic differentiel

Masse bénigne:

 Abcés hépatique mmmmmm) Enifaveur:

* Lésion hépatique focale
e Architecture multiloculée complexe
* Kyste simple
* Kyste hydatique
* Hamartome mésenchymateux « Absence de fiévre et de signes infectieux
* Pas d'hyperleucocytose
« Evolution progressive sur plusieurs mois sans
détérioration clinique
* Absence de rehaussement périphérique en cible



Diagnostic differentiel

Masse bénigne:

* Hamartome
mésenchymateux

* Kyste simple
* Kyste hydatique
* Abces hépatique

S

En faveur :

Age typique (pic < 2 ans)

Croissance progressive asymptomatique

Masse hépatique principalement kystique multiloculée
avec multiples septations

Aspect en "fromage suisse" caractéristique

AFP légerement élevée a 55,2 ng/mL (valeurs normales :
0-8,4 ng/mL) — a noter que cela est inhabituel, mais

pourrait demeurer dans les limites acceptables d’observer
une AFP < 1000 ng/mL.



Diagnostic differentiel

Masse maligne:

 Hépatoblastome )

* Sarcome embryonnaire
indifférencié

En faveur:

AFP augmentée
Age compatible (pic 18 mois)
Masse hépatique volumineuse

Lésion principalement kystique (habituellement
majoritairement solide)

Pas de calcification punctiforme

Pas de lésion métastatique



Diagnostic differentiel

Masse maligne:

e Sarcome En faveur :

. — * Volumineuse masse hépatique
embryonnalre * Peut avoir des composantes kystiques

indifférencié « Population pédiatrique

« Age trop jeune (UES typiquement entre 6-10 ans)
» AFP élevée (habituellement normale)

* Pas de lésion métastatique

» Evolution clinique indolente

 Hépatoblastome



Pathologie Macroscopique

* Lésion kystique multiloculée remplie de liquide citrin.
* Pas de nécrose, calcification, ni portion hémorragique.




Pathologie Microscopique

Coloration H&E

Structures portales
désorganisées/malformées
constituées de vaisseaux et de
structures canalaires ( ).




Coloration H&E

e Structures portales
désorganisées/malformées
constituées de vaisseaux et de
structures canalaires (

* Kystes tapissés d’un épithélium
biliaire ( ).




Coloration
immunohistochimique

Structures portales
désorganisées/malformées
constituées de vaisseaux et de
structures canalaires ( ).

Kystes tapissés d’un épithélium
biliaire ( ).

Espaces kystiques composés de:
- CD31+ : endothelium vasculaire;
- D2-40+ : endothélium
lymphatique (fleche orange).

Espace pseudo-kystique
(endothelium composés de
fibroblastes).




Hamartome
meésenchymateux
pseudo-kystique



* La résection chirurgicale est le traitement de
premiere intention.

* Dans les cas non résécables, on peut
procéder a une énucléation ou
marsupialisation

» L’aspiration échoguidée intra-opératoire des
composantes kystiques peut aider a réduire
la taille de la tumeur et ainsi faciliter la
résection chirurgicale.



* Excellent pronostic

* Faible risque de progression, puisque

— I’hamartome mésenchymateux est une lésion
Pronostic V

bénigne.




* Patiente ayant bénéficié d’une résection

[ [
S'lllVl chirurgicale complete.
CIinique du « Aumoment de la rédaction du cas, environ

deux semaines post-opératoire, la patiente se

CcCas aCtuel porte bien et n’a pas développé de

complication.
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