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RESUME

Contexte : La polykystose hépato-rénale autosomique dominante (PKRAD) est une
pathologie génétique assez fréquente avec une prévalence comprise entre 1/400 et 1/1000
(Torres VE, Harris PC, Pirson Y. Autosomal dominant polycystic kidney disease. Lancet
2007 ; 369 :1287-1301., s.d.). La mutation génétique PKD1, codant la polycystine-1, est
retrouvée dans 80 % des cas, alors que 20 % des patients sont porteurs de la mutation PKD2,
codant la polycystine-2. Elle est transmise sur un mode autosomique dominant et
génétiquement hétérogene. Son diagnostic n’est souvent facile et son traitement n’est pas bien

maitrisé malgré des avancés significatifs dans la prise en charge.

Objectif : notre étude a pour objectif de rapporter un cas de polykystose hépato-rénale chez
un sujet agé de plus de 50 ans.

Méthode : 11 s’agit d’une étude descriptive d’un cas-clinique réalisée dans le service de
radiologie et d’imagerie médicale du centre hospitalier mére-enfant « Le Luxembourg ».
Résultats : Il s’agissait d’un patient 4gé de 68 ans avec un antécédent d’hypertension
artérielle avec cedéme des membres inférieurs adressé a notre unité d’échographie générale
par le service de néphrologie de 1’hopital mere enfant Le Luxembourg pour une échographie
abdomino-pelvienne.

Les symptdmes ont débuté il y a deux ans environ marqués par des notions de pollakiurie, de
vomissements, de douleur abdominale aigue intense et intermittente accentuées dans la fosse
lombaire droite, et une HTA modérée (150 /80mmHg).

Aprés des examens complémentaires, le diagnostic de ’insuffisance rénale fut posé par le
service de néphrologie et une échographie abdominopelvienne fut ainsi demandée afin
d’explorer les reins et les voies urinaires. Elle conclue a une polykystose hépatorénale associé
a une hypertrophie homogéne de la prostate avec un lobe médian saillant et index protrusion a
3. Le RPM est évalue a 40cc.

Mots clés : Polykystose-hépato-rénale-échographie.
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INTRODUCTION

La polykystose hépato-rénale autosomique dominante (PKRAD) est une
pathologie génétique assez fréquente avec une prévalence comprise entre 1/400
etl/1000 [1]. La mutation généetique PKD1, codant la polycystine-1, est
retrouvée dans 80 % des cas, alors que 20 % des patients sont porteurs de la
mutation PKD2, codant la polycystine-2 (Bergmann C, Weiskirchen R. It’s not
all in the cilium, but on the road to it: genetic interaction network in polycystic
kidney and liver diseases and how trafficking and quality control matter. J
Hepatol 2012, 56 :1201-3., s.d.). Les kystes hépatiques proviennent d’une
croissance anarchique de 1’épithélium biliaire (cholangiocytes) ou de la
dilatation des glandes péri biliaires, en raison de la persistance de structures
biliaires embryonnaires. L’¢pithélium  Kystique conserve ainsi les
caractéristiques de 1’épithélium biliaire, mais avec des activités sécrétoires et

prolifératives accrues.

La PKD est transmise sur un mode autosomique dominant; elle est
génétiguement hétérogéne. Des mutations des génes PKD1 (chromosome 16)
et PKD2 (chromosome 4) avec respectivement une prévalence 85% et 15%
environ des cas. Au cas ou I’expression de la pathologie atteint les 100%, son
expression phénotypique est trés aléatoire, méme dans une méme famille,
suggérant D’intervention de facteurs génétiques et/ou environnementaux
modifiants.

I1 existe d’autres forme de polykystose hépato-rénale beaucoup plus rare :

-la polykystose rénale autosomique récessive (PKRAR), due a la mutation
PKHDI1. 11 s’agit d’une forme pédiatrique sévere, survenant pour 1/40000
naissances, de pronostic renal défavorable avec un taux de mortalité infantile
élevé (Blscher R, Buscher AK, Weber S, Mohr J, Hegen B, Vester U, et al.
Clinical manifestations of autosomal recessive polycystic kidney disease
(ARPKD): kidney-related and non-kidney-related phenotypes. Pediatr Nephrol
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2013; [Epub ahead of print]., s.d.; Onori P, Franchitto A, Mancinelli R,
Carpino G, Alvaro D, Francis H, et al. Polycystic liver diseases. Dig Liver Dis
2010, 42 :261-71,s. d.).

-les kystes hépatiques : ils sont la manifestation extrarénale la plus fréquente,
survenant dans plus de 50% des cas de polykystose hépato-rénale. Une
meilleure connaissance des méecanismes physiopathologiques de la formation
des kystes a conduit a proposer les analogues de la somatostatine dans cette
indication, mais le bénéfice de ces traitements n’est pas encore clairement
établi (Hogan MC, Masyuk TV, Page L, Holmes DR 3rd, Li X, Bergstralh EJ,
et al. Somatostatin analog therapy for severe polycystic liver disease: results
after 2 years. Nephrol Dial Transplant 2012; 27:3532-9., s. d.; Masyuk TV,
Masyuk Al, Torres VE, Harris PC, Larusso NF. Octreotide inhibits hepatic
cystogenesis in a rodent model of polycystic liver disease by reducing
cholangiocyte adenosine 3°,5°-cyclic monophosphates. Gastroenterology
2007 ; 132 :1104-16.,s.d.)

— Cependant, pour la plupart des patients ayant une polykystose hépato-rénale,
le pronostic est bon et aucun traitement n’est nécessaire.

Il suffit de connaitre les différents types de kystes hépatiques que 1’on peut

rencontrer dans la polykystose hépato-rénale et leur évolution.

En effet, I’échographie seule suffit a faire le diagnostic de polykystose hepato-

rénale.

Pour les formes compliquées, le scanner ou I’imagerie par résonance

magnétique (IRM) peuvent étre utiles.

Malgré des progres significatifs dans le traitement des différentes pathologies

dans les 20 dernieres années, 1’infection bactérienne du rein ou du foie, reste une

des complications sérieuses. Son diagnostic n’est pas souvent facile et son

traitement est mal maitriseé.
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Une étude qui fut fait au Sénégal en 1998 par Diouf et coll rapporta une
incidence de 2,8cas/année.

En 2006 Mohamed Ould Mohamed rapporta une fréquence de 0,4% et une
incidence de 5cas /année CHU Dakar.

Au Mali Atteyine de janvier 2004 a janvier 2006, trouva une fréquence de
0,48% et une incidence de 16 cas/an (These de médecine ibrahim MOHAMED
2022). Polykystose rénale : Profil épidémio-clinique, évolutif et
pronostiquedans le service de néphrologie et dialyse du CHU du point G 2021-
2024, s. d.).

Actuellement on a peu d’études sur la polykystose hépato-rénale au Mali d’ou

I’intérét de cette étude a 1’hopital Mére-Enfant le Luxemburg.
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OBJECTIFS
Objectif général :
-Rapporter un cas de polykystose hépato-rénale chez un sujet agé de plus de 50
ans.
Objectifs spécifiques
1. Décrire les signes echographiques de la polykystose hépato-rénale chez ce
sujet,
2. Déterminer les complications de la polykystose hépato-rénale a

I’échographie,

3. Décrire I’évolution de la maladie.
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I. GENERALITE
1.1. Rappel anatomique du foie
1.1.1. Définition
Le foie est une glande annexée au tube digestif. Organe vital, il assure plusieurs
fonctions dont la sécrétion de la bile.
1.1.2. Localisation et roles
Sous cotes droites : hypochondre droit
Sous le diaphragme
Couvert par I’auvent costal.
Le foie assure plusieurs fonctions dont :
— épuration
— synthése
— stockage

Hypocondre Hypocondre
droit gauche

e~
-

S “
= N vy

s

, \ Hypogastre

www . hepatoweb.com

Figure 1: Situation du foie

Mémoire d’échographie générale Dr SYLLA Youssouf 20



ASPECT ECHOGRAPHIQUE DE LA POLYKYSTOSE HEPATO-RENALE A PROPOS D’UN CAS DANS LE SERVICE DE
RADIOLOGIE ET D’IMAGERIE MEDICALE DE L’HOPITALE MERE-ENFANT LE LUXEMBOURG

1.1.3. Configuration - morphologie :
Lisse, souple, brun rouge, le parenchyme hépatique est friable entouré d’une
mince capsule fibreuse : capsule de Glisson. Il couvre 2% de la masse corporelle
chez le mort, chez le vivant 2300 a 2500 g.
Il contient 10% du volume sanguin total du corps, débit 1,41/min.
Le foie présente une vascularisation :
— Porte : fonctionnelle et nourriciere, 70% du flux sanguin hépatique.
— Artérielle : nourriciére, 30%
— Drainage veineux par les sus hépatiques.
> Les faces : Le foie présent a décrire 3 faces : craniale, dorsale et caudale.
v’ La face diaphragmatique :
La face craniale et la face dorsale sont regroupées en face diaphragmatique.
C’est la plus étendue des 2 faces du foie.
v La face viscérale :

Elle est orientée en caudal, en dorsal et a gauche.

Lgament Ligament et Ligamentdela
b il falciforme veinecave  Partiesup de la face

"”";li}:gb""x o diaphragmatique du

Diaphragme . eine cave ie )

4 :‘3 o goment| e f Ligament
/ Empreinte veineux coronaire

Ligament
triangulaire % 4}
droit

wsophagienne

Lgement Empreinte

Lobe., triangulaire .
Lobe
gauche du
: foie
« Ligament
Ligament rond  Jalciforme
Mﬁﬁ. Vésicule bilaire
injerieur
i Vesicul biiie 9‘"‘,:’:"“

Figure 2: Face diaphragmatique et viscerale du foie (Ferner et al. 1986)
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> Les bords : Ces trois faces sont séparées par un bord ventral, un bord dorso-
caudal et un bord dorso-cranial.
1.1.4. Rappels sur le rein
1.1.4.1. Anatomie fonctionnelle des reins et de I’appareil urinaire

Sur une coupe sagittale du rein (fig. 14) on distingue deux zones différentes :
une zone externe appelé cortex, elle est pale et une zone interne, la
médullaire(médulla), plus foncée, divisée en masses conigques constituant les
pyramides de Malpighi dont la base s’appuie sur le cortex et le sommet pénctre
dans la médullaire interne pour faire saillie dans les voies urinaires (petits
calices). La médullaire peut étre divisee en meédullaire externe et interne,
prolonge par la papille (Thése de médecine 2012-2013 Abdrahamane DIARRA
(Apport de 'imagerie médicale dans le diagnostic de la polykystose renale dans

le service de radiologie et de médecine nucléaire, s. d.).
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Un rein en coupe

calices

rénale
cortex

bassinet

veine rénale

médullaire
AR uretere
"t

Figure 3: coupe sagittale du rein

Les vaisseaux renaux

L’artere rénale principale et ses branches rentrent dans le rien a travers le hile.
Ses branches se dupliquent en artéres segmentaires, ensuite en arteres inter
lobaires qui rentre dans la medulla entre les pyramides de Malpighi,
perpendiculairement a la surface du rein, jusqu’a la jonction corticomédullaire.
La-bas, prennent naissance les arteres arquées qui continuent parallélement a la
surface entre le cortex et la médullaire. Les arteres arquées se dupliquent en
arteres inter lobaires qui circulent dans le cortex vers la surface du rein et
donnent ainsi, perpendiculairement, les artérioles afférentes qui vont rentrer dans

les glomerules. Les veines ont un trajet contraire a ceux des arteres.

1.1.4.2. Les voies urinaires
Les voies urinaires accueillent ’urine définitive formée dans le néphron. La coté

terminale des néphrons, ou canaux collecteurs, finissent leur course dans les
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calices qui la premiére partie des voies urinaires. Ces calices se réunissent dans
le bassin occupant ainsi une situation a la fois intra et extrarénale. Ce bassinet
donne progressivement suite a 1’uretére. Les voies urinaires partent du rein par
le hile. Les uretéres descendent de part et d’autre en position latero-vertebrale et
rétro péritonéale pour finir dans la vessie. L’urétre partant de la vessie
permettant ainsi d’évacuer I’urine définitive en dehors. Il faut comprendre que
c’est les voies urinaires aussi bien intra qu’extra rénale, ne sont que des canaux
d’évacuations, sans dénaturer 1’urine produite par les néphrons.
1.1.4.3. Le néphron

Le néphron est I’'unité de base des reins. Chez I’homme chaque rein en contient
environ 1 200 000. Ceux-ci produisent 1’urine a partir du plasma pour 1’évacuer

dans les voies urinaires.

T. contourne distal

Glucose T. cont. proximal Capsule de Bowman
Ac. aminés Glomérule
Peptides
Electroltes 2
Bicarbonate Nf“
Eau ﬁH +

a
Phosphate — H*

Metabolites correx

o | I . A | A —
NHZ Medullaire :

Tubule droit proximal 7‘}

Tube

Tubule droit distal I collecteur

Eau —e—

Tubule intermediaire }

Figure 4: Représentation schématique d’un néphron et son tube collecteur

— Le glomérule
Le glomérule est la premiere partie du néphron. lls sont tous situés dans le

cortex du rein. L’artériole afférente se duplique en un réseau capillaire

Mémoire d’échographie générale Dr SYLLA Youssouf 24



ASPECT ECHOGRAPHIQUE DE LA POLYKYSTOSE HEPATO-RENALE A PROPOS D’UN CAS DANS LE SERVICE DE
RADIOLOGIE ET D’IMAGERIE MEDICALE DE L’HOPITALE MERE-ENFANT LE LUXEMBOURG

glomérulaire immense, enroulée au pourtour d’une tige mésangiale. Ce réseau

capillaire, qui divise, donnant ainsi naissance a 1’artériole efférente qui sort du

glomérule, est contenu dans la capsule de Bowman du glomérule qui s’ouvre
dans la lumiére du tubule proximal. Le glomérule est le lieu de synthése de

I’urine primitive. Il comprend :

¢ la capsule de Bowman qui entoure le peloton vasculaire:

e la paroi propre du capillaire glomerulaire, recouvert de cellules endothéliales,
perforée d’une grande quantité de petits orifices ou pores;

¢ la membrane basale proprement dite, formée en grande partie d’un squelette
collagene de glycoprotéine;

e une couche de cellule épithéliale, ou podocytes, munies de beaucoup de
prolongements cytoplasmiques, les pedicelles, qui se repose sur appuie sur la
membrane des anses capillaires. Il faut noter que la tige mésangiale autour de
laquelle s’entourent les capillaires et les cellules épithéliales avec leurs
propres prolongements assurent un important réle dans le maintien de la
structure normale du glomérule.

— Le tubule

Il est la continuité du glomérule et est couvert d’une seule couche de cellules

épithéliales se reposant sur une membrane basale du coté péri tubulaire. Chaque

tubule contient d’abord le tubule proximal, fait d’une partie contournée qui
continue parallelement au rein et d’une partie droite qui rentre dans la
profondeur, perpendiculairement au rein; épuis, I’anse de Henlé comprend une
branche étroite qui descend et pénetre plus ou moins dans la médullaire et une
branche étroite qui monte, puis s’élargie, et remonte vers le cortex, ensuite, la
macula ,qui est ’extrémité de la branche ascendante circulent entre les artérioles
du glomérule; enfin, le tubule distal qui fait suite a I’anse de Henlé avec
plusieurs circonvolutions et circulent parallelement au rein ; plusieurs tubules
distaux vont se diviser dans un canal collecteur cortical, toujours situé dans le

cortex du rein.
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Au canal collecteur cortical fait suite le canal collecteur médullaire. Les canaux
collecteurs médullaires vont progressivement se diviser au cours de leur parcourt
dans la médullaire pour aboutir a des larges canaux collecteurs qui cheminent
dans les pyramides du rein et déversent I’urine définitive dans les calices.

La vascularisation du tubule nait de I’artériole efférente. C’est un réseau
capillaire cheminant autour des structures tubulaires (réseau capillaire péri
tubulaire). Ce réseau capillaire conflue en veinule qui elle-méme donnent les
veines inter lobaires et rénales. Le tubule est le lieu d’élaboration progressive de
I’'urine définitive. Des substances filtrées par le glomérule sont réabsorbeées ;
c’est-a-dire qu’elles passent de la lumiére tubulaire dans le capillaire péri
tubulaire. Il s’agit essentiellement de substances organiques ou inorganiques que
I’organisme doit conserver. D’autres substances sont filtrées puis secrétées,
c’est-a-dire passent du capillaire péri tubulaire dans la lumiére du tubulaire. I
s’agit de produit de dégradation du métabolisme et de substances étrangeres
dont I’organisme doit se débarrasser. En fin, quelques substances sont
uniquement filtrées et ne sont ni secrétées ni réabsorbées par le tubule. L’urine
¢laborée par tous les néphrons va, lorsqu’elle se déverse dans les calices,
constituer 1’urine définitive. L’excrétion d’une substance, c’est-a-dire son
¢limination dans 1’urine définitive par les voies urinaires est la résultante, a des
degrés divers, des processus de la filtration, de réabsorption et de sécrétion.

— Les néphrons corticaux superficiels et moyens, et les néphronsjuxta
meédullaire ou profonds

Il existe 2 types de néphrons. Les néphrons corticaux superficiels et moyens
représentent 80% des néphrons. Leur glomérule est situe dans la partie
superficielle ou moyenne du cortex. L’anse de Henle des glomérules est
relativement courte. La branche descendante est constituée de la pars recta et
d’une portion courte de la branche fine descendante qui se termine a la jonction
médullaire externe- médullaire interne. La branche ascendante est constituee

d’une branche large. Les néphrons juxtamédullaires, ou profonds, ont des
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glomérules qui sont situés dans la partie profonde du cortex, pres de la jonction
cortico-médullaire. L’anse de Henlé de ces glomérules est en général trés longue
et descend profondément dans la médullaire, jusqu’a la papille. La branche
ascendante comprend une partie interne située dans la médullaire interne, suivie
par la branche large, située dans la médullaire externe. Les néphrons
juxtamédullaires ont une vascularisation particuliere. En effet ’artére efférente
du glomérule donne naissance a des vaisseaux droits (vasa recta) d’abord
descendants, cheminant parallelement aux branches descendantes de Henle
jusqu’a la papille, puis ascendantes, cheminant de la médullaire vers le cortex,
parallélement aux branches ascendantes de 1’anse de Henlé. Cette organisation
des capillaires, en épingle a cheveux comme les anses de Henle, joue un role
considérable dans le maintien du gradient déconcentration cortico-papillaire.

— Appareil juxta glomérulaire

La branche large de 1’anse de Henlé qui passe dans le cortex chemine entre les
artérioles du glomérule, en contact avec le glomérule. L’appareil
juxtaglomérulaire est constitué de 1’artériole afférente, qui contient des cellules
granulaires particuliéres qui secrétent la rénine, 1’artériole efférente, le tissu
interstitiel et la macula densa qui est constitué par les cellules de I’extrémité de

la branche ascendante large de 1’anse de Henlé [13].

1.1.5. Polykystose hépatorénale

Les kystes hépatiques constituent la symptomatologie en dehors du rein la plus
courante, qui survient dans plus de 50 % des cas de polykystose hépato rénale.
Ils apparaissent en deuxieéme lieu apres 1’atteinte rénale.

La présentation clinique traduit I’existence de kystes hépatiques de taille
(quelgues centimetres a plusieurs dizaines) et de nombres variables.

Dans les formes familiales, les criteres diagnostiques se définissent par :

— Lexistence de plus d’un kyste chez les patients de moins de 40 ans, et de plus
de trois kystes chez les patients ayant dépassés la quarantaine.

Pour sans antécédents familiaux, le critére retenu est :
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— I’existence de plus de 20 kystes.
les femmes (79,4 %) sont plus atteintes que les hommes et ont également un

nombre plus élevé de kystes (Hoevenaren et al., 2008)

Les kystes apparaissent généralement autour de 40 ans (23-84 ans), leur quantité
et leur taille évoluent avec 1’age (Hoevenaren et al., 2008). Des douleurs
passageres de I’hypochondre droit sont fréquentes mais seul un tiers des malades
a une symptomatologie permanente ; les symptémes dépendent de la masse et
donc de I’effet de compression, et comprennent distension abdominale, satiété
précoce, dyspnée et douleurs dorsales liées a 1’hépatomégalie (Hoevenaren et
al., 2008).

1.1.5.1. Physiopathologie
— Existence de multiples kystes au sein du parenchyme hépatique isolément ou
dans le cadre d'une polykystose rénale de I'adulte (PKHRA).
— Transmission sur un mode autosomique dominant.
— Plus rarement, des PKH isolées sont observées en l'absence de tout contexte
familial.
— Les PKH sont congénitales.
— Les PKH isolées sont souvent a plus gros kystes que la PKHRA.
— Les kystes du foie résultent d'une augmentation anormale de I'épithélium
biliaire en raison de la persistance de structures biliaires embryonnaires.
— L'épithélium kystique garde ainsi les caractéristiques de I'épithélium biliaire,
mais avec des activités sécretoires et prolifératives élevée.

1.1.5.2. Epidémiologie
— La prévalence dans les series autoptiques : 0,13%.
— Dans la PKRAD, la prévalence des kystes hépatiques est de 60%. Elle est liée
a I'age et a la durée de I'insuffisance rénale.
— Le sexe féminin et I'état hormonal ont une influence importante.

— Il y a une dépendance entre I’existence de kystes et la multiparité
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— Les autres causes annonciatrices de PKRAD sévere sont :
¢ la contraception orale
e le traitement ostrogénique substitutif
e les grossesses multiples
— Lien hormonal : A éviter tout traitement hormonal substitutif chez les patients
tres symptomatiques
— Apres traitement par fenestration et/ou résection hépatique, I'augmentation de
volume du foie est liée a ’augmentation des kystes laissés en place plutot qu'a
I’augmentation de nouveaux kystes.
1.1.5.3. Clinique
— Le plus souvent asymptomatique sans retentissement sur la fonction
hépatocellulaire ni la circulation portale (pas d'hypertension portale)
— 10 a 15 % des patients déeveloppent des symptémes invalidants.
— Ces polykystoses hépatiques trés symptomatiques sont presque exclusivement
observeées chez des femmes apres 40 ans
1.1.5.4. Complications
— Liées a la localisation des kystes
e compression de la veine cave
e compression de la veine porte
e compression des voies biliaires
— Liées a I’hépatomégalie (gros foie)
e compression digestive : gastrique+++
e compression diaphragmatique et symptomatologie respiratoire
— Hypertension portale
e Cirrhose associée (post hépatique B et/ou C des hémodialysés)

e Une fibrose congénitale du foie

Mémoire d’échographie générale Dr SYLLA Youssouf 29



ASPECT ECHOGRAPHIQUE DE LA POLYKYSTOSE HEPATO-RENALE A PROPOS D’UN CAS DANS LE SERVICE DE
RADIOLOGIE ET D’IMAGERIE MEDICALE DE L’HOPITALE MERE-ENFANT LE LUXEMBOURG

e Obstacle a I'écoulement du sang, avec ou sans thrombus dans les veines
et des veinules du foie, évoqué devant une hépatomégalie récemment
douloureuse et survenue d'une ascite riche en protides.

1.1.5.5. Diagnostic

— Une simple échographie abdominale suffit
— En cas de complication ou avant la chirurgie :

e Scanner hépatique avec injection 3 temps (artériel, portal et tardif)

e Ou IRM hépatique avec injection de gadolinium
Les différentes formes radiologiques sont décrites par la classification de Gigot
(Fig. 1) (Gigot JF, Jadoul P, Que F, Van Beers BE, Etienne J, Horsmans Y, et al.
Adult polycystic liver disease: is fenestration the most adequate operation for
long-term management? Ann Surg 1997; 225:286-94, s. d.).

Figure 5:Classification de Gigot (extrait de Gigot JF, et al. Ann Surg 1997 ; 225
:286-94)

Type | (a) : (scanner sans injection) nombre limité (< 10) de larges kystes
hépatiques (> 10 cm)
Type 11 (b) : (scanner temps portal) présence de multiples kystes de taille

moyenne avec persistance d'une large zone de parenchyme hépatique sain
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Type 111 (¢) : (scanner sans injection) présence de multiples kystes hépatiques
de petites et moyennes tailles avec atteinte hépatique diffuse.
1.1.6. Rappel physique des ultrasons
1.1.6.1. Definition des ultrasons :
Les ultrasons sont des vibrations mécaniques qui diffusent dans les liquides et
les solides. La fréquence des ondes ultrasonores est plus grande pour que
I’oreille humaine y soit sensible. Ainsi sont catégorisés en quatre selon leur
fréquence :
— infrason : 0-20Hertz (Hz)
— son audible : 20Hertz a 20Kilo Hertz (KHz)
ultrason : 20Kilo Hertz a 1Giga Hertz (GHz)
— hyper son : fréquence supeérieure a 1GigaHertz
1Khz=1000Hz
1Mhz=106
1Ghz=109

En diagnostic médical, les fréquences habituellement utilisées en imagerie

ultrasonore médicale couvrent la gamme de 2 — 15 MHz bien que I'utilisation de
fréquence plus élevée soit possible.
1.1.6.2. Bases physiques

La physique de base des ultrasons repose sur la PIEZOELECTRICITE qui se
définie comme étant des oscillations mécaniques d’un cristal excité par des
impulsions ¢lectriques. Les oscillations sont émises sous la forme d’ondes
sonores a partir d’un cristal : c’est la piézoélectricité directe ; En outre la
piézoélectricité inverse elle, utilise les échos (formé par les ondes sonores
réfléchie par le transducteur) qui sont convertis par les cristaux en impulsions
¢lectriques qui sont ensuite utilisées afin de construire I’image échographique.
En I’absence, les centres de gravité des charges électriques positives et négatives

sont confondus (gauche). La déformation du matériau sous I’effet d’une
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contrainte extérieure conduit a un déplacement des centres de gravité électriques
en sens inverse et la polarisation du matériau (droite).

1.1.6.3. Propriétés physiques des ultrasons
— Principe de base de I’imagerie ultrasonore : Un transducteur (sonde) émet de
bréves impulsions ultrasonores. Ces trains d’onde ultrasonore se propagent a
travers le corps humain. Des échos sont créés a la surface de structure différente
constituant une information qui est réfléchie vers le transducteur. Ces échos en
retour sont convertis en signal électrique ensuite en image affichée sur un
moniteur.
Il s’agit donc d’une méthode diagnostique qui consomme 1’énergie mécanique
des ultrasons et qui consomme les capacités sonores de la structure.
La diffusion des faisceaux ultrasonores dans les structures expérimentales : Les
ultrasons sont des ondes de pression qui se propagent en provoquant localement
des variations de pression et des vibrations infimes de la matiére. En raison de
I’interaction des particules matérielles, le déplacement de matiere provoqué par
un ébranlement en un point donné se transmet de cote a cote et donne naissance
a une onde élastique. La vitesse de propagation de 1’onde (c en metre par
seconde, m/s) depend de la densité p et de 1’élasticitét E du milieu de
propagation. La vitesse de propagation est : ¢ =VE/p (Thése de medecine de mr.
Issa TRAORE Luxembourg de bamako 2020, pratique de [’echographie

pediatrique a [’hopital mere enfant le luxe, S. d.)

La vitesse de propagation est une caractéristique du milieu de propagation. Dans
les tissus mous, la vitesse de diffusion est voisine de celle dans 1’eau et est égale
a 1540m/s. En revanche les vitesses de propagations dans 1’air ou dans 1’os sont
tres différentes. La longueur d’onde mesure ’étendue spatiale d’un cycle de
vibrations. Dans le cas des vagues a la surface de 1’eau, la longueur d’onde

caractérise I’espace entre crétes ou deux creux de vagues. La longueur d’onde(A)
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et la fréquence (f) sont reliées par la relation A = c/f La longueur d’onde
ultrasonore a 5 MHz est A = 0,3mm.

— Résolution spatiale: la limite de résolution théorique d’un systéme
d’imagerie échographique est donnée par la longueur d’onde. La résolution
spatiale (R=en millimétre, mm) s’exprime simplement en fonction de la
fréguence f (en MHz) selon la relation suivante : R (mm)=1,54 / f (en MHz)

— Réflexion réfraction : lorsqu’une onde ultrasonore passe d’un milieu a un
autre, une partie incidente est renvoyée a la surface et repart vers la sonde avec
un angle identique a I’angle d’incidence. Si ’incidence est perpendiculaire le
faisceau transmis dans le second milieu garde sa direction initiale. Dans tous les
autres cas le faisceau transmis est dévie : Ce phénomene est dénomme
réfraction, est gouverné par la loi de Snell-Descar. La réflexion des ultrasons aux
interfaces est a la base de I’imagerie échographique et contribue a la formation
de I'image en révélant les limites anatomiques des organes. Les ultrasons ne
traversent pas les organes remplis d’air tels que les poumons et le tube digestif.
Il en va de méme avec les os qui outre leur impédance élevée, sont également

fortement atténuants.

Figure 6:Interaction d’un faisceau ultrasonore avec la matiére.
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1.1.7. ECHOGRAPHIE

1.1.7.1. Définition :
L'échographie, aussi appelée l'ultrason graphie, est un examen indolore et
efficace qui utilise un appareil a ultrasons (ondes sonores a haute fréquence)
pour créer des images diagnostiques en temps réel du feetus et des organes
internes de votre corps (les seins, le cceur, le foie, les reins...).

1.1.7.2. Principe de I’échographie

» Principe de I’échographie :
Le principe de I’échographie repose sur ’exploration du corps humain a 1’aide
d’onde ultrasonore (These de medecine de mr. Issa TRAORE Luxembourg de
bamako 2020, pratique de [’echographie pediatrique a [’hopital mere enfant le
luxe, s. d.).
» Historique :

La PIEZOELECTRICITE, est le phénoméne fondamental de la transduction
¢lectromécanique qui a €té mis en ceuvre pour la détection et la production des
ultrasons. Elle fut découverte dans les années 1880 par les fréres Pierre et
Jacques CURIE.
En 1912 : Le naufrage du paquebot « Titanic » a permis [’utilisation des
ultrasons pour la détection d’obstacle. Cette méthode « d’écholocation »
ultrasonore fut mise en pratique pour la premiere fois lors la premiére guerre
mondiale.
En 1916 : Les premiers transducteurs des faisceaux ultrasonores a quartz pour la
localisation sous-marine ont été construits par Paul LANGEVIN. Ces
innovations marquerent ainsi le commencement de 1’évolution des applications
ultrasonores dans le contrdle industriel non destructif, des téléecommunications,
de I’acoustique sous-marine ainsi que de I’imagerie médicale.
En 1930 : pour une premiére pratique a de fin diagnostique des ultrasons a éete
faite par un psychiatre autrichien du nom de DUSSIK, qui a mis en place une

méthode en transmission pour diagnostiquer les tumeurs intracraniennes. C’est
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autour des chercheurs japonais aprés la deuxiéme guerre mondiale d’attirer
I’attention des médecins sur les techniques de débitmetre utilisant 1effet
Doppler puis aux Etats Unis ou les pionniers de I’imagerie furent d’un coté par
Mr HOWORY a Denver et d’autres cotes par Mrs WILD et REID a Minneapolis
en 1952.

En 1960 : Les images qui ont été réalisées par les échographes de premiére
genération furent par balayage manuel de la sonde ultrasonore. Sur ces images
dites bistables, deux niveaux de luminosité seulement étaient affichés de sorte
que la seule silhouette des organes ou des lésions étaient observées. De plus,
I’obtention d’une image nécessitait plusieurs secondes.

En 1970 : Fut I’avénement des échographes a balayage mecanique avec
mouvement motorisé et rapide de la sonde permettant d’obtenir plusieurs images
par seconde et I’observation en temps réel des tissus en mouvement.

En 1980 : Avec une tres grande amélioration de beauté des images due aux
sondes ultrasonores a barrette des images qui ont permis la focalisation du
faisceau a plusieurs profondeurs. De grands progres furent fait la partie des
grandes fréquences et des sondes miniatures. Ainsi 1’échographie par voie
endocavitaire (endo-vaginale, endo-rectale, trans-oesophagienne voire méme
endo-vasculaire) est devenue possible.

1.1.8. Traitement

— Uniquement des formes symptomatiques

— Choix de la technique en fonction du nombre, de la taille et de la localisation

des kystes.
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Polykystose symptomatique PolyKystose compliquee
Surlnfectlon Hemorragle
Ponction-drainage Trautement
Gigot Il / / symptomatique
Dénutrition Nombre de kyste(s) >5 cm:

Insuffisance rénale
1 W) Aspiration-sclérothérapie

2 ou plus wsssssmmd  Fénestration ccelioscopique
ou chirurgicale
Gigot Il b Résection chirurgicale

Transplantation
hépatique t rénale

Figure 7:algorithme de prise en charge de la polykystose hépato-rénale
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METHODOLOGIE
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1. METHODOLOGIE
2.1. Type d’étude

Il s’agit d’une étude descriptive d’un cas-clinique.

2.2. Cadre d’étude
Notre étude fut réalisée au service de radiologie et d’imagerie médicale du
centre hospitalier mere-enfant « Le Luxembourg » sise en commune IV a
I’Ouest du district de Bamako dans le quartier d’Hamdallaye et bati sur une

superficie de 3.461 m2,

2.2.1. Présentation du centre hospitalier mere-enfant le Luxembourg :
Le CHUME fut inauguré le 24 Novembre 1998. IL appartient a la Fondation
pour I’Enfance (F.P.E). C’est un Hopital privé de 2éme niveau selon la loi
hospitaliére, a vocation non commerciale et reconnu d’utilité publique par le
decret numéro 93-271 PRM du 6 Aodt 1993.
Le CHUME est un hopital de 2éme référence ouvert aux malades réferés par les
CSCOM mais aussi par les structures de 3eme niveau pour les cas nécessitant
une intervention spécialisée a vocations humanitaire.
A ce titre, il assure quatre missions principales comme :
+» Assurer le diagnostic et la prise en des patients, en particulier les Femmes et
les enfants ;
¢ Assurer le traitement des cas référés et des urgences ;
++ Assurer la formation continue du personnel ;
+¢+ Conduire activités de recherches des apprenants en matiere de santé.

2.2.2. Présentation du service radiologie et d’imagerie médicale :
Il comporte deux batiments. L’un est dans la zone Sud de I’hopital comprenant :
une salle de scanner, une salle de radiographie, une salle d’interprétation, un
secrétariat et une toilette. L’autre est dans la zone nord comprenant : trois
bureaux, deux secrétariats, une salle de scanner, une salle de radiographie, une

salle d’échographie, une salle d’écho doppler, une salle d’IRM, une salle de
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Mammographie, une salle d’interprétation, une salle de garde avec toilette, et
deux toilettes externes. A ceux-ci, il faut ajouter deux halles de réception des
patients.

Le personnel est compose :

s+ cinq radiologues dont deux(2) maitres de conférences et un(l) Maitres
assistants a la FMOS ;

+» trois Médecins échographistes ;

++ un Médecin angiologue ;

+¢ deux assistants médicaux en radiologie ;

+¢ trois techniciens supérieurs en imagerie ;

+ deux secrétaires ;

¢+ a ceux-ci, il faut ajouter les étudiants en spécialisation ; les thésards faisant
leurs théses ;les étudiants du D.U d’échographie générale et les stagiaires.

Présentation de I’hopital

. HOPITAL “Mere - Enfant”|__
‘ a#t LE LUXEMBOURG G

20 29 44 44 - Fax : 20 29 44 45 - chmeatt@yahoo.fr

Tél

'I.,,J"."H'I/I/ .. : ‘}}}}}

AN =
({f

Y
n’\\\\\\"\ s |

Figure 8:centre hospitalier Mére Enfant « le Luxembourg
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2.3. Considérations éthiques
Le respect de I’éthique et la déontologie médicale ont fait partie intégrante de la

présente étude qui s’est évertuée au respect du consentement éclairé du patient
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I1l. OBSERVATION

3.1. Circonstance de découverte
Il s’agissait de Mr B.D originaire du cercle de San, &gé de 68 ans qui a éte
adressé a notre service d’échographie générale par le service de néphrologie de
I’hopital mere enfant Le Luxembourg pour une échographie abdomino-
pelvienne (renseignements cliniques= Bilan rénal).

3.2. Historique de notre cas d’étude
Le début de la symptomatologie remonterait a deux ans environ marqués par des
notions de pollakiurie, de vomissements et de douleurs abdominales aigues
intenses et intermittentes accentuées au niveau de la fosse lombaire droite. A
cela s’ajoute une HTA modérée 150 /80mmHg) avec cedéme des membres
inferieurs. En premier lieu le patient éetait pris en charge par un tradithérapeute.
Devant I’exacerbation des symptomes le malade fut référé a Bamako, admis au
service des urgences et par la suite en néphrologie de ’HME qui nous le réfere
pour une échographie abdomino-pelvienne.

3.3. Anteécédents :
— Médicaux :
Personnels : HTA,
Familiaux : HTA, OMI

— Chirurgicaux : Hernie inguinale

3.4. Examen clinique :
L’examen physique du malade mettait en évidence un sujet en passable etat
genéral, une conscience normale, des muqueuses bien colorées, un poids de 64,3
Kg, une tension artérielle de 150/80 mm Hg, une pollakiurie.
A la palpation, les fosses lombaires étaient sans particularité ; les aires herniaires
étaient libres; 1’abdomen était souple et sans organomégalie ; les organes
génitaux étaient de type masculin et d’aspect normal.

Ailleurs I’examen des autres appareils étaient sans particularité.
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3.5. Examens complémentaires :
3.5.1. BIOLOGIE :
— NFS:
e Taux d’hémoglobine=14g/dl (N=13,0-18,0)
GB=11720/MM3
Urée=1,4g/l Creat=412uol/Il

Glycemie=6,57mol/I

Acide urique=498uol/Il

3.5.2. Bactériologie : ECBU était négatif (absence d’infection urinaire)
3.5.3. Imagerie médicale :

Une échographie abdominopelvienne fut réalisée au service d’imagerie (unité
d’échographie générale) a I’hopital mere enfant du Luxembourg de Bamako.
L’examen réalisé avant et apres réplétion vésicale a révéler ce qui suit :

— Aux niveaux des reins :

e Une élévation de la taille des reins avec une absence de différenciation
cortico-médullaire ;

e De multiples petites formations kystiques n’ayant aucune de communication
les unes avec les autres, avec renforcement acoustique postérieur de taille
variable mesurant 5mm de diametre en moyenne laminant les parenchymes
rénaux ;

— Au niveau hépatique : une atteinte hépatique avec la présence de quelques
kystes.

— Par ailleurs on note une hypertrophie homogene de la prostate avec un lobe
médian saillant.

Ce qui conclut a une polykystose hépato-rénale associée a une souffrance rénale.
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Longueur Fléche

Largeur fleche

Figure 9: coupe transversale : images échographiques de multiples kystes des
deux reins.

> Présence de multiples petites formations kystiques ne communicant
jamais avec renforcement acoustique postérieur de taille variable
mesurant 5mm de diameétre en moyenne laminant les parenchymes
rénaux
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Figure 10: Coupe transversale : images échographiques de multiples kystes au
niveau hépatique.

> Présence de quelques petites formations kystiques au niveau du foie avec
renforcement acoustique postérieur de taille variable mesurant environ
5mm de diameétre laminant les parenchymes hépatiques.

1. TRAITEMENT ET EVOLUTION :
Le malade était suivi en ambulatoire pour insuffisance rénale chronique par le
service de néphrologie (unité de dialyse) avec deux séances de dialyse par

semaine.
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IV. COMMENTAIRES ET DISCUSSIONS

4.1. Age
Notre patient était agé de 68 ans. Dans 1’étude de Diarra A(Diarra, 2014), 60 %
des patients avaient de 1’age compris entre 40 et 60 ans. Dans 1’étude de
Mahamane |(Mahamane I. La polykystose rénale : profil épidémio-clinique,
évolutif et pronostique dans le service de néphrologie et hémodialyse (CHU) du
Point G. Bamako. USTTB. Thése Médecine. 2022. N° .102 pages., s. d.),56%
des patients avaient de 1’dge compris entre 41 et 59 ans avec 49,14 ans comme
age moyen. L’age moyen était de 45,56 ans 13, 16 ans avec des extrémes de 25
et 68 ans dans 1’étude de Kane Y et al(Kane et al., 2019). Dans la littérature,
il ressort que les kystes apparaissent généralement autour de 40 ans, leur

nombre et leur taille augmentent avec 1’age (Hoevenaren et al., 2008).

4.2. Sexe
Notre patient était de sexe masculin. Ce méme constat a été fait par Diarra
A(Diarra, 2014) qui a rapporté une préedominance masculine avec une fréguence
de 53,1%. Notre résultat s’oppose a celui de Mahamane I(Mahamane I. La
polykystose rénale : profil épidémio-clinique, évolutif et pronostique dans le
service de néphrologie et hémodialyse (CHU) du Point G. Bamako. USTTB.
These Médecine. 2022. N° .102 pages., s. d.), qui a trouvé 75% des femmes
dans son étude. Selon une étude autre realisée par Juillard V(Juillard, 2019),
portant sur les transplantations hépatiques et rénales séquentielles ou synchrones
dans la polykystose hépatorénale, les femmes étaient majoritairement
représentees avec un taux de 84%. Kane Y et al(Kane et al., 2019) au Senégal,

ont observé une prédominance féminine (56%).

4.3. Antécédents personnels
Notre patient présentait un antécédent d’hypertension artérielle, et a été opéré
pour hernie inguinale. Dans I’étude de Mahamane I(Mahamane 1. La

polykystose rénale : profil épidémio-clinique, évolutif et pronostique dans le
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service de néphrologie et hémodialyse (CHU) du Point G. Bamako. USTTB.
These Médecine. 2022. N° .102 pages., s. d.), 50% avaient une hypertension

artérielle, suivie de 11% présentant de syndrome cedémateux.

4.4, Antécedents familiaux
Notre patient avait d’antécédent familiale d’hypertension artérielle, et d’cedéme
des membres inférieurs. Dans 1’étude de Mahamane I(Mahamane I. La
polykystose renale : profil épidémio-clinique, évolutif et pronostique dans le
service de néphrologie et hémodialyse (CHU) du Point G. Bamako. USTTB.
These Médecine. 2022. N° .102 pages., s. d.) et Agboton B L(Agboton et al.,
2015), il n’y a pas d’antécédent familiale de la maladie. Ce qui pourrait
s’expliquer par le fait qu’il n’y a pas d’information sur les antécédents familiaux

dans le dossier des patients.

4.5. Circonstances de découverte et signes cliniques
Les signes cliniques retrouveés chez notre patient €taient I’hypertension artérielle
et la pollakiurie dans notre étude. Il n’y avait aucune manifestation en faveur
d’atteinte hépatique. Cependant la découverte de la maladie a été fortuite a
I’échographie dans le cadre du bilan d’HTA. Les lombalgies (40%),
I’hypertension artérielle (20%), [I’hématurie macroscopique (15%) et
I’insuffisance rénale (7,5%) ont été les principales manifestations qui ont permis
de découvrir la maladie dans la série de Diarra A(Diarra, 2014). Dans 1’étude de
Kane Y et al(Kane et al., 2019), I’HTA était trouvée chez tous les patients suivie
de gros reins palpables retrouvé chez 22 patients, soit 85% suivis des douleurs
lombaires chez 21 patients (60%). Dans 1’étude d’Agboton B L(Agboton et al.,
2015), le signe physique le plus fréquent était I'nypertension artérielle (HTA
(83%), suivie d’une insuffisance rénale chronique qui était observée chez 75%

des patients.
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4.6. Imagerie médicale
Une échographie abdominopelvienne fut réalisée au service d’imagerie (unité
d’échographie générale) a I’hopital mére enfant du Luxembourg de Bamako, qui
a mis en évidence une atteinte rénale caractérisée par une élévation de la taille
des reins avec une absence de différenciation cortico-médullaire ; présence de
multiples petites formations kystiques ne communicant jamais avec
renforcement acoustique postérieur de taille variable mesurant 5mm de diametre
en moyenne laminant les parenchymes rénaux ; au niveau hépatique on observe
quelques kystes ; par ailleurs on note une hypertrophie homogene de la prostate

avec un lobe médian saillant et un indice de protrusion a 3.

L’échographie a été réalisée chez tous les patients de Diarra A(Diarra, 2014) qui
a permis de préciser la taille des reins qui était diminuée dans 5 patients,
normale chez 8 et augmentée chez 27 et montrer la présence de kystes multiples
chez 29 patients. Mais 1’échographie n’a objectivé aucun cas de 1’association de
kyste extra rénale (hépatique, pancreatiques, etc....)

De méme tous les patients ont bénéfici¢ de 1’échographie dans I’étude de Kane
Y et al(Kane et al., 2019). A I’échographie, tous ses patients avaient de reins
augmentés de volume et contenant des kystes obéissant aux critéres de Ravine.
Le contenu de ces kystes était liquidien chez 24 patients (96%) et mixte
(liquidien et tissulaire) chez 1 patient soit 4%. Des kystes extra-rénales ont ete
retrouvées au niveau de plusieurs autres organes comme le foie dans 68 % des
cas, la rate dans 16%, le pancréas dans 8%, ovarien dans 8% des cas.

Les variations dans les proportions peuvent s’expliquer par le fait que le résultat
de I’échographie est opérateur dépendant, et sa sensibilité est fonction aussi de

la qualité de I’appareil utilisé.
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CONCLUSION: :

La polykystose hépato-rénale autosomique dominante (PKRAD) est une maladie
génétique assez fréquente avec une prévalence évaluée entre 1/400 et 1/1000.
Cette étude de cas sur la polykystose rénale dominante, nous a permis de savoir
gu’avec un bon appareil échographique et un manipulateur qualifié dans les
zones les plus reculées (Tombouctou, Gao, Mopti, San...), on est en mesure de
poser précocement le diagnostic de cette maladie. Ce qui permettra de réduire
efficacement le taux la morbidité et la mortalitt dues aux complications
irréversibles rénales et extra rénales (hépatique) de cette pathologie qu’est la

polykystose hépatorénale.
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