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Introduction

La transplantation hépatique est devenue la 
thérapeutique de choix de la tumeur hépatique 
primitive la plus fréquente, l’hépatocarcinome, si 
celle-ci est limitée en taille, en nombre de nodu-
les et  en extension vasculaire (1). La transplan-
tation hépatique est également la thérapeutique 
de choix d’une autre tumeur hépatique primitive 
beaucoup plus rare, l’hémangioendothéliome 
épithélioïde, tumeur maligne vasculaire, de crois-
sance relativement lente, et souvent multifocale. 
Nous décrivons ici le cas d’une patiente souffrant 
d’hémangio-endothéliome épithélioïde hépatique 
bilobaire et récemment transplantée dans le Ser-
vice de Transplantation du CHU Sart Tilman.

Présentation du cas

Une patiente, âgée de 52 ans, d’origine turque, 
mais vivant dans la région liégeoise depuis de 
nombreuses années, est hospitalisée au CHR de 
la Citadelle à Liège pour exploration de douleurs 
abdominales de l’hypochondre droit. Une explo-
ration est réalisée par échographie, par scanner 
abdominal et par imagerie par résonance magné-
tique; elle révèle la présence de trois lésions hépa-
tiques d’allure maligne et métastatique (Fig. 1, 
2). Un bilan à la recherche d’une tumeur mali-
gne primitive est réalisé, au moyen d’une gastro- 
scopie, d’une coloscopie, d’une échoendosco-
pie oesophagienne, d’une mammographie, d’un 
scanner pelvien, d’un scanner cérébral et d’une 

radiographie thoracique. L’ensemble de ces exa-
mens ést négatif. Des biopsies percutanées d’une 
des tumeurs sont alors réalisées. Celles-ci permet-
tent de conclure, de façon formelle, à une tumeur 
hépatique primitive rare d’origine vasculaire, 
l’hémangio-endothéliome épithélioïde. Le carac-
tère bilobaire de la maladie de cette jeune patiente 
conduit à l’indication d’une transplantation hépa-
tique, vu la haute probabilité de récidive précoce 
intrahépatique de cette maladie.

La présence de lésion tumorale extrahépatique 
est recherchée par un complément d’exploration 
comprenant un scanner thoracique, une scintigra-
phie osseuse et un PET-scan. Aucun de ces exa-
mens ne montre une extension extrahépatique de 
la maladie maligne. La patiente est inscrite sur la 
liste d’Eurotransplant, et est transplantée le 27 mai 
2007 à partir d’un foie complet cadavérique. Les 
suites postopératoires immédiates sont simples 
dans un premier temps, mais au quatorzième jour, 
l’élévation des transaminases, la présence d’un 
syndrome inflammatoire et la suspicion d’abcès 
hépatiques conduisent à la réalisation d’un scan-
ner abdominal qui démontre des zones de nécrose 
hépatique secondaires à une thrombose de l’ar-
tère hépatique. Une nouvelle transplantation en 
urgence est donc réalisée le 14 juin. Les suites 
opératoires sont cette fois-ci sans complication. 
La patiente est actuellement à domicile, avec un 
bilan hépatique normal, et en suivi alterné par les 
services du CHR de la Citadelle et du CHU Sart 
Tilman.

Discussion

L’hémangio-endothéliome épithélioïde hépa-
tique est une tumeur rare d’origine vasculaire 
individualisée en 1982 par Weiss et Enziger (2). 
Dail et Liebow (3) avaient décrit en 1975 une 
tumeur du même type dans le poumon, qu’ils 
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nommèrent tumeur bronchioalvéolaire intravas-
culaire. L’hémangio-endothéliome épithélioïde est 
une tumeur maligne de bas grade qui est le plus 
souvent rencontrée au niveau hépatique, mais peut 
également toucher d’autres organes, avec par ordre 
de fréquence : les poumons, les os, le cerveau, le 
coeur ou le rétropéritoine de façon primitive ou par 
métastases à partir de la tumeur hépatique. La plus 
large étude de cas, menée en 1999 par Makhlouf 
et al. sur 137 cas, a démontré un taux de 27 % 
de métastases (4). La pathologie touche plus sou-
vent des femmes jeunes, mais quelques cas ont été 
décrits chez des enfants. La prise d’oestroproges-
tatifs (5) ou l’intoxication au chlorure de vinyle 
(6) ont été évoquées comme facteurs pathogéni-
ques. A la différence d’autres types de tumeurs 
hépatiques, l’hémangio-endothéliome épithélioïde 
ne semble pas survenir sur un terrain de maladie 
hépatique chronique ou d’hépatite (4).

La maladie peut être asymptomatique. Le 
patient peut présenter, comme dans le cas décrit, 
des douleurs aspécifiques de l’hypochondre droit. 
A la biologie, on ne retrouve pas de marqueur spé-
cifique. Dans la série de Makhlouf et coll., 70% 
des patients présentaient une augmentation isolée 
des phosphatases alcalines ou des transaminases. 
L’alfa-foetoprotéine était dans des limites norma-

les chez tous les patients et 18,8% présentaient une 
augmentation du CEA (4). A l’échographie, l’hé-
mangio-endothéliome épithélioïde se caractérise 
par un aspect multihétéronodulaire et hétérogène. 
Le scanner permet de distinguer deux phases : 
une première phase nodulaire caractérisée par des 
lésions nodulaires hypodenses de 1 à 3 cm de dia-
mètre, rehaussées en périphérie, pouvant toucher 
les deux lobes, comme c’était le cas chez notre 
patiente (Fig. 1). La deuxième phase, tardive ou 
diffuse, est caractérisée par des lésions nodulaires 
confluentes, de larges plages hypodenses, plutôt 
périphériques, rehaussées, avec hypertrophie des 
segments non touchés. Le diagnostic différentiel 
premier est celui de métastases hépatiques. A la 
résonance magnétique, les lésions sont homogè-
nes, avec hyposignal en T1 (Fig. 2), et hétérogènes 
en T2 (4, 6).

L’examen macroscopique montre un foie 
augmenté de volume avec trois lésions nodulai-
res blanc gris (Fig. 3). Microscopiquement, les 
lésions présentent beaucoup de similitudes avec 
l’hémangiome ou l’angiosarcome hépatiques avec 
une prolifération de cellules néoplasiques d’aspect 
épithélioïde, le plus souvent au pourtour des vais-
seaux. L’activité mitotique est assez discrète, mais 
présente des images atypiques. La présence de 

Figure 1. Scanner hépatique démontrant deux des lésions d’hémangio-endothéliome épithélioïde (flèches).

Figure 2. Imagerie hépatique par résonance magnétique démontrant la troisième lésion (flèche).
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marqueurs immuno-histochimiques spécifiques 
(facteur VIII-RAg, CD31 CD34 et la vimentine) 
confirme le diagnostic (Fig. 4, 5) (4, 7).

L’évolution sans traitement est imprévisible 
et l’espérance de vie peut être longue. Les deux 
possibilités thérapeutiques sont l’hépatectomie et 

la transplantation hépatique. Une lésion unique et 
réséquable doit pouvoir bénéficier d’une résection 
simple, avec un suivi extrêmement régulier afin de 
s’assurer de l’absence de récidive dans le paren-
chyme hépatique restant. Lorsque la maladie est 
multifocale et bilobaire, comme dans le cas que 
nous décrivons ici, la transplantation hépatique 
est indiquée, surtout chez des patients jeunes. Les 
résultats obtenus par transplantation hépatique 
dans deux études de Pittsburg montrent un taux de 
survie à 5 ans de 76% et 71,3% après transplanta-
tion (8, 9). Une plus large étude, menée entre 1987 
et 2001, montre des taux de survie à 1 et 5 ans, 
respectivement, de 61,2% et 44,2% (10). Un trai-
tement par interferon alpha-2b  après traitement 
chirurgical pourrait être intéressant pour réduire le 
risque de métastases (7, 10).
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Figure 4. Prolifération de cellules tumorales épithélioïdes et/ou dendritiques 
formant parfois de petites touffes au sein de la lumière des capillaires (HE, 
400X).

Figure 5. Marquage immunohistochimique par le CD34 démontrant la nature 
endothéliale des cellules tumorales (CD34 monoclonal, Novocastra, 200X).

Figure 3. Photographie d’une des lésions, apparaissant blanchâtre au sein 
d’un parenchyme hépatique normal
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