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RESUME : Nous rapportons le cas d’une enfant gée de 7 ans,
atteinte de la maladie de Steinert, ayant développé une hyper-
plasie nodulaire focale. Cette lésion fut découverte de facon
fortuite, lors d’une échographie pour suivi d’'un hématome
post-cathétérisme veineux ombilical. La lésion a grandi et est
devenue symptomatique. L’hyperplasie nodulaire focale (HNF)
est une pathologie rare chez I’enfant et dont la prise en charge
peut étre différente de celle proposée a ’adulte.

Mors-cLEs : Hyperplasie nodulaire focale - Enfant - Imagerie -
Chirurgie

CAS CLINIQUE

Une enfant de 3 ans, atteinte d’une maladie
de Steinert, consulte réguliérement dans le cadre
d’un suivi pluridisciplinaire. A I’examen cli-
nique, une hépatomégalie a trois travers de doigt
est découverte. A noter qu’en période néonatale,
la patiente avait présenté un hématome intra-
hépatique a la suite d’un cathétérisme veineux
ombilical. Des examens complémentaires sont
réalisés. L’échographie démontre une calcifica-
tion intra-hépatique correspondant a la résorp-
tion de ’hématome et permet, par ailleurs, la
détection d’une masse de plus de six centimetres
de diameétre développée aux dépens du lobe droit
du foie. Les alpha-foetoprotéines sont mesurées
a deux reprises et s’averent, a chaque fois, nor-
males. Les transaminases sont trés discrétement
augmentées. Un scanner est ¢galement réalisé
et révele la présence d’une masse charnue, bien
délimitée, du segment VI du foie, mesurant 129
cc (7,6 x 6,2 x 5,2 cm), avec une vascularisation
centrale a disposition stellaire. Si I’examen cli-
nique et 1’age de I’enfant orientent plutdt vers
un adénome, les caractéristiques tomodensito-

métriques plaident, elles, en faveur d’un dia-
gnostic d’HNF. Une échographie de controle
et un suivi biologique sont recommandés de
maniére biannuelle. Ce suivi ne sera pas réalisé
comme proposé et, quelques années plus tard la

NODULAR FOCAL HYPERPLASIA IN A CHILD
SUMMARY : We report the case of seven year old girl, suf-
fering from Steinert’s disease and developing a nodular focal
hyperplasia. The latter was fortuitously discovered on the
occasion of an echography performed during the follow up
of a post-catheterisation umbiblical vein hematoma.The lesion
increased and became symptomatic. Nodular focal hyperplasia
is a rare pathology in a child of that age and can be treated
differently than in adults.
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petite fille, alors agée de 7 ans, se représente en
consultation. Elle décrit des épisodes doulou-
reux de I’hypochondre droit. La 1ésion hépatique
est visible a I’inspection de 1’abdomen et pal-
pée a un travers de main sous le rebord costal.
Une échographie, une imagerie par résonance
magnétique (IRM)et un examen biologique sont
a nouveau prescrits. Ceux-ci montrent une aug-
mentation de la taille de la 1ésion mesurant alors
8,3 x 8,4 x7,4 cm. Les caractéristiques radiolo-
giques plaident maintenant pour une hyperplasie
nodulaire focale. La biologie ne démontre aucun
changement. Face a 1’augmentation importante
de taille en I’espace de 2 ans, 1’exérése chirur-
gicale est proposée. Une hépatectomie partielle,
associée a la cholécystectomie, est réalisée via
une laparotomie transverse sous-costale droite.
Lhistologie confirme une HNF, formant une
Iésion pseudo-tumorale de 7 cm de grand axe,
de résection compléte. La 1ésion est constituée
par un nodule arrondi, polylobulé, bien déli-
mité, présentant au centre une zone cicatricielle
stellaire. En microscopie, 1’échantillonnage de
la 1ésion tumorale montre une zone cicatricielle
centrale au sein de laquelle on retrouve, le plus
souvent, des vaisseaux de type artériolo-veinu-

laire ectasique et présentant un aspect d’hyper-
plasie fibro-intimale en dégénérescence mixoide
endoluminale. Les hépatocytes sont disposés en
travées et nodules secondaires. Ces travées sont
formées d’une double assise cellulaire dont les
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DI1SCUSSION

DEFINITION ET INCIDENCE

PHNF est une tumeur épithéliale bénigne
lobulaire, généralement bien circonscrite, avec
une architecture typique. Elle est constituée de
canalicules biliaires et d’une cicatrice centrale
contenant des vaisseaux sanguins contribuant au
caractere hyperplasique de la 1ésion. Il n’y a pas
vraiment de capsule, mais plutot un tissu fibreux
qui se retrouve autour de la Iésion. Elle peut étre
unique ou multiple, mesurant de quelques milli-
metres a plus de 20 centimetres de diametre (1,
2). En pédiatrie, 28% des HNF mesurent plus
de 7 cm, et dans 25% des cas, il y a plusieurs
Iésions (3).

Il s’agit d’une pathologie rare qui ne repré-
sente que 0,02% de toutes les tumeurs pédiatri-
ques (1). Plus de 75% des tumeurs hépatiques en
pédiatrie sont malignes et seulement 2% concer-
nent I’HNF (tableau I) (4). Cage moyen du dia-
gnostic en pédiatrie est de 8,7 ans et 66% des
patients sont de sexe féminin (3).

ETIOLOGIE ET FACTEURS FAVORISANTS

LChypothese la plus répandue dans le méca-
nisme de I’HNF consiste en une réponse
hyperplasique du parenchyme hépatique a une
anomalie vasculaire congénitale ou acquise
(1, 5). La reperméabilisation d’un vaisseau et
la reperfusion subséquente, entraineraient une
prolifération hépatocytaire et le développement
d’une HNF (6). Les perturbations vasculaires
engendrées correspondraient a une diminution
du flux portal et & une augmentation compen-
satrice du flux artériel hépatique (7, 8). Récem-
ment, il a été décrit que le niveau d’expression de
I’ARNm des geénes de I’angiopoiétine (ANGPT1
et ANGPT?2), impliqués dans la maturation des
vaisseaux, est altéré et a un rapport ANGPT1/
ANGPT2 augmenté dans les échantillons d’HNF
analysés (9).

Un passé de tumeurs malignes ou un désordre
hématologique nécessitant une transplantation
de cellules souches sont rapportés chez 24% a
33 % des patients (3, 10). Chez ces derniers, les
Iésions ont plus souvent tendance a étre mul-
tiples, de petite taille (< 3 cm), asymptomatiques
et réparties de maniére plus ou moins équiva-
lente dans les deux sexes (54% vs 70%) (3, 4, 10,
11). Au sein de la population pédiatrique sans
histoire carcinologique, la prépondérance est
féminine, mais n’atteint pas le sex ratio rencon-
tré chez 1’adulte qui avoisine les 90% (12, 13).

TaBLEAU I. (4) TUMEURS HEPATIQUES PRIMAIRES PEDIATRIQUES,
LEUR TRANCHE D’AGE, ET LA FREQUENCE RELATIVE DANS LES PAYS
OCCIDENTAUX. (AUTRES TUMEURS <1%)

Tranche d’age | Tumeurs malignes

Tumeurs bénignes

Nourrissons Hépatoblastome (43%)

Tumeurs vasculaires (14%)

Tumeur rhabdoide (<1%) Hamartome mésenchyma-
teux (6%)

Tumeurs germinales
malignes (<1%)

Tératome (<1%)

Enfants, Carcinome
adolescents hépatocellulaire (23%) HNF (2%)

Adénome (2%)

Sarcomes (7%)

Le r6le des contraceptifs oraux dans la genese
de I’HNF a été largement débattu. Les hormones
sexuelles endogénes féminines sont impliquées
dans la croissance de I’HNF. Les arguments
plaidant dans ce sens sont que : 1) I’HNF appa-
rait chez la femme en age de procréer, 2) I’age
moyen du diagnostic se fait plus précocement
chez I’homme que chez la femme, et 3) bien que
non significatif, les 1ésions sont de plus petit
diameétre et présentes en plus petit nombre chez
les femmes post-ménopausées que chez les pré-
ménopausées. La différence entre le nombre et la
taille des 1ésions chez les hommes et les femmes
pourrait également s’expliquer par le role des
hormones sexuelles féminines endogenes (14).
Bien qu’elle soit modeste, une association signi-
ficative existerait entre la prise d’une contracep-
tion orale et la genése d’une HNF (13, 15). 4
contrario, il a été rapporté que la croissance en
taille et le nombre de 1ésions étaient indépen-
dants du type et de la durée du traitement par
contraception orale (16). Il est donc admis que
de faibles doses de contraceptifs oraux peuvent
étre maintenues chez les jeunes femmes présen-
tant une HNF (17).

Di4aGNosTIC

La plupart des patients ont une bonne fonction
hépatique et les marqueurs tumoraux sont néga-
tifs. La découverte de la pathologie est souvent
fortuite a I’occasion d’un examen clinique ou
dans le décours d’un examen radiologique (18).

Le diagnostic dépend principalement de I’ima-
gerie, car il n’y a pas de manifestation clinique
spécifique. Les signes d’appel se manifestent la
plupart du temps sous forme de douleurs abdo-
minales et pesanteur épigastrique, ou éventuel-
lement, par la présence d’une masse abdominale
palpable.

En échographie, I’HNF peut étre bien visible
et apparaitre comme une masse bien délimitée,
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Figure 1. En T1, la 1ésion apparait uniformément hypointense. La cicatrice
centrale et la pseudocapsule apparaissent avec un signal de faible intensité.

Figure 4. A ’échographie, I’HNF est bien visible et apparait comme une
masse bien délimitée, homogene et isoéchogene par rapport au parenchyme
hépatique adjacent.

Figure 2. En T2, la 1ésion apparait moyennement hyperintense par rapport au
parenchyme hépatique. La cicatrice centrale et la pseudocapsule présentent Dist1 7.87cm

un signal légérement plus intense. i g:z:g g-g: om
w 2 o 1
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Figure 5. Visualisation des septa et de la cicatrice centrale. La 1ésion pré-
sente un fin halo hyperéchogeéne au pourtour de la lésion représentant la
pseudocapsule.

16cm

Figure 3. Apres injection de gadolinium, la lésion est fortement rehaussée . . L .
de méme que la pseudocapsule. La cicatrice centrale présente un retard de Figure 6. Echographie doppler couleur montrant la vascularisation typique
rehaussement. en rayon de roue.
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homogene et isoéchogene par rapport au paren-
chyme hépatique adjacent. De maniére caracté-
ristique, elle peut contenir des septa ainsi qu’une
cicatrice centrale hyperéchogene. Elle peut aussi
se présenter de maniere beaucoup plus discrete et
étre légerement hypoéchogene, isoéchogeéne ou
légerement hyperéchogene par rapport au paren-
chyme qui I’entoure. Certaines 1ésions peuvent
montrer un halo hyperéchogeéne au pourtour de
la 1ésion, plus apparent lorsque le foie est stéa-
tosique, représentant ainsi la compression des
vaisseaux et du parenchyme hépatique entourant
la Iésion. Le doppler couleur permet d’ajouter
des informations concernant la vascularisation
de la masse dont I’image typique est en «rayon
de roue» (19-21).

Au CT-scanner, la Iésion peut apparaitre
de maniere iso- ou hypointenses. Une hyper-
densité intense et transitoire de la lésion est
visible a la phase artérielle. Celle-ci correspond
au rehaussement homogene de I’entiereté de la
Iésion, excepté au niveau de la cicatrice cen-
trale. A la phase portale, la lésion redevient iso-
ou hypodense par rapport au reste du foie. La
cicatrice centrale peut étre rehaussée et devenir
hyperdense a la phase tardive (20-22).

En IRM, les lésions apparaissent uniformé-
ment iso- ou hypointenses en T1 (94%- 100%).
En T2, elles sont iso- ou moyennement hyper-
intenses (94%-100%). Apres administration de
gadolinium, a la phase artérielle, la 1ésion est
fortement rehaussée et, en phase tardive, on
observe un rehaussement persistant ou un retour
vers 1’iso- intensité. Une cicatrice fibreuse cen-
trale est souvent présente dans les nodules de
moyenne a grande taille et, plus rarement, dans
les 1ésions plus petites (< 3cm). La cicatrice
présente un signal de faible intensité en T1 et
en T2 et peut avoir un signal légerement plus
intense (84%) avec un retard de rehaussement
apres injection de gadolinium. Classiquement,
on retrouve une fine pseudocapsule de quelques
millimetres d’épaisseur qui correspond a la com-
pression du stroma hépatique et des vaisseaux
adjacents. Cette pseudocapsule fibreuse appa-
rait avec un faible signal en T'1, [égérement plus
intense en T2, et peut présenter un rehaussement
persistant a la phase tardive apres injection de
gadolinium. UIRM représente la meilleure tech-
nique d’investigation diagnostique en termes
de sensibilité (70%) et de spécificité (98%). La
cicatrice centrale est plus souvent visualisée en
IRM qu’au CT-scanner (respectivement 78% vs
60%) (13, 18, 21-23).

TRAITEMENT

I1 existe plusieurs attitudes de prise en
charge d’une HNF. Il faut tout d’abord dispo-
ser d’un diagnostic de certitude et avoir aussi
exclu d’autres pathologies plus lourdes. En cas
de doute, la biopsie sous échographie peut étre
réalisée. Des critéres histologiques diagnosti-
ques ont été proposés. Quatre sont majeurs; les
nodules hépatocytaires (1) sont délimités par
des bandes fibreuses (2) au sein et en bordure
desquelles existe une prolifération cholangio-
laire marquée, (3) sans canal biliaire interlobu-
laire. Au centre des bandes fibreuses, il existe
de volumineux vaisseaux sanguins irréguliers et
tortueux qui présentent un épaississement fibro-
musculaire de leur paroi (4). Les deux critéres
mineurs correspondent a la dilatation sinusoi-
dale et la fibrose périsinusoidale (24).

Le traitement est habituellement conserva-
teur pour les formes asymptomatiques. Un suivi
régulier et un monitoring de la taille des 1ésions
par une échographie, un CT-Scanner ou une IRM
est judicieux.

Si la plupart des patients adultes sont asymp-
tomatiques (89,5%), il faut noter que la majorité
des patients pédiatriques se plaignent de dou-
leurs abdominales ou d’autres symptomes dus
a I’effet de la masse (92,3% pour celles de plus
de 5 cm).

Un traitement chirurgical est proposé face a
un diagnostic incertain, s’il existe des symptd-
mes cliniques, une progression de la 1ésion, une
taille tumorale de plus de cinq cm, une compres-
sion d’organes adjacents, la présence concomi-
tante d’une lésion maligne a la biopsie,... (3, 4,
18).

Contrairement a ce qui se fait chez 1’adulte,
I’attitude actuelle en pédiatrie va plutdt vers une
exérese chirurgicale en raison de la taille souvent
volumineuse des 1ésions, de leur hypervasculari-
sation et de leur croissance fréquente avec 1’age.
La nécessité d’obtenir une histologie conforte
également cette attitude en pédiatrie.

PRONOSTIC ET COMPLICATIONS

Tres peu de complications sont décrites dans
la littérature. L hémorragie et la nécrose intra-
Iésionnelle sont rares (25). CHNF n’a pas de
potentiel de dégénérescence maligne, raison
pour laquelle elle peut étre traitée de manicre
conservatrice.

CONCLUSION

LHNF est une pathologie rare en pédiatrie et
est habituellement découverte de maniere for-
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tuite. Il n’existe pas encore de codification bien
établie concernant sa prise en charge. Celle-ci
est actuellement guidée par la symptomatologie,
I’évolution de la Iésion et des marqueurs sanguins
effectués lors d’un suivi régulier. La plus grande
fréquence des 1ésions hépatiques malignes chez
I’enfant et le potentiel ¢levé de croissance asso-
ciant des symptomes cliniques rendent 1’acte
chirurgical licite dans la population pédiatrique.
Un traitement conservateur peut étre proposé
comme chez I’adulte, si les 1ésions sont petites
et n’entrainent aucune symptomatologie. CIRM
reste I’examen de choix pour caractériser la
Iésion et oriente 1’attitude thérapeutique.
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