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ResunmE : L'échinococcose alvéolaire est une zoonose due
a Echinococcus multilocaris, un cestode, dont I'hote défi-
nitif est le renard roux (Vulpes vulpes). Jusqu'il y a peu,
la Belgique était un pays considéré comme a tres faible
risque pour cette parasitose, mais de récentes autopsies
de renards ont montré des prévalences élevées chez ceux-
Ci (pouvant dépasser les 60 %). Les chiens et les chats
peuvent également étre des hotes définitifs. La transmis-
sion humaine (hote accidentel) se fait principalement via
la consommation d’aliments souillés par les déjections
animales contaminées donnant, aprés une longue période
d’incubation, des lésions hépatiques infiltrantes et, éven-
tuellement, des atteintes extra-hépatiques pouvant étre
mortelles. Le diagnostic est fondé sur I'imagerie médicale
couplée a des tests sérologiques et la PCR sur des tissus.
La prise en charge curative est chirurgicale, lorsque la
résection compléte est possible. Elle est associée a un trai-
tement de deux ans post-opératoire a base d’albendazole.
En cas d'impossibilité de résection complete, un traitement
au long cours par de I'albendazole est préconisé. Enfin,
dans certains cas, une transplantation hépatique peut étre
envisagée. En raison de I'augmentation des cas autoch-
tones rencontrés en Wallonie, un groupe spécialisé dans la
prise en charge de I'échinococcose a été créé au sein de
l'université de Liege. Cet article illustre les caractéristiques
épidémiologiques, cliniques, diagnostiques et thérapeu-
tiques de cette zoonose.

Mors-cLEs : Echinococcose alvéolaire - Echinococcus

multilocularis - Zoonose - Echino-Liége

INTRODUCTION

L’échinococcose alvéolaire (EA) est une
zoonose provoquée par le stade larvaire d’un
ténia appelé Echinococcus multilocularis. |l
existe deux espéces d’Echinococcus qui ont un
impact important en santé publique humaine.
Il s’agit d’E. granulosus (agent de I'’échinococ-
cose uniloculaire, aussi appelée hydatidose) et
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SummARy : Alveolar echinococcosis is a zoonotic disease
due to the tapeworm Echinococcus multilocularis. The
definitive host is the red fox. Until recently, Belgium was
considered a country at very low risk for alveolar echino-
coccosis. However, recent studies carried out in southern
Belgium have revealed, through post-mortem examination,
high prevalences (up to 62 %) in foxes. Cats and dogs can
act as definitive hosts. Human are accidentally infected by
ingestion of food contaminated by the feces. After a long
incubation period, invasive hepatic lesions may appear, as
well as extra-hepatic lesions. The disease may be fatal.
The diagnosis is based on imaging techniques, serology
and nucleic acid detection in tissues. Early diagnosis may
allow surgical removal of the lesion associated with at least
2 years of albendazole postoperative treatment. In case
of contraindication to surgery, a long term treatment with
albendazole is necessary. Liver transplantation is some-
times necessary. This article presents the epidemiologic,
clinical, diagnostic and therapeutics features of this zoo-
notic disease.

Keyworbps : Alveolar echinococcosis - Echinococcus

multilocularis - Zoonosis - Echino-Liege

E. multilocularis (agent de 'EA). L'EA est liee a
la prolifération, essentiellement dans le foie, du
stade larvaire (encore appelé métacestode) d’E.
multilocularis. L'EA se comporte comme une
tumeur maligne, en donnant une lésion parasi-
taire invasive qui peut «métastaser» a distance
(1.

Jusqu’il y a peu, la Belgique était considé-
rée comme un pays non endémique pour ce
pathogeéne. Cependant, une étude réalisée par
Hanosset et coll. en 2008 (2) sur des autopsies
de renards (principal héte final et aussi réser-
voir) a mis en évidence une prévalence de 'EA
allant jusqu’a 60 % dans certaines régions de
Wallonie. Depuis 1999, des cas autochtones
humains d’EA ont été traités en Belgique, dont
les premiers par le Centre hospitalier Universi-
taire de Liege (3-5). Au total, 21 patients souf-
frant d’EA ont été pris en charge au CHU de
Liege entre 1999 et 2017 (données en cours de
publication).

Le but de cette publication est de décrire les
aspects étiologiques, épidémiologiques, cli-
niques et thérapeutiques de 'EA, affection qui
nécessite une prise en charge multidisciplinaire.
Pour cette raison, un groupe médical et vété-
rinaire, intéressé dans cette prise en charge,
a été créé au sein de I'Université de Liege
(ECHINO-LIEGE).
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Figure 1. Cycle sylvatique d’Echinococcus multilocularis.

(Dessin réalisé par Jessica Collard)

EPIDEMIOLOGIE ET MODE DE
TRANSMISSION

E. muiltilocularis fait intervenir un cycle sylva-
tique dont I'héte définitif est, dans nos régions,
le renard roux (Vulpes vulpes) et les hétes
intermédiaires, des micro-rongeurs au sein des-
quels Arvicola terrestris et Microtus arvalis sont
les espéces le plus souvent incriminées dans
notre pays. Le rat musqué (une espece exo-
tique envahissante) semble, également, un héte
intermédiaire potentiel (2, 6, 7). Les rongeurs
se contaminent en consommant des végétaux
souillés par les déjections de I'héte définitif. Les
ceufs absorbés vont libérer les oncosphéres qui
traversent la barriére intestinale, passent dans
la circulation portale avant d’atteindre le foie. A
ce niveau, les métacestodes vont se dévelop-
per, ce qui induit un état de faiblesse qui rend
plus facile la capture des rongeurs par I’hote
définitif (carnivore), bouclant ainsi le cycle syl-
vatique. Les chiens et les chats peuvent étre
des hoétes définitifs (cycle domestique), via la
consommation de proies contaminées (7, 8)
(Figure 1). Plusieurs cas ont, également, été
rapportés ou le chien est un héte intermédiaire,
avec le développement de lésions hépatiques et
pulmonaires (9-11).
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Chez 'homme, un des hobétes accidentels,
la contamination est toujours oro-fécale (2, 7).
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La transmission se fait via la consommation
de fruits sauvages (fraises des bois, myrtilles,
mdres) ou de légumes, souillés par les déjec-
tions animales. Un contact manuel direct avec
le pelage ou les matieres fécales des hbtes
définitifs tels que le renard, le chien ou le chat
est également décrit et est un facteur de risque
important (7, 12).

Une étude réalisée en 2008 par Hanosset et
coll. sur des autopsies de renards a mis en évi-
dence une prévalence moyenne du pathogéne
de 25 % en Wallonie. Les incidences les plus
élevées se retrouvaient dans les régions de la
Lorraine Belge, les Ardennes et la région de la
Fagne-Famenne-Calestienne avec, respective-
ment, 34 %, 41 % et 62 % (2). Il existe un gradient
d’infestation décroissant du sud-est au nord-ouest
du pays et ceci est probablement lié aux varia-
tions géoclimatiques propices au développement
et au maintien du cycle parasitaire (13-14).

Au cours des 30 derniéres années, une aug-
mentation marquée des populations vulpines
a été enregistrée un peu partout en Europe
et en Belgique. Cette augmentation peut étre
liée a plusieurs facteurs, comme I'éradication
de la rage vulpine par vaccination orale et, par
conséquent, I'arrét du gazage des terriers, ou
comme l'appropriation de nouveaux territoires
de chasse en régions péri-urbaines et méme
urbaines. Méme si, actuellement, des données
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Figure 2. Coupe axiale TDM en fenétre parenchy-
mateuse pulmonaire : Multiples images nodu-
laires de différentes tailles disséminées dans les
deux champs; épanchements pleuraux et conden-
sations parenchymateuses en regard (D > G).

Figure 4. IRM. Coupe sagittale médiane pondérée
T1 (+C) : Processus érosif et infiltrant centré sur
le corps vertébral de L4 avec importante exten-
sion loco-régionale (disque L3-L4 canal rachidien,
massifs et tissus mous postérieurs).

récentes fiables sur les effectifs de renards en
Belgique n’existent pas, on peut supposer que
cette situation épidémiologique entraine des
contacts fréquents avec les animaux domes-
tiques et leur environnement, pouvant faciliter
I’émergence de 'EA dans notre pays, vu les
contacts étroits entre ’'homme et les animaux
de compagnie (15).

Figure 3. IRM. Coupe coronale pondérée T2.
Lésions hétérogénes mixtes (2 composante
liquidienne et tissulaire) infiltrant la partie
inférieur du lobe hépatique droit et la surrénale
chez patient porteur d’'une EA.

PRESENTATION CLINIQUE

La période d’incubation asymptomatique
est, généralement, de 5 a 15 ans. La moyenne
d’age au moment du diagnostic est d’environ 50
ans (16). La population la plus touchée semble
étre celle des patients entre 50 et 70 ans, sur-
tout ceux souffrant d’'immunosuppression. Chez
ces derniers, la progression est d’ailleurs plus
rapide, avec une augmentation des risques de
récurrences (17, 18). Chez certains patients, la
pathologie est diagnostiquée alors qu’ils sont
asymptomatiques, a l'occasion d’explorations
menées pour un autre motif. Outre des symp-
tbmes généraux aspécifiques (asthénie, perte de
poids), la plupart des symptdmes sont secon-
daires aux répercussions des lésions hépatiques
(inconfort de I’hypochondre droit, épigastralgies,
ictére par compression des voies biliaires, éven-
tuellement associé a de la fievre ou de la douleur
en cas d’angiocholite, des signes d’hyperten-
sion portale ou de syndrome de Budd-Chiari)
(7, 19, 20). La symptomatologie peut aussi étre
consécutive a des localisations extra-hépatiques
avec, dans une série, en plus de l'atteinte hépa-
tiques, des lésions pulmonaires, spléniques ou
cérébrales chez 13 % des patients (19, 21, 22)
(Figure 2). Des atteintes osseuses et vertébrales
ont également été rapportées (23, 24), ainsi que
des atteintes surrénaliennes et pancréatiques
(25-28) (Figures 3 et 4).
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METHODES DIAGNOSTIQUES

Le diagnostic est possible par des tests
immunodiagnostiques couplés a des examens
d’imagerie et a une analyse histologique.

IMAGERIE MEDICALE

Différents examens d’imagerie peuvent
étre réalisés : 'examen radiologique standard
(abdomen sans préparation), I’échographie
abdominale, le CT scanner, I'imagerie par réso-
nance magnétique (IRM) et le PET au FDG (29-
31) (Figures 5 et 6).

L'’examen radiologique standard n’autorise
qu’une perception inconstante de calcifications
de densité variable dans la Iésion, le plus sou-
vent a la faveur de la découverte fortuite d’'une
masse partiellement calcifiée. Il est finalement
de peu d’utilité. L'examen échographique révele
la présence de lésions qui sont souvent plus fré-
quentes dans le lobe droit (environ dans 70 %
des cas). Au début (patient asymptomatique),
la Iésion n’est pas caractéristique, elle peut étre
hypo- ou hyper-échogéne, et parfois calcifiee.
Aprés une évolution lente, le patient devient
symptomatique, le plus souvent par compres-
sion d’organes ou rupture Iésionnelle. L'aspect
échographique est alors celui d’un processus
expansif multiloculaire a contours irréguliers,
de type infiltrant, présentant une tendance a

Figure 5. Coupe coronale, séquence bili-RMN :
lésion du déome hépatique avec infiltration et
dilatation des voies biliaires périphériques
concernées (segments |V, VI et VIII).

I’extension vers le hile hépatique le plus sou-
vent, avec possible dilatation et/ou envahis-
sement des voies biliaires, envahissement et/
ou thrombose des veines portes ou sus-hépa-
tiques, voire extension extra-hépatique (veine
cave inférieure). La lésion est souvent nécro-
tique, parsemée de calcifications et formée par
de multiples kystes. Ceux-ci sont constitués, de
I'intérieur a I'extérieur, par la membrane germi-
nale cellulaire, qui donne naissance aux veési-
cules contenant les scolex, et par la couche
fibreuse parasitaire, nommée cuticule, se colo-
rant intensément a l'acide périodique Schiff
(coloration au PAS). Au pourtour de la Iésion, se
forme une réaction fibro-inflammatoire appar-
tenant a I'héte (32, 33) (Figure 7). Le doppler
et 'échographie de contraste améliorent la
recherche de compression et d’envahissement
des structures vasculaires ou canalaires.

Au CT scanner, I'EA se présente sous forme
d’'une Iésion infiltrante sans limite nette, de basse
densité sans étre franchement liquidienne et,
surtout, avec un faible degré de rehaussement
apres l'injection du produit de contraste. Le dia-
gnostic différentiel s’avére parfois difficile avec
les tumeurs hépatiques primitives (cholangio-
carcinome) ou secondaires. Le caractere infil-
trant est prépondérant sur le caractére expansif
et peut entrainer des atrophies segmentaires
ou méme lobaires. L'imagerie par résonance
magnétique (IRM) permet une bonne analyse
de I'extension par rapport aux structures vascu-
laires et biliaires, mais également extra-hépa-
tiques (plévre, poumons, péricarde ou coeur

Figure 6. Reconstruction coronale d’une
acquisition TDM +C : Iésion extensive occupant
le parenchyme hépatique sur toute la hauteur du

versant médial du lobe droit (segment IV

principalement).
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Figure 7. Examen histopatho-
logique d’une lésion
hépatique montrant la
cuticule et les scolex d’EM.

Figure 8 (A-B-C). Lésion hépatique d’EA
explorée en PET/CT (coupes transverses :
CT, PET et images fusionnées). La Iésion
hypodense est hypométabolique, avec une plage
d’hyperactivité péri-lésionnelle (Fléches).

par voie trans-diaphragmatique). Le tissu fibro-
parasitaire, qui apparait hypo-intense en T1 et
hypo-intense en T2, correspond aux zones non
rehaussées au scanner. La mise en évidence
de petites extensions kystiques (actives) peut
également étre facilitée, mais les calcifications
sont moins bien vues qu’au CT scanner. L'IRM
est également importante pour sa possibilité
d’'imagerie des voies biliaires avant résection
chirurgicale. L’'imagerie par scanner et IRM
rend possible la classification des Iésions selon
un stade PNM (P : localisation et extension
de la lésion primaire au sein du parenchyme
hépatique, N : invasion des organes voisins,
M : métastases a distance). Cette classifica-
tion permet des points de comparaison pour la
discussion et la prise en charge thérapeutique
du patient (34, 35) (Tableau | et Tableau II). Un
bilan d’extension par CT scanner thoracique et
cérébral est recommandeé (36).

Enfin, le PET-CT au FDG est un examen
trés utile pour le suivi du patient. Il s’agit d’'une
meéthode permettant de suivre I'activité de la
maladie, de fagon indirecte, via I'activité méta-
bolique des cellules inflammatoires périparasi-
taires. Par contre, la captation vésiculaire est,
elle, trés faible. Le PET-CT au FDG n’évalue
donc pas directement la viabilité du parasite.
Il s’agit néanmoins, a I'heure actuelle, de la
méthode d’imagerie la plus fiable dans le suivi
thérapeutique, avec des performances amélio-
rées par un délai plus long entre I'injection du
traceur et 'acquisition des images (> 3 heures)
(35, 37, 38) (Figure 8).
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Tableau I. Classification PNM de I’échinococcose alvéolaire.
D’aprés Kern et coll. (34)

P : localisation primaire hépatique du parasite

Px: Iésion primaire qui ne peut pas étre évaluée

PO: pas de lésion détectable dans le foie

P1: lésions périphériques sans atteinte vasculaire et/ou biliaire proximale

P2: |ésions centrales avec atteinte vasculaire proximale et / ou biliaire d'un lobe hépatique

P3: Iésions centrales avec atteinte vasculaire ou biliaire hilaire des deux lobes et / ou avec atteinte de deux
veines hépatiques

P4: toute Iésion hépatique avec une extension aux vaisseaux extrahépatique (VCI, veine porte et artere) et
de I'arbre biliaire

N : invasion des organes voisins *

NXx : non évaluable

NO: pas d’envahissement régional

N1: atteinte extra-hépatique régionale (tissus ou organes)

M : présence ou absence de métastases a distance **

MX: non évaluable

MO: pas de métastase (CT thorax et cérébral négatifs)

M1: Métastases

*: diaphragme, poumon, plévre, péricarde, coeur, paroi gastrique ou duodénale, surrénale, péritoine, rétropé-
ritoine, paroi pariétale (muscles, peau, os), pancréas, ganglions régionaux, ligaments hépatiques, rein

**: poumons, ganglions extrarégionaux a distance, rate, systtme nerveux central, os, peau, muscle, rein,

péritoine et rétropéritoine a distance.

BIOLOGIE ET SEROLOGIE

La biologie sanguine est peu contributive. On
retrouve rarement une hyperéosinophilie. La
vitesse de sédimentation peut étre augmentée,
associée a une hypergammaglobulinémie, ainsi
que des stigmates de cholestase. Dans les cas
d’hépatosplénomeégalie, une leucopénie et une
thrombopénie peuvent étre retrouvées (39).

La détection des anticorps sériques fait partie

une spécificité de 88-100 % selon les études
(36, 40). Certains laboratoires utilisent, par
souci d’uniformisation, un test ELISA a base
d’antigénes bruts extraits de liquide de kyste
hydatique qui permet de détecter les deux types
d’échinococcose avec une trés bonne sensibilité
d’environ 95 % pour 'AE (41). Il est, cependant,
recommandé d’associer 'ELISA EM2-EM18
en cas de suspicion d’EA pour augmenter les
chances de détection eu égard au manque de
standardisation dans I'obtention des antigénes

© des tests de dépistage précoce de la maladie bruts qui peut faire varier la performance des
o en complément de la clinique et de la radiologie. tests. D’autres tests a base du seul antigéne
® Elle se fait en deux temps avec, tout d’abord, recombinant EM18 (rEm18-ELISA, rEM18-ICT)
o un test de dépistage realise, le plus souvent, ont été récemment commercialisés, mais ils ont
- par une technique immunoenzymatique de type une sensibilité inférieure au test associant EM2
N ELISA qui a la particularité d’étre trés sensible, et EM18 (40).

@© mais de spécificité variable. Actuellement, le

I test recommandé pour le dépistage de I'EA est En cas de test de dépistage positif, un test
o un test ELISA utilisant 'antigéne purifié EM2 et sérologique de confirmation doit étre réalisé
2 I'antigéne recombinant EM18, deux antigénes par technique de Western Blot (ou immuno-
b spécifiques d’E. multilocularis (E. multilocularis blot) comme celui commercialisé par LDBIO
= EM2-EM18®, Bordier Affinity products, Suisse). utilisant les antigénes totaux larvaires d’EA
é Ce test affiche une sensibilité de 90-100 % et (Echinococcus Wb IgG®, LDBIO Diagnostics,

140 ................................................................................................................................................................... .
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Tableau ll. Stadification de I’échinococcose
alvéolaire d’aprés Kern et coll. (34)

Stade | P1 NO MO
Stade Il P2 NO MO
Stade llla P3 NO MO
P1-P3 N1 MO
Stade lllb
P4 NO MO
P4 N1 MO
Stade IV
Tout P Tout N M1

Lyon, France). La présence de bandes de 16
et 18 kD permet de confirmer une infection a
E. multilocularis tandis que la bande 17kD est
spécifique d’E. granulosus. |l faut savoir qu’un
test de dépistage négatif, malgré des signes
cliniques et radiologiques évocateurs d’échino-
coccose, ne permet pas d’exclure la maladie et
doit conduire a la réalisation d’'un immunoblot
(42). Une sérologie positive sans signe radiolo-
gique évident peut s’observer en cas d’infection
non progressive (43).

Par ailleurs, la sérologie est utilisée égale-
ment dans le suivi du traitement. Une évolu-
tion favorable sous traitement s’associe a une
négativation de la sérologie a plus ou moins
long terme. Une étude a pu démontrer un délai
de négativation de la sérologie variant de 6
mois a 5 ans avec, en moyenne, 2,8 ans chez
des patients inopérables traités uniquement
par 'albendazole (44). Chez les patients opé-
rés, le suivi peut étre réalisé par le test ELISA
EM2-EM18 qui se négative dans tous les cas
de chirurgie curative. Les tests ELISA a base
d’antigénes bruts d’EG se négativent plus tardi-
vement (45). Par ailleurs, il est particulierement
important d’utiliser un test incluant 'antigéne
recombinant EM18 dans le suivi des patients,
car c’est non seulement I'antigéne le plus spéci-
fique d’EA, mais aussi un marqueur d’infection
active.

PCR SUR PRELEVEMENT TISSULAIRE

A cb6té des tests sérologiques, des tech-
niques de PCR permettant de détecter les
acides nucléiques spécifiques d’E. multilocula-
ris peuvent étre réalisées sur des biopsies tissu-
laires ou piéces d’exérese chirurgicale, qu’elles
soient fraiches ou en bloc de paraffine. Ces
techniques peuvent étre également réalisées,
de facon rétrospective, sur des préléevements
tissulaires archivés. La plupart des PCR spé-
cifiques d’E. multilocularis ont été développées
pour évaluer la contamination environnemen-

Tableau lll. Critéres diagnostiques de
I’échinococcose alvéolaire

1. Lésions typiques a I'imagerie (échographie, TDM, IRM)

2. Détection des anticorps Echinococcus par un test sérolo-
gique de haute sensibilité et confirmé par un test sérologique
de haute spécificité

3. Histopathologie compatible avec une échinococcose
alvéolaire

4. Détection par PCR d’E. multilocularis

tale par des oncosphéres ou la contamination
des féces d’hétes définitifs (renard, chien). La
littérature ne rapporte quasi pas l'utilisation de
la PCR dans le diagnostic d’une infection chez
I’'hnomme. Cependant la plupart des PCR ciblent
les génes codant pour '’ARN mitochondrial 12S
(42, 46-48). Le laboratoire de microbiologie du
CHU de Liége a choisi de développer la PCR
décrite par Trachsel et coll. (47) qui permet
de distinguer les deux espéces d’échinocoque
selon la taille des amplicons. Cette technique a
déja permis de confirmer de nombreux cas dont
le diagnostic restait incertain (5). Cependant,
un résultat négatif, réalisé sur une biopsie a
I’aiguille fine ou sur une piéce d’exérése conte-
nant peu de matériel parasitaire, ne permet pas
d’exclure le diagnostic et la prudence reste de
mise (36). Les résultats sur biopsie chirurgi-
cale offrent un meilleur rendement. Quoi qu’il
en soit, ces deux types de procédures diagnos-
tiques ont une indication trés limitée a cause
des risques possibles de dissémination de l'in-
fection sur le trajet de l'aiguille (49). Ces tech-
niques de biopsies devraient étre réservées
aux cas inopérables pour lesquels le diagnostic
reste peu clair malgré les tests sérologiques et
des données d’imagerie (50). A I'heure actuelle,
il n'est pas possible d’avoir une idée sur la sen-
sibilité et la spécificité des techniques de biolo-
gie moléculaire dans le cadre d’'un diagnostic
chez 'homme car leur utilisation reste limitée.
Par ailleurs il n’'y a actuellement pas de tech-
nique moléculaire permettant d’évaluer la sen-
sibilité du parasite a 'albendazole.

Pour le dépistage de I'EA, l'utilisation de
I’échographie associée a des tests sérolo-
giques permet de différencier les patients avec
une lésion hépatique active, les patients pré-
sentant une lésion complétement calcifiée et
les patients ne présentant aucune lésion détec-
table (36). Pour résumer, le diagnostic est fondé

sur quatre critéeres diagnostiques (Tableau IlI).
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TRAITEMENT

Sans traitement ou avec un traitement inadé-
quat, la mortalité de 'EA est de plus de 90 %
dans les 10 ans du début des symptémes, et
pratiquement tous les patients vont en décéder
endéans les 15 ans (19). Une prise en charge
meédico-chirurgicale des patients souffrant I’EA
est nécessaire; le traitement curatif est, avant
tout, chirurgical, consistant en une hépatecto-
mie partielle segmentaire. Elle sera associée
a un traitement anti-parasitaire post-opératoire
continu pendant 2 ans. Aussi, il est souhaitable
d’orienter les patients vers des centres dispo-
sant d’'une expertise dans le domaine (36). Un
diagnostic précoce est crucial, afin de réduire le
nombre de patients inopérables et de diminuer
la nécessité de transplantation hépatique (51).
Un bilan d’extension par CT scanner thoracique
et cérébral est préconisé (36). Les dérivés
benzimidazolés (albendazole et mébendazole)
sont indiqués chez tous les patients, soit tem-
porairement aprés une résection considérée
compléte, soit a vie, ou du moins de maniére
trés prolongée. En effet, les traitements anti-
parasitaires sont seulement parasitostatiques,
c’est-a-dire qu’ils ne tuent pas les métaces-
todes, mais inhibent la prolifération de la larve.
Les études objectivent des taux de survie a 15
ans de 53 a 80 % chez les patients non opé-
rés mais traités par albendazole, versus quasi
100 % de mortalité a 15 ans en I'absence de
traitement (52-58). Les patients ayant béné-
ficié d’'un traitement considéré comme curatif
devront étre surveillés pendant 10 ans aprés
I'arrét du traitement anti-parasitaire. Un traite-
ment pré-opératoire n’est plus recommandé (1,
59), mais ce traitement est proposé en cas de
transplantation hépatique (36).

La dose préconisée d’albendazole est de 10
a 15 mg/kg/j en deux fois, a prendre au cours
d’'un repas riche en graisse. L’albendazole
étant rapidement métabolisé, c’est son méta-
bolite actif, le sulfoxyde d’albendazole qui est
dosé au niveau plasmatique. L'intervalle thé-
rapeutique doit étre entre 0,28 et 0,84 mg/l
(1 et 3 ymol/l), le prélevement étant réalisé 4
heures apres la prise. Le dosage sanguin sera
réalisé a 1, 4 et 12 semaines apreés l'instaura-
tion du traitement, et 2 a 4 semaines aprés une
adaptation de la posologie (59). La posologie
de l'albendazole sera réduite si deux dosages
consécutifs montrent un taux supérieur a 2,8
mg/l (10 pymol/l). La surveillance des taux
sériques est particulierement indiquée en cas
d’insuffisance hépatique. Notons que le produit

n‘est pas officiellement repris dans la phar-
macopée belge, mais peut étre commandé en
vrac et reconditionné. Depuis novembre 2017,
la préparation magistrale dont le principe actif
est l'albendazole fait partie du chapitre 4. Elle
est, donc, remboursée sous réserve de l'auto-
risation préalable du médecin-conseil de la
mutuelle (60).

Une alternative a I'albendazole est le mében-
dazole (Vermox®) a la dose de 40 a 50mg/kg/j
en 3 fois, a prendre lors d’'un repas riche en
graisse, avec une dose maximale de 6 g/j. Une
concentration plasmatique au-dessus de 250
nmol/l est nécessaire (dosage realisé 4 heures
apres la prise du médicament) (59). L'absence
de disponibilité de comprimés dosés a 500 mg
en Belgique (maximum 100 mg) est malheu-
reusement un obstacle de taille.

Les manifestations indésirables de I'albenda-
zole sont peu nombreuses: troubles digestifs,
neutropénie, alopécie, dysfonction hépatique,
troubles neurologiques (vertiges, céphalées).
Les azolés sont déconseillés chez les femmes
enceintes en raison des effets tératogénes
décrits chez les animaux pour l'albendazole et
en l'absence d’étude adéquate chez la femme
pour le mébendazole (61). Néanmoins, selon
le CRAT (Centre de Référence pour les Agents
Tératogénes), en 'absence d’alternative et si
le traitement ne peut étre différé au-dela du
premier trimestre, I'utilisation d’albendazole est
envisageable lors d’'une grossesse (62). En cas
de traitement prolongé pendant les 2 premiers
mois de grossesse, un dépistage prénatal ciblé
sur les malformations décrites chez I'animal
pourrait étre proposé. En cas d’intolérance a
I'albendazole ou au mébendazole, de 'ampho-
téricine B a été proposée de maniére anecdo-
tique (63). Actuellement, le praziquantel n’a
plus sa place dans le traitement des EA chez
’homme (36).

En dernier recours, une transplantation
hépatique peut étre indiquée. Il est trés impor-
tant d’effectuer un bilan d’extension avant
d’envisager une transplantation. En présence
de métastases cérébrales la transplantation
est déconseillée. En cas de métastases pul-
monaires, en fonction de la taille, du nombre,
des localisations des lésions pulmonaires et
de la sévérité de l'atteinte hépatique, I'indi-
cation de transplantation peut étre discutée
(64). Cependant, la transplantation pose deux
problémes; le premier est technique, le geste
chirurgical étant rendu difficile par I'importance
de l'invasion des lobes hépatiques, des voies
biliaires et des vaisseaux; le second est I'utili-
sation d'immunosuppresseurs qui favorisent la
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prolifération de métacestodes rémanents et de
métastases jusque-la inapparentes. Un traite-
ment par l'albendazole aprés la greffe est, en
conséquence, capital et administré ad vitam
(64).

Un suivi régulier est primordial, pour déceler
les effets secondaires du traitement et dépister
une récidive précoce. Un suivi tous les 15 jours
pendant les 3 premiers mois, puis mensuelle-
ment la premiére année, et ensuite tous les 3
mois, est préconisé. Ce suivi doit comprendre
une évaluation clinique, un contrdle biologique
(hémogramme et surveillance hépatique) et
une surveillance iconographique par CT scan-
ner et/ou IRM tous les 2-3 ans et plus rappro-
chés par échographie abdominale (35, 36).
En cas de majoration des transaminases, une
autre cause d’altération du bilan hépatique
que les anti-parasitaires doit étre recherchée.
Le dosage de l'albendazole est nécessaire en
vue d’'une éventuelle adaptation posologique.
Il convient d’étre particulierement vigilant et
réactif en cas d’élévation des transaminases
a plus de 5 fois la norme. Si nécessaire, I'al-
bendazole peut étre remplacé par le mében-
dazole. En cas de leucopénie avec moins de
1.000 leucocytes /mm?3, le traitement doit étre
stoppé (36).

A I'heure actuelle, Il n’y a pas de recomman-
dations concernant l'arrét d’un traitement au
long cours d’albendazole. L'absence de lésion
a I'imagerie conventionnelle et I'’évaluation indi-
recte de la viabilité au PET/CT, couplées au
suivi des anticorps sériques, peuvent aider a
cette décision (50).

MESURES DE PRECAUTIONS

Il n’existe, a I'heure actuelle, aucun vaccin
contre 'EA et seules les mesures de prévention
permettent de minimiser les risques de conta-
minations humaines. Une prévention primaire
repose sur le traitement régulier des hotes défi-
nitifs (renards et chiens) par du praziquantel
(Droncit® et nombreux produits génériques).
En pratique, cela est facilement réalisable chez
le chat et le chien, mais moins réaliste chez le
renard. En effet, chez cette derniere espeéce, le
principe actif est administré via la distribution
d’appats médicamentés. L'utilisation a large
échelle de cette technique n’est pas envisa-
geable au vu du co(t et des réinfections rapides
des renards traités, mais une utilisation de ver-
mifuges dans les zones de hautes prévalences

péri-urbaines pourrait peut-étre diminuer cette
prévalence (65).

En ce qui concerne I'’étre humain, la préven-
tion primaire repose sur I'éviction des contacts
avec les animaux sauvages tels que les renards,
les chiens errants et les chiens de chasse
non vermifugés. L'utilisation de gants a usage
unique est requise lorsque la manipulation de
dépouilles d’animaux sauvages est nécessaire.
Il est préconisé de ne pas manger cru les fruits
et légumes cueillis a moins de 50 cm du sol
dans des endroits potentiellement souillés par
des déjections de renards. Les ceufs sont trés
résistants dans I’environnement, en particulier
dans les régions froides et humides (comme les
Ardennes), et peuvent y survivre jusqu’a 8 mois
(66). Un simple lavage des aliments ou une
congelation dans un congélateur domestiques
(-18°C) ne peuvent garantir une élimination des
ceufs. Seules la cuisson (5 min a 70°C) ou la
congélation (-70°C pendant 96 heures ou -80
a -83° pendant 48 heures) semblent efficaces
(7, 66).

Une surveillance sérologique reguliere est
conseillée chez les personnes effectuant des
métiers a risque, ainsi qu’un dépistage des
cohabitants d’un patient infecté. On note jusqu’a
13 % de cas familiaux (7, 12, 26). D’aprés une
récente étude de Conraths et coll. en 2017,
posséder un chien est un facteur de risque
clairement identifié de développer une EA (67).
Dans ce contexte, il nous semble judicieux de
proposer un dépistage chez les propriétaires
d’animaux de compagnie infectés. Ce test de
dépistage comporte une sérologie Echinococ-
cus sp et une échographie du foie.

CONCLUSION

L’échinococcose alvéolaire est une zoonose
rare, mais a risque d’émergence en Belgique.
Les hotes définitifs sont, chez nous, les renards,
les chiens et les chats. L’'homme est un hote
accidentel. Dans la majorité des cas, elle se pré-
sente initialement par des lésions hépatiques
longtemps asymptomatiques. Son diagnostic
(échographique et sérologique) et sa prise en
charge doivent étre précoces pour diminuer la
mortalité. La connaissance des mesures de pré-
vention primaire est primordiale pour limiter la
contamination humaine.
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