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L’échinococcose alvéolaire est une parasitose rare mais sévere. En
Europe, il s’agit de Iinfection parasitaire causant le plus de morbi-
mortalité. Son incidence est en augmentation en Suisse dans les
zones urbaines et rurales. L’échinococcose est donc un diagnostic
différentiel a évoquer face a une Iésion kystique hépatique. En
outre, cette infection parasitaire est en augmentation chez les
patients immunosupprimés, chez qui le diagnostic est plus
complexe en raison de Iésions atypiques et d’une évolution plus
rapide. A Pheure actuelle, plusieurs modalités de traitements
chirurgicaux et médicamenteux permettent d’offrir un bon pro-
nostic aux patients tout en maintenant une bonne qualité de vie.

2023 update on alveolar echinococcosis

Alveolar echinococcosis is a rare but severe parasitic disease and is
now in Europe the parasitic infection associated with the most
morbidity and mortality. Its prevalence is increasing in Switzerland
in both urban and rural areas. Echinococcosis is a differential diagno-
sis that should be considered when facing a cystic hepatic lesion.
Moreover, this parasitic infection is increasing amongst immuno-
compromised patients, making the diagnosis more complex,
because of atypic lesions and a more rapid evolution. At the current
time, several treatment options, both surgical and medical, can
offer patients a good prognosis and maintain a good quality of life.

INTRODUCTION

L’échinococcose alvéolaire (EA) est une infection causée par
le métacestode (stade larvaire) du teenia Echinococcus multi-
locularis (figure 1) Le ver adulte réside dans lintestin de
I’héte définitif, le renard, plus rarement le chien ou le chat.
Ces hotes excretent dans leurs selles les ceufs, qui sont
ensuite ingérés par des rongeurs (hote intermédiaire) via la
consommation de végétaux contaminés. Dans lintestin de
I’hote intermédiaire, les ceufs éclosent et relachent des onco-
spheres qui migrent, a travers la paroi intestinale, vers la
circulation sanguine et les organes, le plus souvent le foie. Les
oncospheres évoluent alors vers le stade larvaire en formant
des Iésions kystiques multiloculaires. Lorsque les métacestodes
contenus dans les kystes sont ingérés par ’hote définitif via la
consommation des rongeurs, le métacestode mature en ver
adulte dans Dlintestin et perpétue le cycle parasitaire.
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Linfection humaine survient quand ’étre humain, hote acci-
dentel, ingere des aliments contaminés par des excréments
contenant des ceufs d’E. multilocularis, prenant la place du
rongeur comme hote intermédiaire. Cette infection représente
donc une impasse pour le parasite."”

EPIDEMIOLOGIE

L’EA est une maladie cantonnée a ’hémisphere nord, la majorité
des cas déclarés venant de Chine et d’Asie centrale, mais aussi
du Japon, d’Amérique du Nord et de la moitié nord de ’'Europe
(principalement la partie Est de la France, le Sud de ’Allemagne,
la Suisse et ’Autriche). Dans les zones endémiques, on estime
une incidence de 0,03 4 1,2 cas par an pour 100000 habitants.?
Cette incidence est en augmentation en Europe, en lien avec
une hausse de la population de renards* mais aussi en raison
d’une urbanisation de ceux-ci. Le rapport de ’OFSP de 2020 sur
la surveillance des zoonoses indique une infection par E. multi-
locularis de pres de 50% des renards dans la région de Zurich.*
Différents facteurs de risque individuels ont été mis en
évidence, notamment la possession d’un chien ou d’un chat si
ceux-ci sont laissés a extérieur ainsi que le fait d’avoir un pota-
ger, d’habiter a proximité de fermes ou de champs, ou de se
promener régulierement en forét.® Par ailleurs, de plus en plus
de cas sont rapportés chez des patients immunosupprimés.®

PRESENTATION CLINIQUE

L’EA se manifeste par une pseudotumeur parasitaire a crois-
sance lente et peut rester asymptomatique jusqu’a quinze ans.
’immense majorité des 1ésions primaires sont localisées dans
le foie. Une extension locale aux organes adjacents (péritoine,
surrénales, diaphragme, péricarde, etc..) et une dissémination
hématogene, surtout dans le poumon, sont possibles. Au
niveau hépatique, les symptomes surviennent lorsque la lésion
devient volumineuse et comprime ou envahit les structures
adjacentes. Ainsi, les symptomes peuvent se présenter sous
forme de douleurs abdominales, d’ictere, d’hypertension
portale ou d’un syndrome de Budd-Chiari. La migration de
débris parasitaires au niveau des voies biliaires (VB) peut
générer des épisodes de cholangite. Enfin, en cas de 1ésions de
grande taille, une nécrose centrale peut apparaitre, parfois
associée a une surinfection bactérienne.’’? Les symptomes
lors d’atteinte extra-hépatique varient selon I'organe atteint et
I’étendue de l'invasion.’ Chez les patients immunosupprimés,
la croissance de la 1ésion est plus rapide. Néanmoins, le diag-
nostic est souvent plus précoce, la 1ésion d’échinococcose
étant souvent retrouvée a ’occasion d’un bilan d’imagerie
réalisé dans le cadre de pathologies sous-jacentes."
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FIG 1

Cycle parasitaire d’Echinococcus multilocularis

1: ver adulte dans l'intestin du renard; 2: excrétion des ceufs dans I'environnement; 3: ingestion des ceufs par les rongeurs (héte intermédiaire) ou de maniere
accidentelle par I'étre humain; 4: éclosion des ceufs et migration des oncosphéres vers les organes de I'hdte intermédiaire; 5: kyste dans le foie de I'héte
intermédiaire, contenant les métacestodes; 6: ingestion des métacestodes par le renard, via la consommation de rongeurs.

i

(Adaptée de réf. 1).

DIAGNOSTIC
Imagerie

Plusieurs modalités d’imagerie sont utilisées dans le diagnos-
tic de PEA (figure 2). L'ultrason hépatique permet souvent de
poser le diagnostic en mettant en évidence des lésions hétéro-
genes hyperéchogenes, aux bords irréguliers, avec une
composante kystique et souvent des calcifications, ainsi
qu’un centre non vascularisé au doppler. Le scanner (CT) et
I'imagerie par résonance magnétique (IRM) apportent des
informations importantes, notamment quant a la morpholo-
gie de la 1ésion et sa relation avec les VB, les vaisseaux et les
organes adjacents.

En plus de I'imagerie hépatique, le bilan devra comprendre un
scanner thoracique et une IRM cérébrale pour évaluer la
présence de Iésions a distance. Dans le cas de 1ésions calci-
fiées, le PET/CT (tomographie par émission de positons avec
scanner) au *F-fluorodéoxyglucose (FDG) peut étre utilisé
pour déterminer le degré d’activité métabolique de la lésion.
Le remboursement dans le cadre des prestations a charge de
’assurance obligatoire des soins (OPAS) est prévu pour la
mesure de lactivité et de I'extension de I'infection en vue
d’un éventuel arrét du traitement médicamenteux.

Le bilan radiologique permet de réaliser le staging de 'EA
hépatique selon une classification PNM adaptée des classifi-
cations TNM utilisées dans le cancer: «P» pour «parasite»
(taille de la 1ésion et relation avec les VB et les vaisseaux),
«N» pour «neighbouring organs» (envahissement des
organes adjacents) et «M» pour «métastases» (Iésions a
distance).?

Sérologie

La sérologie est le test de choix aussi bien pour le dépistage
que pour le suivi de 'EA. La détection d’anticorps est plus

FIG 2

A: image CT montrant une volumineuse Iésion kystique du foie droit avec
nécrose et une calcification centrale; B: image de PET/CT au "*F-FDG montrant
un hypermétabolisme important au pourtour de la lésion, typique dans les
lésions d’EA sur la vue a 1 heure post injection (SUVmax 12 g/ml).

Kyste d’échinococcose alvéolaire (EA)

sensible que celle d’antigenes, puisqu’environ 50% des
patients avec des kystes n’ont pas d’antigénes circulants."
D’ELISA (Enzyme Linked Immunosorbent Assay) et 'immu-
nodot semblent étre les techniques sérologiques les plus
sensibles (80-98%) et spécifiques (98-100%)." Les antigenes
les plus utilisés sont EgHF, EmVF, Em2 et Em18, qui sont
réalisés séquentiellement ou en combinaison pour augmenter
la sensibilité et la spécificité du diagnostic."” UEgHF est un
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antigene provenant du fluide kystique de 1ésions d’E. granulosus.
L’EgHF-ELISA ne permet pas de différencier une infection a
E. granulosus d’une infection a E. multilocularis et peut aussi
présenter des réactions croisées avec d’autres helminthes,"”
mais il a une excellente sensibilité, ce qui en fait un bon test
de screening a compléter par des tests plus spécifiques. Les
antigenes Em2 et Emi8 sont des antigenes recombinants
d’E. multilocularis et sont, eux, tres spécifiques (94-99%) pour
le diagnostic de PEA."*" I’Em18 permet en outre d’évaluer la
viabilité du parasite avec une sensibilité de 45 a 80% et une
spécificité proche des 100%."" Il est donc utilisé avec Em2 dans
PELISA Ema2+ pour le suivi des patients traités. Limmunodot
utilisant l’antigene EmVF est quant a lui utile pour détecter
les EA inactives qui pourraient étre manquées avec les autres
tests sérologiques.'>"

A noter que la sensibilité et la spécificité des tests sérolo-
giques diminuent chez le patient immunosupprimé.”” Une
sérologie réalisée dans un centre de référence avec deux anti-
genes positifs, dont au moins un spécifique, associée a une
imagerie, une clinique et une épidémiologie compatibles
suffisent a poser le diagnostic.®

Diagnostic moléculaire et histopathologie

Si 'imagerie et/ou la sérologie ne permet pas d’établir un
diagnostic clair, il est important d’obtenir un fragment de la
lésion par biopsie. L’examen pathologique montrera une
nécrose centrale avec au pourtour les vésicules parasitaires
ainsi que des possibles granulomes. La PCR permettra égale-
ment d’identifier ’ADN du parasite dans la 1ésion.’ De nom-
breuses PCRont été développées pour détecter E. multilocularis
dans différents prélevements (biopsies, feces, prélevements

environnementaux)'® avec une bonne sensibilité, qui dépend
toutefois de la charge parasitaire des échantillons, et une
excellente spécificité (> 95%). A ce jour, la majorité des tests
moléculaires disponibles en Suisse et en Europe sont des
tests «home-made», mais certains panels PCR pour la détec-
tion des helminthes commencent a apparaitre sur le marché
et on peut espérer que les échinocoques y seront intégrés.

TRAITEMENT

Le traitement de ’EA (figure 3) repose sur deux piliers: la
résection chirurgicale et le traitement antiparasitaire par les
benzimidazoles. 'amélioration des techniques chirurgicales,
l’essor de différentes techniques de radiologie intervention-
nelle et d’endoscopie, et le traitement antiparasitaire ont
permis d’améliorer drastiquement le pronostic des patients,
y compris dans les 1ésions inopérables.”*®

Chirurgie

La chirurgie avec résection complete (résection en marges
saines d’au minimum 1 mm ou Ro) associée a deux ans de
traitement antiparasitaire est le seul traitement curatif. La
chirurgie palliative avec résection partielle n’est plus recom-
mandée.? La greffe hépatique est une option en cas de 1ésions
inopérables avec menace vitale, mais elle est réservée a des
candidats tres sélectionnés au vu du haut taux de récidive
apres transplantation.”"” Des équipes chinoises ont décrit des
résultats intéressants avec une technique nommée autotrans-
plantation, qui consiste a explanter le foie atteint, réséquer
les 1ésions sur 'organe explanté, et le réimplanter ensuite de
maniere analogue a une greffe hépatique.

FIG 3

Algorithme de prise en charge pour Péchinococcose alvéolaire (EA)

ABZ: albendazole.
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(Adaptée de réf.7).
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Traitements percutanés et endoscopiques

En cas de surinfection de lésions d’EA, le drainage percutané
est une approche validée et peut étre une étape avant la
résection de la lésion. Des approches par cholangio-
pancréatographie rétrograde (ERCP) pour le traitement des
complications biliaires, notamment les sténoses des VB et les
cholangites, sont également possibles.””* L’ablation par
radiofréquence a été utilisée par une équipe chinoise pour des
lésions de petite taille chez 45 patients, avec un taux de
récidive a deux ans de 13% et pas de complications majeures,
et ce sans traitement antiparasitaire. Davantage d’études sont
nécessaires, mais cette approche pourrait représenter une
option thérapeutique pour les patients inopérables.”

Thérapie antiparasitaire

Les benzimidazoles, et surtout ’albendazole (ABZ), sont le
traitement de choix pour ’EA. I’ABZ est administré par voie
orale a une dose de 10-15 mg/kg/j répartie en deux prises (chez
P’adulte, en général 400 mg 2x/jour), a prendre avec un repas
gras pour faciliter ’absorption. La durée du traitement est de
deux ans apres une résection Ro et au long cours pour les
lésions non opérables. I’ABZ est généralement bien toléré
mais peut causer une toxicité hépatique et hématologique. La
formule sanguine complete et les tests hépatiques sont donc
a surveiller deux semaines apres l'introduction du traitement,
puis tous les mois durant la premiere année de traitement et
ensuite tous les trois mois. Une contraception est fortement
recommandée chez la femme en age de procréer en raison du
haut risque de tératogénicité. Le métabolisme de ’ABZ varie
entre les individus: un dosage des taux d’ABZ sulfoxyde,
métabolite actif de ’ABZ, permet d’ajuster le dosage et
d’assurer Pefficacité du traitement tout en limitant la toxicité:
il est réalisé un mois apres le début du traitement. En cas de
toxicité de ’ABZ, I’alternative est le mébendazole.>®’

SUIVI

Pour les patients ayant bénéficié d’une chirurgie de résection
complete associée a deux ans de traitement antiparasitaire,
’ABZ pourra étre stoppé si 'imagerie hépatique (US, CT ou
IRM) ne montre pas de signes de récidive et si les sérologies
(Emz2, Em18) sont négatives. Un suivi est ensuite recommandé
durant dix ans de maniere annuelle avec la réalisation d’une
imagerie hépatique et de sérologies. Le suivi peut étre plus
rapproché en cas d’immunosuppression.

Pour les patients qui n’ont pas pu étre opérés (ou dont la
résection n’était pas complete), un suivi semestriel des
sérologies (Emz2, Emi8) et de I'imagerie hépatique doit étre
effectué, tout en maintenant le traitement d’ABZ. Dans
certains cas, on observe une excellente réponse a ’ABZ, qui a
alors un effet parasiticide et non pas uniquement parasitosta-
tique. En cas de négativation des sérologies un PET/ CT peut
étre réalisé afin d’évaluer la présence de signes d’activité
parasitaire. Le PET/CT devra comprendre une acquisition
tardive a trois heures post injection du *F-FDG afin d’exclure
toute activité métabolique résiduelle.?"? En cas de sérologies
négatives durant deux ans avec un PET/CT négatif a deux
reprises, ’ABZ pourra étre stoppé, avec par la suite un suivi

MALADIES

INFECTIEUSES

semestriel puis annuel par sérologie et imagerie pendant dix
7
ans.

PREVENTION ET DEPISTAGE

La prévention de la transmission de ’EA a P’étre humain
implique une intervention a plusieurs niveaux. Tout d’abord,
un déparasitage de ’hote définitif, par 'emploi de vermifuge
chez les animaux domestiques et d’appats pour les renards,
est une étape importante mais qui nécessite des moyens
importants. Ensuite, au niveau individuel, il est recommandé
d’éviter le contact direct avec les renards et de protéger les
potagers. Le lavage et la cuisson des aliments issus de la
cueillette ou du potager sont recommandés. A noter que les
ceufs d’E. multilocularis résistent a la congélation a —20 °C.??

A Theure actuelle, il n’existe pas de stratégie de dépistage a
P’échelle populationnelle. Dans les zones endémiques et en
cas de comportements a risque, un dépistage par US hépatique
ou sérologie peut étre conseillé, surtout en cas d’immuno-
suppression. Enfin, en raison de susceptibilités individuelles,
avec une possible composante génétique et une similitude
des habitudes et lieux de vie, il est recommandé lors du diag-
nostic d’une échinococcose de dépister la famille proche.?%’

CONCLUSION

L’EA est une infection dont la prévalence est en augmentation
en Suisse. Elle doit étre évoquée dans le diagnostic différentiel
de toute masse hépatique d’allure tumorale. Les personnes a
risque devraient également étre informées et éventuellement
dépistées, un diagnostic précoce étant la meilleure facon de
bénéficier d’un traitement curatif.

Conflit d’intéréts: Les auteurs n'ont déclaré aucun conflit d’intéréts en relation
avec cet article.
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IMPLICATIONS PRATIQUES

m L¥échinococcose alvéolaire (EA) est une infection dont
la prévalence est en augmentation en Suisse.

m LEA doit étre évoquée devant toute masse hépatique d’allure
tumorale.

= Le diagnostic de EA repose surtout sur 'imagerie associée
a la sérologie, en prenant en compte les données cliniques
et épidémiologiques.

= La chirurgie avec résection compléte (résection en marges
saines d’au minimum 1 mm (RO)) associée a deux ans de traite-
ment antiparasitaire est le seul traitement curatif.
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