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Histoire de Mme I-C

• Patiente âgée de 40 ans, originaire du Valais

• Sans ATCD de santé , en bon état général 

• Découverte en janvier 2016 lors d’une TDM

pour douleurs thoracique d’une lésion  

d’échinococcose alvéolaire de la partie sup. du  

foie, d’emblée évoluée, inextirpable.    





Histoire de Mme I-C

• Albendazole puis mébendazole
(parasitostatiques) non tolérés (hépatite 
immuno-allergique)

• Transplantation hépatique en avril 2018

• Evolution favorable



ECHINOCOCCOSE ALVEOLAIRE (EA)

• Zoonose  parasitaire rare 

(France: 822 pts 1982-2019

Suisse:  245 pts 1982-20101)

• Due au lent développement dans le foie 

de la larve du ténia Echinococcus multilocularis

• Endémique en Franche-Comté2

• Près de 400 patients  pris en charge au CHRU de 
Besançon (1972-2019)

1 Kern P et al. Emerging Infectious Diseases 2003;9:343-349
2 Bresson-Hadni et al. Eur. J. Gastroenterol. Hepatol. 2000 ; 12 : 327-336



ECHINOCOCCOSE ALVEOLAIRE (EA)

• Zoonose  parasitaire grave:

- grande latence clinique 

- progression comparable à celle d’une tumeur 
maligne

- absence de médicament parasitolytique

- nécessité d’une ablation chirurgicale   
encadrée par albendazole (parasitostatique)



Bresson-Hadni et al.EMC Hépatologie 2020, in press. 

cycle parasitaire

d’Echinococcus multilocularis



Bresson-Hadni et al. EMC Hépatologie 2020, in press.

Hôtes définitifs:
parasite adulte dans

L’intestin

Hôtes intermédiaires:
parasite immature

(larve) 
dans le foie

cycle parasitaire
d’Echinococcus multilocularis



Bresson-Hadni et al. EMC Hépatologie 2020, in press.

Hôtes définitifs:
Parasite adulte dans

L’intestin

cycle parasitaire

d’Echinococcus multilocularis

Homme:
Hôte intermédiaire

accidentel
Impasse parasitaire.



L’ECHINOCOCCOSE ALVEOLAIRE :
PAS SEULEMENT UNE MALADIE PARASITAIRE…

• Le développement du métacestode dans le foie 
s’apparente à celui d’ un cancer à marche lente:

- lésion infiltrante

- tropisme parois vasculaires et biliaires

• Intense réaction granulomateuse péri-parasitaire

• Fibrose extensive

.



ECHINOCOCCOSE ALVEOLAIRE

Lésion infiltrante, multi-alvéolée, aspect en pain bis:

Intense réaction granulomateuse péri-parasitaire…puis fibrose extensive:



Echinococcose alvéolaire : pathogènie

- La réponse de l’hôte « Homme » vis à vis d’E.multilocularis n’est 
pas univoque

- Concept de maladie polaire

- Différents profils de réponse1 :

. très efficace              cicatrice sérologique

99%   . efficace                      EA abortive

1%:   . peu efficace              EA évolutive 

tolérance immunitaire

EA abortive1: Beldi G. Forum Médical Suisse 2017; 17 (36):760-766).



Echinococcose alvéolaire humaine:
Répartition géographique

Russie, Asie centrale
Japon, Chine

France
Suisse
Allemagne
Autriche
Turquie

Pologne
Belgique
Luxembourg
Liechtenstein
Tchèquie
Slovaquie
Roumanie
Pays-Bas
Pays Baltes (Lituanie++)
Croatie

Kern P et al.Emerging Infectious Diseases 2003;9:343-349.

Alaska

Chine:
Tibet

Xinjiang
Quinghai
Gansu

Massolo A et al. 381;4. July 25th 2019 

Wen H et al. Clin Microbiol Rev 2019; 20: 32 (2).e00075-18.

Estimation actuelle: 18 000 nouveaux cas 
d’EA/an

Chine: 90%!



ECHINOCOCCOSE ALVEOLAIRE:
UNE PARASITOSE EMERGENTE EN EUROPE

• DEPUIS 2000:

- Augmentation de l’incidence de l’EA dans les    

zones d’endémie historique: au moins x2.

- Emergence de cas dans des zones jusqu’à  

présent indemnes de cette parasitose.

Deplazes P et al. Adv Parasitol 2016;95:315-493.



• Cas incidents annuels (1982-2019) :
– 822 cas enregistrés au 31/12/2019

– 21,6 cas incidents /an (1982-2019). Age médian : 60 ans (10-91).

– 14 cas /an (1982-1999); 20,7 cas/an (2000-2009); 35,3 cas /an (2010-2019)

Registre français de l’EA (FrancEchino)

Nombre de cas incidents annuels d’EA en France (1982-2019)



Incidence moyenne annuelle : 0,033 cas pour 100 000 habitants
(10 fois inférieure à celle de la Suisse).

Evolution temporelle du nombre et de la répartition géographique 
des 882 cas d’EA diagnostiqués en France entre 1982 et 2019. 

Registre FrancEchino.



Modifications épidémiologiques: rôle 
des renards.

• Augmentation des populations de renard.

Chappuis F. Rev Med Suisse 2012;8:989-93.



Données Suisses

Schweiger A et al Emerg Inf Dis 2007; 13:6:878-882. 



Modifications épidémiologiques: rôle 
des renards.

• Augmentation des populations de renard.

• Augmentation de la prévalence de l’infection par E.m
chez les renards, dépassant les zones d’endémie 
classiques de l’EA.

• Installation des renards dans l’espace urbain

Chappuis F. Rev Med Suisse 2012;8:989-93.





MODES DE REVELATION

DE L’ ECHINOCOCCOSE ALVEOLAIRE :

- Les symptômes révélateurs peuvent traduire
une lésion volumineuse ou une complication 
par  compression/envahissement de 
structures vasculaires ou biliaires.

- L’EA peut provoquer tous les symptômes de la 
pathologie hépatique.

.



Modes de révélation de l’EA

- Douleurs abdominales

- Hépatomégalie: pseudo-tumorale 

contrastant avec un EG conservé

- Abcès hépatique

- Ictère: 

. Isolé

. Angiocholite

. Parfois précédé d’un prurit

- Manifestations d’obstruction veineuse :  

portale, sus-hépatique



Abcès du foie

Hépatomégalie « tumorale »



Angiocholites

Maladie lithiasique
intra-hépatique

cirrhose biliaire II



CAVERNOME PORTE                          SYNDROME DE  BUDD CHIARI CHRONIQUE

Envahissements vasculaires 



.

Extension 

Loco-régionale

Bresson-Hadni et al. J Am Ac Dermatol 1996;34:873-7.

Beaussant-Cohen S et al. 
Diagn.Interv.Imaging 2018.



.

métastases à distance



DIAGNOSTIC  DE L’ECHINOCOCCOSE 
ALVEOLAIRE

• Repose sur l’échographie abdominale : aspect 
typique dans 75% des cas

- Lésions hétérogènes à prédominance hyperéchogène
- Contours irréguliers
- Possibilité de plage de nécrose de siège central
- Calcifications
- Envahissement vasculaire et/ou biliaire.

Bresson-Hadni S. et al. Parasitology International 2006;55:S267-272.



DIAGNOSTIC ECHOGRAPHIQUE DE 
L’ECHINOCOCCOSE ALVEOLAIRE

• Aspects atypiques dans 25% des cas :

Lésion pseudo-kystique : nécrose ++ Petite lésion nodulaire homogène  :     

paroi irrégulière ++                                         angiome?                                         

Bresson-Hadni S. et al. Parasitology International 2006;55:S267-272.



DIAGNOSTIC DE L’ ECHINOCOCCOSE 
ALVEOLAIRE

• Tests sérologiques spécifiques :

. 1ère ligne: 

Hémagglutination indirecte  (HAI Eg)

et

Elisa Em2 plus (Ag Em2 + Ag Em18) 

. Un test de confirmation: Western-Blot

confirmation diagnostique dans 95% des cas



ECHINOCOCCOSE ALVEOLAIRE : 
LES AUTRES EXAMENS MORPHOLOGIQUES

Tomodensitométrie (TDM) abdominale :

. Intérêt en cas de lésions  fortement  calcifiée

( EA abortive vs floride?)

. Précision taille, topographie

. Repérage autres localisations  de petite taille

. Rapports vasculo-biliaires



ECHINOCOCCOSE ALVEOLAIRE : 
LES AUTRES EXAMENS MORPHOLOGIQUES

L’IRM abdominale :

. Méconnait les calcifications

.Permet une analyse précise :

du contenu lésionnel    
nécrose/tissu fibro-parasitaire

des envahissements : 
- vasculaires (veine cave /veines sus-hépatiques)                                                      

- diaphragmatiques



UN AUTRE INTERET DE L’IRM

• aide au diagnostic en 
cas de lésion atypique 
et/ou  sérologie 
négative



UN AUTRE INTERET DE L’IRM

• aide au diagnostic en cas de 
lésion atypique et/ou  
sérologie négative

Aspect de « grappes » 

hyper intense T2



UN AUTRE INTERET DE L’IRM

Aspect de « grappes » 

hyper intense T2



DIAGNOSTIC DE L’ ECHINOCOCCOSE 
ALVEOLAIRE

• Ponctions/biopsies :

- ne sont habituellement pas nécessaires

- peuvent être indiquées:

en cas d’imagerie atypique et/ou  
sérologie négative

en cas de localisation extra-hepatique1,2

Anatomo-pathologie + biologie moléculaire 

(E.multilocularis PCR++).

1 Frossard et al. Am J Gastroenterol 1997; 92:2117-9.
2 Piarroux et al. J Hepatol 2011; 55 : 1025-33.



MODES DE PRESENTATION ACTUELS DE 
L’EA

• Le diagnostic est régulièrement porté plus 
précocement que par le passé.

• Emergence de formes opportunistes d’EA.



37

49,8

39,6

CIRCONSTANCES DE DIAGNOSTIC DE L’EA

FrancEchino 1982-2019 ( 822 cas).

Bresson-Hadni S et al. EMC-Hépatologie 2020; in press.
Vuitton D et al. Rev. Prat. 2020; in press.



MODE DE PRESENTATION ACTUEL DE L’EA

• Le diagnostic est régulièrement porté plus 
précocement que par le passé.

• Emergence de formes opportunistes d’EA.



Forme très floride d’échinococcose alvéolaire chez une femme de 45 ans. 
Contexte de carcinome bronchique.



INCIDENCE  DES CAS D’EA EN CONTEXTE D’IMMUNODEPRESSION

Chauchet  A. et al. Clin. Inf.Dis.2014; 59 : 1095-104.



INCIDENCE  DES CAS D’EA EN CONTEXTE D’IMMUNODEPRESSION

Chauchet  A. et al. Clin. Inf.Dis.2014; 59 : 1095-104.

Actualisation à partir Registre FrancEchino:

1983-2005 : 6% des cas incidents d’EA
2006-2015: 18% des cas incidents d’EA
2016-2019: 20% des cas incidents d’EA



INCIDENCE  DES CAS D’EA EN CONTEXTE D’IMMUNODEPRESSION

Chauchet  A. et al. Clin. Inf.Dis.2014; 59 : 1095-104.



Caractéristiques des pathologies immunosuppressives 

• 2 pathologies immunosuppressives associées :  9 patients

44



• Durée médiane des traitements immunosuppresseurs administrés : 54 

mois. 

• Traitements immunosuppresseurs multiples (2-5) : 40%

Caractéristiques des traitements immunosuppresseurs

44%

34%

32%

14%

45



Echinococcose alvéolaire 
opportuniste : les messages.

• Evolution accélérée de la parasitose dans ce contexte .                                  
(imagerie disponible chez 15 patients 1 à 5 ans avant 
diagnostic d’EA : RAS).

• Diagnostic fortuit dans 75% des cas.

• Difficultés diagnostiques :

- imagerie atypique (48% des cas) : abcès? Métastase?

- source d’errance diagnostique :

diagnostic retardé dans la moitié des cas.

délai médian: 5 mois (2-72).



• Images atypiques d’EA : 

24  pts(48%)  

• Pseudo-métastases

(18 patients)

• Pseudo-abcès

( 6 patients)           

Echographie Scanner



L’IRM permettait de confirmer/rectifier le 
diagnostic chez

14/24 patients avec présentation 
radiologique atypique 

Echographie IRMScanner

• Images atypiques d’EA : 

24  pts(48%)  

• Pseudo-métastases

(18 patients)

• Pseudo-abcès
( 6 patients) 



Echinococcose alvéolaire 
opportuniste : les messages.

• Evolution accélérée de la parasitose dans ce contexte .                                  
(imagerie disponible chez 15 patients 1 à 5 ans avant 
diagnostic d’EA : RAS).

• Diagnostic fortuit dans 75% des cas.

• Difficultés diagnostiques :

- imagerie atypique (48% des cas) : abcès? Métastase du 
cancer?

- sérologie spécifique : négative dans 14% des cas

(vs 1% chez non IS)

intérêt de la biopsie écho-guidée (PCR E.m) +++
Chauchet  A. et al. Clin. Inf.Dis.2014; 59 : 1095 -104.       Lachenmayer A et al Food Waterborne Parasitol 2019.



PRISE EN CHARGE THERAPEUTIQUE

ACTUELLE DE L’EA :
Une approche multidisciplinaire

Traitement par albendazole

Brunetti et al. Acta Tropica 2010;114:1-16.

résection hépatique                         traitements                                      transplantation
partielle                                     instrumentaux                                       hépatique



PRISE EN CHARGE THERAPEUTIQUE

ACTUELLE DE L’EA :
Une approche multidisciplinaire

Traitement par albendazole

Brunetti et al. Acta Tropica 2010;114:1-16.

résection hépatique                         traitements                                      transplantation
partielle                                     instrumentaux                                       hépatique

~  40%  des   cas
Très 

exceptionnelle



PRISE EN CHARGE THERAPEUTIQUE

ACTUELLE DE L’EA :
Une approche multidisciplinaire

Traitement par albendazole

*Ambregna S. et al. Expert.Rev.Anti.Inf.Ther.2017;15:79-88
Vuitton DA et al. Expert.Rev.Anti.Inf.Ther.2016;14:1179-94

résection hépatique                         endoscopie                                     transplantation
partielle                                 interventionnelle *                                       hépatique



- Albendazole (Eskazole Zentel ) : 10mg/kg/jour

- Mébendazole (Vermox ) : 4,5 g/jour

- Parasitostatiques

- Effets secondaires :
• Dyspepsie, nausées, diarrhée (4 à 15 %)

• alopécie (< 3 %)

•  ALAT (3 à 15 %)

• neutropénie (5 %)

- Contraception si femme en âge de procréer ++

BENZIMIDAZOLES ET EA



BENZIMIDAZOLES ET EA : RESULTATS

Absence d’études contrôlées, mais faisceau 

d’arguments  en faveur d’une efficacité :

- survie est passée de 0-25 %  à 90 % à    
10 ans.

- stabilisation lésions dans 80 % des cas en   
moyenne.

- régression dans 3 % des cas en moyenne

- négativations sérologiques possibles à très    
long terme.               



- Implication du médecin référent +++

- Education thérapeutique:

. Modalités prise (pendant repas, matière grasse)

. Observance

. Interactions métaboliques:

- co-médications

- habitudes de vie1 :

. tabac, cannabis:    métabolisme ABZ

. pamplemousse, réglisse      métabolisme ABZ

1: Bresson-Hadni S et al. J Hepatol 2020, soumis.

EA INOPERABLE: ALBENDAZOLE AU LONG COURS



Personnalisation du traitement:

- Suivi thérapeutique pharmacologique +++

(ABZ-Sulfoxyde T+4h: 1 à 3µmol/L)

- Suivi de la viabilité parasitaire:

. Sérologie1: Elisa Em18

. FDG-PET/TDM2:

EA INOPERABLE: ALBENDAZOLE AU LONG COURS

+1H                              +3H

1: Crouzet J. et al. J.Microbiol. Infect.2010; 16:788-91;

2: Caoduro C. et al. J. Nucl. Med 2013;54:358-63.



ECHINOCOCCOSE ALVEOLAIRE: 
TEP-TDM au [18F] fluoro-déoxyglucose (FDG)

• Le traceur est incorporé dans les cellules 
métaboliquement actives de la réaction 
inflammatoire péri-parasitaire.

Analyse morpho-fonctionnelle

Caoduro  C. et al. J Nucl Med 2013; 54 :358-63.



Personnalisation du traitement:

- Suivi thérapeutique pharmacologique +++

(ABZ-Sulfoxyde T+4h: 1 à 3µmol/L)

- Suivi de la viabilité parasitaire:

. Sérologie1: Elisa Em18

. FDG-PET/TDM2: avec acquisitions tardives++

EA INOPERABLE: ALBENDAZOLE AU LONG COURS

+1H                              +3H

1: Crouzet J. et al. J.Microbiol. Infect.2010; 16:788-91;

2: Caoduro C. et al. J. Nucl. Med 2013;54:358-63.



P.R. Torgerson et al. Journal of Hepatology 2008; 49:72-77.

Amélioration de l’espérance de vie des patients  

atteints d’échinococcose alvéolaire

59

Females (solid line) and male (dashed 

line)

Même constatations en France:  Piarroux M et al. J. Hepatol 2011; 55 : 1025-33.



CONCLUSIONS (1)

• L’EA n’est plus une maladie confidentielle 
touchant le monde rural de zones 
géographiques limitées.

• Même si cette affection hépatique 
potentiellement sévère reste rare, son 
incidence est en augmentation.



CONCLUSIONS (2)

• Le pronostic de cette parasitose redoutable s’est 
considérablement amélioré.

• Le traitement repose sur la chirurgie d’exérèse, 
encadrée par l’albendazole.

• En situation palliative, l’albendazole au long cours, les 
traitements instrumentaux sont très utiles.

• Une TH est exceptionnellement indiquée.



CONCLUSIONS (3)

• Les praticiens, généralistes et spécialistes doivent être 
sensibilisés à l’EA en raison:

- de son extension hors des zones d’endémie  
classique.

- de sa découverte plus régulièrement faite à  un  
stade asymptomatique 

- de son émergence en situation d’IS.



CENTRE NATIONAL DE REFERENCE ECHINOCOCCOSES

Besançon – FRANCE .
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Gustave Courbet, Renard dans la neige, 1860.
Dallas museum of  Art.

MERCI !





- Mortalité globale : 12% 
- Pas de comparaison avec 

bras ABZ au long cours

: conservative Tt
: surgical resection

Beldi G. et al.

Bern  cohort Besançon  cohort

Ex-vivo Liver Resection and Auto-transplantation (ELRA): une alternative à la TH??



Intérêt  en cas de lésion massivement  calcifiée:         
Abortive? Active?

+3H

ECHINOCOCCOSE ALVEOLAIRE: 
TEP-TDM au [18F] fluoro-déoxyglucose (FDG)

Caoduro  C. et al. J Nucl Med 2013; 54 :358-63.



EurEchinoReg Registry

Kern et al., Emerging Infectious Diseases  2003, 9 (3) : 343-9 

Human AE in Europe 1982-2000.

EurEchinoReg 
559 cases 
1982-2000.

118

235
54

132

14

3



Meeting report: 

« Epidemiology of Alveolar Echinococcosis in Europe » P. Kern- Nancy (France) – December 2010.

Human AE in Europe 1982-2010.

~1500 cases.

285 

451
54 
+?

> 400 73
11


