ELSEVIE
MASSON

Disponible en ligne sur www.sciencedirect.com

ScienceDirect

Archives de pédiatrie 14 (2007) 569-572

pediatrie

http://france.elsevier.com/direct/ ARCPED/

Table ronde : Approches pratiques en hépatologie pédiatrique (GFHGNP, SFEIM)
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La démarche diagnostique d’une cholestase varie en fonc-
tion de I’age de I’enfant. Une cholestase néonatale doit absolu-
ment étre reconnue précocement afin d’en déterminer le diag-
nostic étiologique avant 1’age d’un mois. En effet, tout
nouveau-n¢ porteur d’un ictére cholestatique doit étre, a priori,
considéré comme suspect d’atrésie des voies biliaires (AVB)
[cause la plus fréquente de cholestase : 1/10 000 naissances]
[1], dont le pronostic dépend de la précocité du diagnostic,
du degré d’expérimentation du centre de prise en charge, et
de la précocité du traitement chirurgical (<45 jours de vie)
[2]. Chez I’enfant, I’AVB ne représentant plus la crainte diag-
nostique principale, 1’approche diagnostique se fera par étapes
successives.

1. Approches diagnostiques d’une cholestase du nouveau-
né ou du nourrisson

1.1. Approche clinique

Tout enfant présentant un ictére associé a des selles comple-
tement ou partiellement décolorées se prolongeant au-dela de
dix jours doit étre hospitalisé pour établir le diagnostic étiolo-
gique de cette cholestase avant I’dge d’un mois [3]. Pendant
I’hospitalisation, la couleur des selles doit étre surveillée en
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recueillant chacune des selles dans un pot [4]. L’ictére choles-
tatique doit se distinguer d’un ictére par insuffisance hépatocel-
lulaire (TP non corrigé par la vitamine K) secondaire & une
galactosémie, tyrosinémie ou intolérance héréditaire au fruc-
tose [3].

Les principales causes de cholestase autres que I’AVB (défi-
cit en o, antitrypsine, syndrome d’Alagille, mucoviscidose),
associant ictere, décoloration plus ou moins importante des sel-
les, coloration des urines et parfois hépatomégalie, doivent &tre
recherchées dés ’entrée en hospitalisation, et les résultats des
examens paracliniques spécifiques doivent étre récupérés dans
un délai court de quelques jours, permettant d’orienter rapide-
ment la prise en charge thérapeutique [5].

1.2. Examens complémentaires

Des investigations de premiére intention doivent étre réali-
sées en urgence chez tout nouveau-né ou nourrisson admis
pour une cholestase [5] (Tableau 1).

Si le diagnostic étiologique ne peut étre posé au terme de
ces premieres explorations, les investigations doivent étre pour-
suivies selon un arbre décisionnel précis (Fig. 1).

Si I'urgence diagnostique de I’AVB est éliminée, 1’approche
diagnostique d’une cholestase peut étre orientée en fonction
des données de 1’examen clinique et des investigations biolo-
giques (Tableau 2).
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Ictére cholestatique
Hépatomégalie

~.

Décoloration compléte et permanente Décoloration partielle ou transitoire
des selles des selles
AVB trés probable AVB possible
hépatomégalie ferme Recherche des causes de
polysplénie, situs inversus cholestase intrahépatique
cardiopathie congénitale selon les points d’appel
Déficit en a1antitrypsine cliniques ou biologiques
Mucoviscidose (Tableau 1)
Syndrome d’Alagille l
Si résultats négatifs Si résultats négatifs
Laparotomie Biopsie hépatique
Opacification des voies biliaires Recherche de signes d’obstacle ?
. /\ Non
Opacification des voies biliaires Recoloration franche des selles ?
+/- laparotomie /\
Oui Non
Surveillance jusqu’a 1 an Opacification des voies biliaires

+/- laparotomie

Fig. 1. Approche diagnostique d’une cholestase néonatale [3].

Cholestase
YGT

/\

Acides biliaires sériques

élevées normales

Eliminer Obstacle extra hépatique

Mucoviscidose N ou b;(s \ élevés
Déficit en a antitrypsine PFIC 1-2 MDR3
Syndrome d’Alagille Défaut de synthése

Cholangite sclérosante des acides biliaires

Médicaments (stéroides anabolisants, CO) l

Post hépatite virale A

Néphronophtise Acides biliaires urinaires

Cholestase familiale récurrente bénigne (spectrométrie de masse, GCMS)

Fig. 2. Approche diagnostique d’une cholestase de ’enfant en fonction du niveau des yGT.
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