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Cholestases Néonatales

[Cholestase = diminution du flux biIiaireJ

MALABSORPTION

_ Destruction du foie
-graisses

-vitamines liposolubles

/\

Passage AB dans Passage bilirubine
sang = PRURIT sanguin = ICTERE



Etiologies des cholestases néonatales

4[ A bilirubine libre

—P[Augmentation de la production J

-Hémolyse
-Hématome
-Sepsis

4{ Diminution de la conjugaison ]

-Ictére au lait de mére
-Maladie de Gilbert
-Crigler Najjar

4[ A bilirubine conjuquée ]

4{ Causes intra et extra hépatiques 48% ]

-Atrésie des voies biliaires (AVB)
-Cholangite sclérosante

4{ Causes intra hépatiques  47% }

Maladie de I'hépatocyte
-Cholestase transitoire bénigne
-C. fibrogéne familiale progressive (PFIC)
-Déficit en a1anti trypsine
-Maladies métaboliques
-Infections (foetopathie TORCH, bactérienne
périnatale)

Maladie des voies biliaires intra hépatiques
-Syndrome d’Alagille (paucité biliaire)
-Fibrose kystique

4{ Causes extra hépatiques 5% ]

- Lithiase

- Kyste du cholédoque

- Perforation spontanée des voies biliaires
- Sténose congénitales des voies biliaires




Cholestase néonatale a bilirubine conjuguée

Bilirubine conjuguée (=directe) > 20 ymol/L

+/- augmentation des GGT
+/- cytolyse

y

Coloration des selles ?
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4[ 1) Selles blanches* J

~

Atrésie des voies biliaires

A 4

~

J

Déficiten a 1AT

i 4

N

A\ 4

Syndrome d’Alagille

V‘

Fibrose kystique

* yoir détails des conduites a tenir

|

2) Selles normales ou
partiellement décolorées

e

Echo hé‘patique
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[ZA) Pas de dilatation des voies biIiaires*}

4[28) Dilatation des voies biIiaires*}
v

Biopsie hépatique (
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Lithiase
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Cholangite sclérosante
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A 4

Kyste du choledoque

A 4
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Métabolique

Sténose congénitale des VB

A 4

A 4

PFIC 1-2-3

Perforation spontanée des VB

A 4

Déficit synthése AB




DETAILS DES CONDUITES ATENIR :

1) Selles Blanches
'

Echo abdominale

T

[ Normale ] [ Signes indirects d’AVB ]

\ / : \ / \ Atrésie t‘j'es voies

-~

\

Syndrome d’Alagille Déficit en a 1AT biliaires
CS ophtalmo Dosage a 1AT sérique Fibrose kystique Absence de vesicule
(embryotoxon (effondré) Dosage de la trypsine biliaire
postérieur) Electrophorése des immunoréactive Kyste du hile hepatique
Radio rachis (vertébres protéines sériques Test de la sueur Polysplenie
en ailes de papillon) (absence de pic de a Veine porte
CS cardio (sténose AP) 1globulines) préduodénale
\ j K / Absence de VCI
— Une écho normale

<

Si dépistage d’'un des 3

Si bilan négatif

n’élimine pas le
diagnostic d’AVB

\

A 4

positif AVB jusqu’a preuve du contraire
¢ \
Génétique

Cholangiographie per op

+/-

PBH




DETAILS DES CONDUITES A TENIR :

2A) Selles N ou partiellement décolorées
Et pas de dilatation des voies biliaires

Dosage - GGT
- acides biliaires sériques

8 4 1

Acides biliaires GGT augmentés

- ] AB augmentés .
sériques effondrés GGT normaux AB augmentés
GGT normaux

Cholestase néonatale transitoire ]
A\ 4

Biopsie hépatique

PFIC 3 ]

4 [ Cholangite sclérosante
[ Déficit synthése AB ] [ PFIC 1-2 ] |

Métabolique




DETAILS DES CONDUITES A TENIR :

2B) Selles N ou partiellement décolorées
Et dilatation des voies biliaires

A 4

Cholangio IRM

N

Lithiase simple

\ 4

Kyste du
choledoque

4

Sténose

congeénitale des
voies biliaires

Rechercher facteurs de
risque :
-Hémolyse néonatale
(incompatibilité ABO)
-Deshydratation
-Infection E.Coli

\ 4

Perforation
spontaneée des
voies biliaires

Avis chirurgical




Traitements des cholestases a bilirubine conjuguee

Supplémentation en vitamines liposolubles:
- vitamine K =1 mg DIE PO
- vitamine E = 2 ml DIE PO d’aquasol (50 Ul/ml)
- vitamines A et D = 1-2 ml DIE PO de trivisol (vit A 1500 Ui/ml
et vit D 400 ui/ml)

Nutrition adaptée a 150 kcal/kg/j

Acide urso (uniqguement en I'absence d’obstacle biliaire)
15-20 mg/kg/j en 2 prises PO
Contre indication en cas d’échec de Kasai




