ATRESIE DES VOIES BILIAIRES

· Existe aussi bien en EXTRA-hépatique et qu'en INTRA-hépatique!

· L'atresie des voies biliaires se manifeste TOUJOURS dans le 1ER MOIS DE VIE (ictère et décoloration des selles) !!!

· Cinétique de la montée de la bili? Oui => Ne pas accepter des selles décolorées et suivre/redoser la bili rapidement où demander un 2ème avis chir! 

ETIOLOGIES : 
· Inconnue inflammatoire (infectieuse, auto immune ?) 

SYMPTOMES TYPIQUES :
· Ictère
· Selles décolorées (Nb : intervalle libre avec selles colorées à la naissance) MAIS ne pas croire les parents pour la couleur des selles car n'ont pas l'oeil car n'ont pas de moyen de comparer => utilité de la carte colorimétrique (cf. en fin de document)!
· Urines foncées
· Hépatomégalie +/- ferme

· Nb : le prurit est souvent absent au début

SINON BEG et bon état de nutrition !

DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL DES CHOLESTASES NEONATALES

· 35% AVB

· 80% isolées 

· 20% avec syndrome associé

· Forme la plus fréquente= type IV = atrésie de tout l’arbre biliaire et de la vésicule (mais n’importe quel segment peut-être potentiellement touché)

· 20% maladies métaboliques (pister Guthrie)
· Mucoviscidose

· Hypothyroïdie
· 15% Choléstases dans le cadre d’un syndrome => Rechercher

· Anomalies cardiaques (souffle)

· Situs inversus (palpation du foie)

· Traits dysmorphiques et souffle de sténose pulmonaire (Sd d’Alagille)
· A l’US : mal rotation, absence de veine cave  rétro hépatique ou veine porte pré-duodénale, situs inversus et autres hétérotaxies, polysplénie

· 15% hépatite néonatale

· 10% déficit en alpha-1 antitrypsine

·  5-10% Autres

· Exclure un sepsis

· Cholangite sclérosante

· Kyste du cholédoque

· Sténose des voies biliaires

· Cholélithiase, « sludge » biliaire

· Perforation des voies biliaires

· Compression extrinsèque

· Virale (TORCH)

BILAN DE DEPART :
Il n'y a pas de symptômes (ictère/ selles décolorées) sans anomalies au labo associées.
-------------------------------------------------------------------------------------

TOUT ICTÈRE DE > 2 SEM. DE VIE = BILAN !!!
-------------------------------------------------------------------------------------

· Examen clinique des selles coupées (selles blanches , grises beiges) car on aura une coloration des couches et des selles par les urines qui sont foncées !

· Bilirubine totale (augmentée) et bilirubine conjuguée (si bili conjuguée >10% = choléstase).

· Crase possiblement perturbée par trouble absorption de la Vitamine K=> Penser à le rechercher car risque d'hémorragie cérébrale !

· Transaminases (modérément augmentées à < 10x la norme)
· GGT (augmenté) sauf dans les formes intra hépatiques !
· CHL (variable)

· US  à faire après mise à jeun 8h => Visualisation de :

· Vésicule biliaire

· Dilatation des voies biliaires

· Forme syndromique (10% des atrésie des voies biliaires):
· Kystes intra ou extra hépatique
· Absence de veione cave inférieure réteohépatique
· Polysplénie
· Malrotation intestinale
· Cardiopathie congénitale
· ERCP? => Il est possible de réaliser un ERCP MAIS  pas en Suisse car pas d'appareillage => mini laparotomie à GE avec injection de contraste pour voir les vx biliaires extra HP

! UN US NORMAL N’EXCLUE PAS UNE ATRESIE DES VOIES BILIAIRES !
=> C’est la clinique qui prime et il faudra faire une cholangiographie per-opératoire pour exclure l’atrésie
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TRAITEMENT
1) Vitamine K 10 mg IV

2) Opération de Kasai sera suivi de 100% de transplantation MAIS plus on s'y prend tôt, moins il y aura de cirrhose et plus on pourra conserver le foie originel longtemps.A terme le foieil finira quand même par se fibroser:

· Pronostic général :
·   30% auront une transplantation dans la 1ère année de vie

·   20 % seulement à 20 ans

·   10% seulement à 30 ans (voir plus?)
· La survie avec le foie natif dépend de l’âge au quel est le Kasai => date buttoire de 45 jours

· <45 jours = 75% survie et permet d’éviter 6% des transplantations
· >76 jours= 15 % de survie

! EN SUISSE L’AGE MOYEN DU KASAI EST DE 68 JOURS !
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3) Surveillance des complications :
· Cholécystite  (T°, augmentation de la bili conjuguée, GGT, transaminases) = URGENCE => AB d’emblée à large spectre pendant 14-21 jours +/- prophylaxie AB ensuite

· Malabsorption et retard du développement

· HT portale => surveillance varices et hypersplénisme

3) Nutrition :

· Donner 130% des besoins caloriques normaux avec :

· 60% des calories sous la forme d’HC

· TG à chaînes moyenne (TCM)

· Vitamine liposolubles (ADEK) nb: colore les urines et selles en orange
· Minéraux (Ca, Mg, etc.) 
· Ursofalk SEULEMENT APRES le bilan car perturbera les investigationss!!!!
DEPISTAGE

· Par comparatif de la couleur des selles (étude pilote en cours) avec des tables colorimétriques remises aux parents à la maternité
· CAVE les urines étant sont souvent foncées dans l’atrésie de VB et mélangées aux selles dans le Pampers, elles risque de masquer une couleur claires des selles => ne pas hésiter à couper les selles moulées pour visualiser la couleur de l’intérieur des selles !
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