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Résumé  
 

Introduction : La cholangite sclérosante est caractérisée par une atteinte inflammatoire et fibrosante des 
voies biliaires intra et/ou extra hépatiques.  Nous rapportons l’observation d’une cholangite sclérosante 
primitive révélée par une hépatite A. 
Observation : Il s’agit d’une fille âgée de 12 ans sans antécédents pathologiques particuliers admise pour 
l’exploration d’une hépatomégalie sensible. Le diagnostic d’hépatite aigue A a été porté. Cependant, la 
persistance d’une cholestase a conduit à la réalisation d’une Bili-IRM. Cette exploration a révélé un aspect 
irrégulier des parois des canaux biliaires avec des images de sténoses multiples donnant un aspect en 
chapelet en faveur d’une cholangite sclérosante. Les investigations étiologiques ont conclu à une cholangite 
scérosante primitive. 
Conclusion : Tout cas d’hépatite A d’évolution inhabituelle doit faire pousser les investigations à la 
recherche d’une hépatopathie chronique, quiescente jusque là, et révélée par l’infection intercurrente par le 
virus de l’hépatite A.  
 
Mots clés : Hépatite A ;Cholangite sclérosante ; Cholestase ; Bili-IRM ; Enfant. 
 

Abstract  
 

Introduction: Sclerosing cholangitis is an inflammatory and fibrosing lesion of intra or extra hepatic bile 
ducts. This condition can be primary or secondary when an etiology can be defined. We report a case of 
primary sclerosing cholangitis revealed by acute A hepatitis. 
Case report: a twelve-year-old girl presented with recurrent abdominal pain. Primary investigations 
revealed cholestasis and the diagnosis of acute hepatitis A. However, the persistence of cholestasis has led to 
performing an MR-cholangiography that showed multiple segmental strictures and irregularity of bile ducts’ 
wall suggesting sclerosing cholangitis. 
Etiological investigations concluded to a primary sclerosing cholangitis 
Conclusion: In front of uncommon evolution of acute hepatitis A, further investigations must be performed 
to search for signs of chronic hepatopathy that may be revealed by intercurrent infection. 
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 ملخص
 

أو خارج الكبد/ بالمشاركة الالتھابیة واللیفیة للقنوات الصفراویة داخل و یتمیز التھاب الأقنیة الصفراویة المصلب   
 نقدم حالة من التھاب الأقنیة الصفراویة المصلب الأولي الذي كشفھ التھاب الكبد أ

شخیص تم ت. عامًا ولیس لھا تاریخ مرضي یتم إدخالھا في المستشفى لاستكشاف تضخم الكبد الحساس 12ھذه فتاة تبلغ من العمر 
التي كشفت عن . ومع ذلك ، فإن استمرار ركود صفراوي أدى إلى تحقیق التصویر بالرنین المغناطیسي. التھاب الكبد الوبائي الحاد

. ظھور غیر منتظم لجدران القنوات الصفراویة مع صور تضیق متعددة تعطي جانبا لصالح التھاب الأقنیة الصفراویة المصلب
مراض إلى وجود التھاب الأقنیة الصفراویة التآكلي البدائيخلصت التحقیقات المسببة للأ  

یجب التحقیق في أي حالة من حالات التھاب الكبد الوبائي غیر العادیة لمرض الكبد المزمن، الذي كان شائعًا في السابق ، وكشف 
 عن العدوى المتزامنة بفیروس التھاب الكبد أ

 
 الطفل ; التصویر بالرنین المغناطیسي ; ركود صفراوي ; اب الأقنیة الصفراویة المصلبالتھ ; التھاب الكبد أ :مفاتیح الكلمات ال
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I.INTRODUCTION   
 
La cholangite sclérosante (CS) est une maladie 
cholestatique d’évolution chronique peu commune 
en pédiatrie, qu’il faut évoquer devant tout 
syndrome cholestatique chronique [1,2]. Nous 
rapportons l’observation d’une CS primitive (CSP) 
révélé par une hépatite A. 
 
II. OBSERVATION   
 
Une fille de 12 ans sans antécédents issue de 
parents consanguins de deuxième degré était 
admise pour une douleur de l’hypochondre droit 
récurrente depuis 3 semaines rebelle au 
paracétamol.  
 
A l’examen physique, la patiente était apyrétique 
asthénique avec un bon développement staturo-
pondéral. L’examen abdominal a noté un léger 
ictère conjonctival et une sensibilité de 
l’hypochondre droit et une hépatomégalie avec une 
flèche hépatique à 11,5 cm. Un vitiligo a été noté 
au niveau de la face antérieure des deux jambes.  
La biologie a mis en évidence une cytolyse 
hépatique avec un taux d’ALAT= 392 UI/L et 
d’ASAT à 571 UI/L et une cholestase hépatique 
avec des PAL à 778 UI/l, des GGT à 145 UI/l, une 
Bil T à 39,9 μmol/l et une BilC à 16,7 μmol/l. Le 
TP etait normal à 74 %. L’électrophorèse des 
protéines n’a montré aucune anomalie. 
Devant l’élévation des transaminases, la sérologie 
de l’hépatite A a été demandé révélant la positivité 
des Ig M anti-VHA. Les sérologies de l’hépatite B 
et C étaient négatives. 
L’échographie abdominale a révélé un foie 
augmenté de taille (FH à 15,7cm) d’échostructure 
homogène sans lésion focale ni signe 
d’hépatopathie chronique. Le tronc porte et les 
veines hépatiques étaient perméables et de calibre 
normal sans dilatations des voies biliaires intra et 
extra hépatiques. 
L’évolution, au bout d’un mois, a été marqué par le 
retour à la normale des taux des transaminases 
(ASAT=33UI/L et ALAT=6UI/L) et par la 
persistance de la cholestase  (PAL= 952UI/L, GGT 
à 95 UI/l).  
 
La reprise de l’anamnèse a retrouvé la notion 
d’ictère cutanéo-conjonctival avec des selles 
décolorées par intermittence deux fois par an 
depuis l’âge de 9 ans. Une hépatopathie chronique 
sous jacente a été alors suspectée. Une Bili-IRM a 
été réalisée révélant un foie augmenté de volume 
avec une flèche hépatique à 17 cm, homogène de  

 
contours réguliers, de signal homogène sans masse 
focale décelable. Elle a montré en plus un aspect 
irrégulier des parois avec des images de sténoses 
multiples visibles au niveau des voies biliaires intra 
hépatiques et du canal hépatique commun orientant 
vers une CS (figure 1). Selon la classification de 
Craig et al [2], il s’agit d’une CS de type 2 avec 
atteinte des VBIH et VBEH. 
Le diagnostic de CS a été alors retenu. 
Une enquête étiologique a été entamée éliminant un 
déficit immunitaire (bilan immunitaire normal), 
l’histiocytose langerhansienne (ionogrammes 
sanguin et urinaire normaux et absence de lacunes 
osseuses à l’imagerie), la mucoviscidose (test de la 
sueur normal) et la rectocolite hémorragique (pas 
de diarrhée chronique), 
Il s’agit donc d’une fille de 12 ans atteinte d’une 
CSP révélée par une hépatite A. Le traitement mis 
en œuvre s’est basé sur Acide ursodésoxycholique 
(Ursolvan® à la dose 600 mg/m²/j) et sur 
l’administration de vitamines liposolubles. 
L’évolution était marquée par la disparition de 
l’HMG et la normalisation du bilan hépatique. 
Le recul actuel est de 5 ans.  
 
Tableau I : Causes de cholangites sclérosantes 
secondaires [9] 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

GROUPES DE 
PATHOGIES 

CAUSES 

Obstructions 
biliaires 
prolongées  

 

Mucoviscidose 
Lithiase biliaire 
Sténose biliaire post-
chirurgicale 

Origine 
infectieuse 

Cholangites 
bactériennes  
Choc septique 

Déficits 
immunitaires 
sévères  

 

Secondaires : SIDA 
Primitifs : déficit 
immunitaire lié à l’X, 
syndrome hyper IgM, 
autres 

Origine 
hématologique  

 

Histiocytose 
langerhansienne 
mastocytose 
Syndrome 
hyperéosinophilique 

Origine 
ischémique 

 

Maldie de Rendu Osler 
périartérite noueuse 
traumatisme vasculaire 
Radiothérapie 
Transplantation 
hépatique 
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Figure 1: Bili IRM : sténoses multiples courtes et 
circonférentielles (flèches) des voies biliaires 
intrahépatiques et extrahépatiques. 
 
III. DISCUSSION   
 
La CS résulte d’une inflammation chronique 
progressive des voies biliaires intra et/ou 
extrahépatiques aboutissant à la formation de 
sténoses multifocales de l’arbre biliaire. Elle évolue 
le plus souvent vers la cirrhose biliaire [3]. 
La pathogénie de la CS reste mal définie. Son 
association fréquente avec des maladies 
autoimmunes suggère fortement l’incrimination de 
l’autoimmunité [4]. 
Elle peut être soit primitive soit secondaire à 
d’autre pathologie. Le diagnostic de CSP ne peut 
être retenu qu’après avoir mener une enquête 
étiologique complète [5]. 
Les symptômes les plus fréquents sont dominés par 
l’asthénie et l’anorexie notées dans 38 % des cas 
[6]. Le prurit est noté dans 18 % des cas. Il est à 
noter que l’ictère, présent dans 60% des cas chez 
l’adulte, n’est retrouvé que dans 25% des cas des 
séries pédiatriques [3].  
Chez le nouveau né l’ictère cholestatique est 
constant, constaté le plus souvent dans les dix 
premiers  jours de  vie, en  moyenne   à 7,3   jours  
(de 1 à 30 jours) souvent imitant une atrésie des 
voies biliaires [7].  
Dans la CSP, l’hépatomégalie est pratiquement 
constante, la splénomégalie est présente dans ¾ des 
malades, et l'ascite n’est pas toujours retrouvée.  
L’exploration biologique trouve que la cytolyse est 
pratiquement constante chez les grands enfants 
avec élévation des ASAT et ALAT [8,9]. 
Selon Debray et al [10], le taux de PAL était élevé 
dans 82 %  des  cas    et   celui    de    GGT  était  

 
constamment élevé. Le taux de PAL peut être 
fluctuant. Ces fluctuations seraient expliquées par 
une obstruction temporaire due au processus 
inflammatoire, à une infection, à de la boue biliaire 
ou à des petits calculs [11]. 
Lors d’une suspicion clinico-biologique de la 
cholangite sclérosante, la Bili-IRM est l’examen de 
choix [9, 12]. Elle permet d’explorer l’arbre biliaire 
de façon non invasive, reproductible et fiable 
(sensibilité : 88-90%, spécificité : 91-97%) [13, 
14].  Les anomalies observées sont des sténoses 
souvent courtes et multiples alternant avec des 
dilatations segmentaires de voies biliaires réalisant 
un aspect moniliforme en «collier de perle » [14]. 
Une raréfaction biliaire avec un aspect en « arbre 
mort » est aussi possible et évocatrice de la CSP 
[15]. 
 
 
L’atteinte est le plus souvent intra et extra-
hépatique, rarement uniquement intra-hépatique 
(<20%) ou uniquement extra-hépatique (< 10%). 
Des atteintes du canal cystique, de la vésicule et du 
canal pancréatique ont été rapportées [14]. Chez 
l’enfant, l’atteinte prédomine au niveau des voies 
biliaires intrahépatiques [7]. 
La coexistence d’une cholestase et d’un aspect 
typique à la bili-IRM suffit pour poser le diagnostic 
de CS [16-18]. La biopsie hépatique n’est pas 
nécessaire au diagnostic [17, 18]. Les signes 
histologiques peuvent être typiques correspondants 
à une fibrose concentrique péricanalaire en bulbes 
d’oignon. Cependant, cette lésion est absente dans 
plus de deux tiers des cas du fait de la répartition 
hétérogène des lésions à l’intérieur du foie. Par 
conséquent, la biopsie hépatique, lorsqu’elle est 
pratiquée, révèlera  dans la plupart des cas des 
lésions non spécifiques à type de fibrose extensive 
avec une prolifération néoductulaire ou une 
ductopénie [1, 9].  
 
 
Une fois le diagnostic de CS posé, la recherche 
étiologique d’une cause secondaire est démarrée. 
Au fait, les CS secondaires représentent 25% des 
CS de l’enfant (Tableau I) [9]. Les causes les plus 
fréquentes sont l’histiocytose langerhansienne 
(HCL) et les déficits immunitaires congénitaux [9]. 
D’autres cas ont été associés à la rectocolite 
hémorragique, au psoriasis, à la mucovisidose et à 
la drépanocytose [17-19]. Dans notre observation, 
ces différentes causes ont été éliminées permettant 
ainsi de retenir le diagnostic de CSP. 
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IV. CONCLUSION  
 
La présentation clinique de la CS est très 
polymorphe. Le clinicien doit savoir l’évoquer  
devant des signes peu spécifiques tel une 
hépatomégalie, une splénomégalie, un ictère 
cholestatique, une cirrhose ou lors d’une évolution  
inhabituelle d’une hépatite A. La cholangio-IRM 
est l’examen de première intention permettant 
d’objectiver les lésions biliaires typiques 
confirmant ainsi le diagnostic.  
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