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Résumé 
 

Objectifs : Etudier la place de la Bili-IRM dans l’exploration des  hépatopathies auto-immunes de l’enfant. 
Patients et méthodes : Etude rétrospective colligeant tous les cas d’hépatopathies auto-immunes de l’enfant 
durant une période de 13 ans (2005-2017).  
Résultats:Neuf cas d’hépatopathies auto-immunes ont été colligés : il s’agit d’une cholangite sclérosante 
primitive (CSP) (5 cas), d’une hépatite auto-immune (HAI) de type 1 (1 cas), d’une hépatite auto-immune 
séro-négative (1 cas) et du syndrome de chevauchement HAI/CSP (2 cas). La Bili-IRM, réalisée dans 7 cas, 
a  permis d’affirmer le diagnostic d’une cholangite sclérosante en montrant une raréfaction biliaire avec un 
aspect en arbre mort dans 5 cas et  une alternance de sténoses et de dilatations réalisant un aspect 
moniliforme en collier de perle dans 2 cas.  
Conclusion : Les progrès réalisés en Bili-IRM  en association avec l’identification d’auto-anticorps et l’étude 
anatomopathologique permettent de préciser le diagnostic étiologique. 
 

Mots clés : Hépatite auto-immune ; Cholangite sclérosante ; Bili-IRM ; Enfants  
 

Abstract 
 

Objectives: To study the role of Bili-MRI in the exploration of children’ autoimmune hepatopathies. 
Patients and methods: We conducted a retrospective study and collected all cases of childhood autoimmune 
liver disease  
Results: Nine cases of autoimmune liver disease were collected. The diagnosis of primary sclerosing 
cholangitis was retained in 5 cases, autoimmune hepatitis type 1 in 1 case, sero-negative autoimmune 
hepatitis in 1 case and overlap syndrome in 2 cases. Bili-MRI, performed in 7 cases, allowed to assert the 
diagnosis of a sclerosing cholangitis by showing a rarefaction biliary with a dead tree aspect in 5 cases and 
an alternation of stenoses and dilations achieving a moniliform aspect in pearl necklace in 2 cases. 
Conclusion: Advances in Bili-MRI in combination with autoantibody identification and pathological study 
support the etiological diagnosis. 
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 ملخص
 

 .في استكشاف اعتلالات الكبد ذاتیة المناعة لدى الأطفالة التصویر بالرنین المغناطیسي للقنوات الصفراویدراسة دور : الأھداف
). 2017- 2005(سنة  13فال على مدى دراسة استرجاعیة لجمیع حالات أمراض الكبد ذاتیة المناعة لدى الأط: المرضى والطرق

 5في   (CSPلمصلب الأولي   التھاب الأقنیة الصفراویة ا: تم الإبلاغ عن تسع حالات من أمراض الكبد المناعیة الذاتیة: النتائج
) حالة واحدة(، التھاب الكبد المناعي الذاتي السلبي ) حالة واحدة( 1من النوع ) HAI(، والالتھاب الكبدي المناعي الذاتي ) حالات

حالات ، وأكد تشخیص  7وقع تصویر القنوات الصفراویة بالرنین المغناطیسي في  ).حالتان( HAI / CSPومتلازمة التداخل 
حالات و حصول لتضیقات و  5لتھاب الأقنیة الصفراویة المصلب عن طریق إظھار نادرة الصفراء مع ظھور شجرة میتة في ا

  .دي یشابھ قلادة اللؤلؤ في حالتینلتوسعات بالتناوب تنتج عنھا مظھر أحا
تحدید الأجسام المضادة الذاتیة یعتبر التقدم في تصویر القنوات الصفراویة بالرنین المغناطیسي و بالاشتراك مع : الخلاصة

  .والدراسة التشریحیة المرضیة عوامل مساعدة على توضیح التشخیص المسبب للمرض
  

التصویر بالرنین المغناطیسي للقنوات  ; التھاب الأقنیة الصفراویة المصلب ; التھاب الكبد الذاتیة المناعة :مفاتیحالكلمات ال
 الأطفال ; الصفراویة
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INTRODUCTION  
 
Les hépatopathies auto-immunes (HPAI) 
regroupent un ensemble de maladies caractérisées 
par une inflammation non résolutive et une fibrose 
progressive du foie d’origine multifactorielle. Il 
peut s’agir de l'hépatite auto-immune (HAI) de 
types 1 ou 2, la cholangite sclérosante primitive 
(CSP) et le syndrome de chevauchement HAI/CSP 
ou overlap syndrome [1-3]. 
Les hépatopathies auto-immunes sont rares chez 
l’enfant et posent de sérieux problèmes 
diagnostiques. Elles peuvent survenir à tout âge. 
Leur faible incidence pourrait être expliquée par la 
présentation clinique assez variable allant de la 
forme asymptomatique jusqu'à la forme d'hépatite 
fulminante en passant par la forme de cirrhose non 
compliquée ou associée à des signes 
d’hypertension portale,  ce qui peut rendre la 
maladie sous diagnostiquée.  
Lors de la présentation initiale, les tests hépatiques 
sont souvent perturbés (transaminases, GGT, PAL, 
bilirubines) ne permettant pas de faire la part entre 
la CSP, l’HAI et le syndrome de chevauchement 
HAI/CSP car aucun test n'est spécifique d'une 
entité particulière [4]  
En plus, le profil d’auto-Ac diffère selon le type 
d’hépatopathie. Il s’agit d’anticorps de spécificité 
et de sensibilité différentes et leur présence doit 
être confrontée aux données cliniques et 
biologiques [5] d’où l’intérêt  de l’imagerie qui 
occupe une place indéniable dans le diagnostic 
d’HPAI. 
Si l’échographie constitue le premier examen à 
pratiquer pour l’examen du foie, la Bili-IRM est 
actuellement l’examen de choix dans l’exploration 
des anomalies des voies biliaires.  
 
PATIENTS ET METHODES  
 
Il s’agit d’une étude rétrospective, à visée 
descriptive menée dans le service de pédiatrie 
urgence et réanimation pédiatriques du CHU Hédi 
Chaker de Sfax sur une période de 13 ans allant du 
1er Janvier 2005 au 31 Décembre 2017. 
Nous avons inclus  tous les patients de moins de 16 
ans  atteints d’HPAI. 
Les critères diagnostiques adoptés pour le 
diagnostic de l’HAI sont établis par l’international 
group of auto-immune hepatitis [6]. Ces critères 
montrent clairement qu’une preuve histologique est 
nécessaire pour porter le diagnostic. 
Pour les patients portant le diagnostic d’une CSP, 
au moins deux critères parmi les suivants étaient 
présents   pour   retenir   le   diagnostic   de   cette  

 
entité [7]: signes biologiques ou cliniques de 
cholestase, association à d’autres maladies, surtout 
les MICI, anomalies des voies biliaires intra ou 
extra- hépatiques au cholangiogramme, une biopsie 
hépatique montrant des lésions de cholangite 
fibreuse oblitérante. Le critère radiologique peut 
être suffisant pour porter le diagnostic positif de 
CSP. 
Tous les dossiers des patients inclus dans l’étude 
ont été revus et différents paramètres cliniques, 
biologiques, histologiques et radiologiques ont été 
recueillis. Pour chaque patient, le traitement et 
l’évolution de la maladie ont été notés. 
 
RESULTATS  
 
Neuf cas d’hépatopathies auto-immunes ont été 
colligés. Le diagnostic de cholangite sclérosante 
primitive a été retenu dans 5 cas, d’hépatite auto-
immune de type 1 dans 1 cas, d’hépatite auto-
immune séro-négative dans 1 cas et de syndrome 
de chevauchement  dans 2 cas. Le tableau I est un 
tableau récapitulatif des différentes observations.  
Le sexe ratio était de 0.5. L’âge moyen au moment 
diagnostic était de 6 ans et 7 mois avec des 
extrêmes allant de 2 à 12 ans. 
Un début insidieux de la maladie était noté chez 5 
enfants. Deux cas d’HAI se présentaient dans un 
tableau d’insuffisance hépatique aigue  et les 2 cas 
de syndrome de chevauchement HAI type 2/CSP  
avaient un début de la maladie simulant une 
hépatite aigue.  
Les signes fonctionnels les plus fréquents étaient la 
douleur abdominale dans 7 cas, et l’ictère cutanéo-
muqueux dans 6 cas. Une diarrhée chronique a été 
notée chez une patiente (observation n°6)  ayant 
l’association CSP/RCH (Tableau I). 
A l’examen physique, les signes les plus fréquents 
sont : hépatomégalie isolée (4cas) splénomégalie 
isolée (2cas) et hépato-splénomégalie (1 cas). 
Sur le plan biologique, une cytolyse hépatique a été 
retrouvée dans 6 cas et une cholestase biologique 
dans 4 cas. Dans la  CSP, la biologie montrait une 
cholestase avec un taux moyen de PAL de 961 UI/l 
(min 318 UI/L, max 1296 UI/L). Chez les patients 
ayant une HAI, le bilan hépatique a retrouvé une 
cytolyse avec un taux moyen d’ASAT de l’ordre de 
1080 UI/l. Une cholestase associée à une cytolyse a 
été retrouvée dans les 2 observations du syndrome 
de chevauchement HAI/CSP avec des valeurs 
moyennes de 1166 UI/l pour la PAL et de 681 UI/l 
pour l’ASAT. Le TP était bas dans tous les cas 
inférieur à 30% dans un cas. 
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Au bilan immunologique, la positivité des auto–
anticorps a permis d’orienter vers le diagnostic 
d’HPAI. Le profil d’auto-Ac était différent selon le 
type d’hépatopathie. Les ANCA positifs orientaient 
vers une CS (3 cas), les anticorps anti LKM1 
positifs (2 cas) et les anticorps anti LC1 positifs (1 
cas). 
Une échographie a été réalisée dans tous les cas 
montrant  une  hépatomégalie dans 5  cas, une 
anomalie de l’écho-structure dans 3 cas et  une 
anomalie des voies biliaires dans 2 cas à type de 
dilatation. Elle était normale dans 2 cas.  
Pour tous nos patients, la cholangio IRM  a été 
demandée et faite dans 7 cas. Ce procédé a permis 
de visualiser  les anomalies des voies biliaires intra 
et extra hépatiques, d’identifier des lésions de 
cholangite sclérosante et de les classer permettant 
ainsi le diagnostic d’une CSP ou d’un syndrome de 
chevauchement HAI/CSP (figure 1,2). 
La Bili-IRM était pathologique dans les 2 cas où 
l’échographie était sans anomalie. 
L’étude histologique a montré la présence de 
lésions d’hépatite d’interface (2 cas), une fibrose 
avec des lésions nécrotico-inflammatoires (1 cas) et 
des canaux biliaires raréfiés de petite taille (1cas) 
tableau I. 
La prise en charge thérapeutique était adaptée selon 
le type de pathologies. En cas d’HAI , 
corticothérapie, seule ou associée à l'azathioprine 
en cas de CS, l’acide ursodésoxycholique, les 
βbloquants en cas d’hypertension portale associée à 
des varices oesophagiennes. 
Dans notre étude, deux enfants diagnostiqués 
d’HAI ainsi qu’un enfant portant le diagnostic de 
syndrome de chevauchement sont décédés à cause 
d’une insuffisance hépatique aigue terminale, 
malgré la mise en place d’un traitement étiologique 
et des mesures de réanimation. 
 
DISCUSSION  
 
Les HPAI sont des maladies inflammatoires 
chroniques du foie. Des lésions des voies biliaires y 
sont fréquentes  à type d’œdème et de fibrose mais 
des lésions d’inflammation péri-portale et de 
cholangite  peuvent être retrouvées telles que dans 
la cholangite sclérosante [1]. 
La présentation clinique des HPAI est hétérogène 
et l’évolution naturelle est caractérisée par les 
fluctuations de l’activité de la maladie rendant 
compte des manifestations cliniques variables 
allant de l’absence de symptômes à l’insuffisance 
hépatique aigue  sévère [6].   
 

 
Sur le plan biologique, les tests hépatiques sont 
souvent perturbés (transaminases, GGT, PAL, 
biluribines) ne permettant pas de faire la part entre 
la CSP, l’HAI, et la CSAI car aucun n’est 
spécifique d’une entité particulière [5,6]. Certes le 
profil d’auto-anticorps diffère selon le type 
d’hépatopathie mais il s’agit d’anticorps de 
spécificité et de sensibilité différente et leur 
présence  doit être confrontée aux données 
cliniques et biologiques [6]. 
L’étude histologique constitue une étape essentielle 
mais il s’agit d’un geste invasif associé à des 
risques de complications avec une morbidité et 
mortalité non négligeables. Il est souvent contre 
indiqué devant des sujets qui présentent des 
troubles sévères de l’hémostase [6]. 
Dans notre étude l’étude histologique a confirmé le 
diagnostic d’HAI en montrant la présence de 
lésions d’hépatite d’interface (2 cas), a montré une 
fibrose avec des lésions nécrotico-inflammatoires 
dans le syndrome de chevauchement (2 cas) et des 
canaux biliaires raréfiés de petite taille dans un cas 
de CS ( tableau I). 
Face à cette difficulté diagnostique,  les 
explorations radiologiques du foie occupent une 
place importante dans la mise en évidence des 
lésions hépatiques, le typage de l’HPAI et le choix 
de la conduite thérapeutique. 
Certes l’échographie et la tomodensitométrie 
abdominales permettent d’orienter vers la 
chronicité de l’atteinte hépatique en montrant un 
aspect hétérogène du parenchyme hépatique ou une 
dysmorphie. Cependant la normalité de ces 
examens ne permet pas d’exclure le diagnostic d’ 
HPAI. 
La cholangiographie par résonance magnétique ou  
Bili-IRM est l’examen de choix  de nos jours dans 
l’exploration des anomalies des voies biliaires 
grâce aux avantages qu’elle présente.  
La cholangio-IRM permet d'obtenir de façon 
rapide, non invasive et non irradiante des images de 
haute résolution de l'arbre biliaire rappelant en tout 
point les images de cholangiographie 
conventionnelle. Cette imagerie très fortement 
pondérée T2, permet d’annuler le signal des tissus 
et de ne recueillir que le signal des liquides 
stationnaires. Ces séquences permettent de fournir 
une cartographie des canaux bilio-pancréatiques. 
Les acquisitions sont possibles en bidimensionnel 
(Bili-IRM 2D) et en tridimensionnel (ou Bili-IRM 
3D). 
L’étude morphologique du parenchyme hépatique 
et du pancréas en T1 et T2 est réalisée 
systématiquement dans un premier temps. 
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La cholangiopancréatographie par résonance 
magnétique fournit une excellente résolution pour 
l'imagerie des canaux biliaires intra hépatiques et 
extra hépatiques chez les enfants plus âgés. Cette 
technologie non invasive tend à remplacer les 
procédures invasives, même chez les patients 
jeunes [8].  
Les VBIH et VBEH sont fréquemment touchées 
par la maladie. Les lésions limitées aux branches 
intra hépatiques se retrouvent dans 30% à 40% des 
patients, tandis que les anomalies limitées 
exclusivement aux canaux extra hépatiques sont 
rares (< 10 %) [9] 
Les images radiologiques données par cholangio-
IRM doivent être interprétées en analysant 
l’importance de la sténose et la présence ou non de 
dilatations au niveau de la voie biliaire principale 
(VBP), du canal hépatique droit (CHD) et du canal 
hépatique gauche (CHG) et  de classer les lésions 
selon la Classification de Craig et al [10]. 
L’expérience de certains centres de référence 
suggère l’intérêt de la cholangio-IRM dans 
l’exploration la CSP (sensibilité : 88-90 %, 
spécificité : 91-97 %, précision diagnostique : 90 %) 
[11].  
Dans notre étude, la cholangio IRM faite dans 7 cas 
a montré une  raréfaction biliaire avec un aspect en 
arbre mort dans 5 cas et  une alternance de sténoses 
et de dilatations réalisant un aspect moniliforme en 
collier de perle dans 2 cas. L’atteinte était localisée 
uniquement au niveau des VBIH dans 3 cas. Dans 
4 cas, les VBIH et les VBEH étaient atteintes. Les 
lésions de cholangite sclérosante ont été identifiées 
et  classées  selon la classification de Craig et al 
[10]. Par ailleurs, l’échographie abdominale était 
normale dans l’observation 1 et 5 alors que la Bili 
IRM a permis de redresser le diagnostic en faveur 
d’une CSP. La Bili-IRM a permis de dispenser les 
patients d’une PBF dans les 4 cas de CSP isolée 
(observation 1,2, 5, et8) puisque  un critère  
histologique et/ou radiologique est obligatoire pour 
porter le diagnostic positif de CSP.  
En aidant au diagnostic du type de maladie de 
l’HPAI, la Bili-IRM  a permis par conséquence 
d’adapter le traitement adéquat et spécifique à 
chaque patient. 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
Toutefois, la cholangio-IRM présente des  limites 
[11].  Les malades inclus dans certaines études 
avaient des formes évoluées probablement plus 
faciles à étudier et il n’est pas possible de 
généraliser les conclusions aux formes débutantes 
de la maladie au cours desquelles les voies biliaires 
sont peu dilatées et difficiles à étudier en IRM [12]. La 
cholangio-IRM est certainement moins sensible 
pour détecter les CSP débutantes et les CSP se 
présentant sans dilatation canalaire [13, 14]. En 
plus, elle ne permet pas de visualiser correctement 
les voies biliaires intra hépatiques de 3ème  et 4ème  
ordre [15].  
Quant à l’exploration et l’évaluation de la fibrose 
hépatique, d’autres techniques innovantes 
apportant d’avantage d’information concernant 
l’état du tissu hépatique et de façon non 
invasive ont été récemment décrites. Il s’agit de 
l’élastographie par résonance magnétique (ERM) 
[16] et l’IRM de diffusion [17].  
L’ERM est une méthode basée  sur la transmission 
d’ondes de cisaillement dans un tissu et sur 
l’analyse de la déformation du tissu induite par la 
propagation des ondes par IRM [16]. 
L’ERM en écho planar peut être réalisée 
rapidement tout en donnant des résultats similaires 
aux séquences écho de spin pour l’évaluation de la 
fibrose hépatique.  
Quant à l’IRM de diffusion  [17], elle analyse, à 
l’échelle du voxel, la diffusion spontanée des spins 
des protons de l’eau dans le tissu d’un organe. 
Cette diffusion étant contrainte par les tissus 
environnants, l’IRM de diffusion peut donner une 
information spécifique et quantitative sur les 
modifications pathologiques d’un tissu donné. 
 

CONCLUSION  
 

Les HPAI doivent être systématiquement évoquées 
devant toute atteinte hépatique aigue ou chronique 
de l’enfant. Les manifestations cliniques et 
biologiques sont variables et fluctuantes. Les 
progrès réalisés en Bili-IRM  en association avec 
l’identification d’auto-anticorps et l’étude 
anatomopathologique permettent un diagnostic 
rapide et précis de la pathologie en vu d’un 
traitement précoce et spécifique. 
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Obs Clinique Biologie initiale Radiologie PBF Diagnostic 

1 

Ictére 
conjonctival 
Absence 
d’HSMG 
Bon 
développement 
staturo pondéral 

ASAT=19.50 UI/L 
ALAT= 6 UI/L 
GGT=11 UI/L 

BT=30.5 µmol/L 
PAL=919 UI/L 
ANCA négatifs 

Echographie : foie de taille normale, 
absence de dilatation des VBIH et 

VBEH, tronc porte de calibre normal 
Bili-IRM : aspect gréle par endroit et 

irrégulier des VBIH droite en 
projection de la plaque hilaire, VBP de 

calibre normal 

 
 

Non faite 

 
CSP 

 
 

2 

Absence d’ictére 
Absence 
d’HSMG 
Bon      
développement 
staturo pondéral 

ASAT=201 UI/L 
ALAT=320 UI/L 
GGT=318 UI/L 
BT=23 µmol/L 

PAL=1061 UI/L 
ANCA négatifs 

Echographie : foie de taille normale, 
VBIH dilatées, VB alithiasique a paroi 
fine,  Bili-IRM : aspect irrégulier des 

voies biliaires évoquant une CS 
Absence de dilatation de la VBP 

Non faite CSP 

3 

Subictére      conjonctival
Enfant eutrophique 
Apyrexie 
Absence d’angiome 
stéllaire et de CVC 
HSMG 

ASAT=272 UI/L 
ALAT=278 UI/L 
GGT=110 UI/L 
BT=27 µmol/L 

PAL=1570 UI/L 
ANCA positifs 

Anti LC1 positif 

Echographie : foie dysmorphique 
micronodulaire avec hypertrophie du 

lobe gauche d’échostructure échogéne. 
Absence de dilatation des VBIH ou 

VBEH, SMG 
Dérivations porto-caves 

Bili-IRM : aspect en collier de perles 
évocateur d’une CSP 

Tissu hépatique 
d’architecture conservée 

Hépatite d’interface ; 
Canaux biliares de 

petite taille atrophiques 
et enchassées dans la 

fibrose 
Images de nécrose 

monocellulaire intra 
lobulaire et des 

hépatocytes géants 
multinuclées 

Syndrome de 
chevauchement 
HAI/CSP 

4 Ictére conjonctival 
SMG 

ASAT =1090 UI/L 
ALAT =890 UI/L 
GGT =300 UI/L 
BT =113 µmol/L 
PAL=763 UI/L 
ANCA négatifs 

Anti-LKM1 :   positifs 

Echographie : foie d’échostructure 
hétérogéne de taille normale 

Absence de dilatation des VBIH et 
VBEH, Tronc porte de calibre normal 

perméable, SMG 
Bili-IRM : aspect en arbre mort 

Espaces portes élargies 
par la présence de 

fibrose avec obstruction 
des canaux biliaires qui 

sont rarifiés 
Lésions nécrotico-

inflammatoires 
périportales et 

lobulaires 

Syndrome de 
chevauchement 

HAI/CSP 

5 

Ictére conjonctival 
Vitiligo en 
périorbitaire et en 
regard des 
articulations 
Absence d’ HSMG 

ASAT=41 UI/L 
ALAT= 7 UI/L 
GGT=11 UI/L 
BT=16 µmol/L 
PAL= 751 UI/L 
ANCA négatifs 

Echographie : foie de taille normale 
d’échostructure normale sans dilataion 

des voies biliaires 
Bili-IRM,  Canal biliaire droit effilé 

Non faite CSP 

6 HMG 

ASAT=70 UI/L 
ALAT =105 UI/L 

GGT=79 UI/L 
BT=9.1 µmol/L 
PAL=1296 UI/L 

Hb= 5.4 g/dL 
ANCA positifs 

Test de coombs + 
Ac anti TG + 

Echographie : foie augmenté de taille, 
absence de dilataion des VBIH et 

VBEH, tronc porte modérament dilaté 
et perméable 

Bili-IRM : aspect en arbre mort 

Canaux biliaires rarifiés 
des petites tailles en 

faveur d’une CS 
 

Association : 
-CSP 

-AHAI 
-DDB 
-RCH 

-Maladie 
coeliaque 

latente 

7 Ictére cutaneo-muqueux
HSMG 

ASAT=1574 UI/L 
ALAT=1387 UI/L 

GGT =147UI/L 
BC =98µmol/l 
PAL=476UI/L 

anti LKM1 positives 

HMG homogéne finement hétérogéne 
Vésicule biliare en place alithiasique Non faite 

 
 

HAI type 2 

8 

Ictére 
conjonctival 
Absence 
d’HSMG 
Bon 
développement 
staturo pondéral 

ASAT=786 UI/L 
ALAT= 218UI/L 

GGT= 89UI /l 
BT=3 µmol/L 
PAL=134 UI/l 

 

Echographie : CVC, hépatomégalie 
sans lésion focale, Ascite 

Hépatite d’interface 
périportale 

 

HAI 
séronégative 

Granulomteuse 
septique 

chronique 

9 

Absence d’ictére 
Absence 
d’HSMG 
Bon      
développement 
staturo pondéral 

ASAT =800UI/L 
ALAT=500 UI/L 

GGT=145 
PAL=778 

ANCA : positifs 

Echographie : hépatomégalie 
homogéne 

Bili IRM : irrégularités des parois avec 
images de sténoses multiples des VBIH 

 
 

Non faite 
 

 
CSP 

 
 

 

Tableau I : Tableau récapitulatif des données cliniques, biologiques, radiologiques et histologiques des 
neuf observations cliniques 
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Figure 1:Cholangio-IRM (observation 3) : Aspect des sténoses serrées séparées par segments 
normaux au niveau des canaux hépatiques communs et du cholédoque (flèches). 

 

 
Figure 2 : Cholangio-IRM (observation 4) : Sténoses sévères des VBIH et modérées de VBP 
associées à une raréfaction diffuse de l’arbre biliaire.  
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