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Les hépatopathies dysimmunitaires correspondent a
un groupe rare et hétérogéne de maladies auto-
immunes du foie d’étiologie encore inconnue, a
évolution cirrhogéne [1-3]. La cible initiale est
I’hépatocyte au cours de Phépatite auto-immune
(HAI) et la cellule épithéliale biliaire dans les maladies
auto-immunes des voies biliaires. La cirrhose biliaire
primitive (CBP) est caractérisée par une atteinte des
petites voies biliaires (interlobulaires) et la cholangite
sclérosante primitive (CSP) par celle des voies biliaires
intra et/ou extra-hépatiques [4].

I’HAI peut ¢tre observée a tous les ages et dans les
deux sexes mais, elle survient préférentiellement
chez la femme agée de 40 a 50 ans. Le tableau n’est
pas spécifique. Le diagnostic est habituellement
établi, aprés des
d’hépatopathie chronique, sur I’association d’une
hépatite cytolytique, d’une hyper-
gammaglobulinémie prédominant sur les IgG, la

exclusion autres  causes

présence d’auto-anticorps sériques et d’une hépatite
d’interface active a la biopsie hépatique. Elles sont
classées en HAI de type 1 (80% des HAI) en
présence d’Ac antinucléaires (AAN) et d’anti-
muscles lisses de spécificité anti-actine et en HAI de
type 2 en présence d’anti-LKM1 et/ou d’anti-LC1.
I’HAI est séronégative dans prés 20% des cas et est
classée parmi les HAT de type 1 [1,2,5,06].

L’évolution spontanée est grave. Le traitement
habituel associe corticoides et azathioprine pendant
au moins deux ans et permet une rémission dans prés
de 80% des cas mais, le taux de rechute est élevé a
Parrét. Dans les échecs a 'azathioprine, les résultats
n’ont pas été probants avec le mycophenolate mofetil,
les anticalcineurines (cyclosporine, le tacrolimus), les
anti-TNF alpha ou encore le rituximab [2,4,6-8].

Dans sa forme typique, La CBP survient chez la
femme aprés 40 ans et est révélée par un prurit
associé a une cholestase biologique. Le diagnostic sera
retenu sur la présence d’Ac anti-mitochondries de
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spécificité M2 (sensibilité et spécificité > 95%) et/ou

la. présence dune cholangite  destructrice

lymphocytaire a I’histologie.

La présence d’AAN de type anti-GP210 (AAN avec
fluorescence membranaire cerclée dirigés contre les
pores nucléaires) ou de type anti-Sp100 (AAN avec
fluorescence en «gros grainsy intranucléaires, dirigés
contre les cores nucléaires) est trés utile dans les
formes séronégatives. La maladie est sensible a un
traitement précoce par I'acide urso-désoxycolique

(AUDC) [9-12].

Moins fréquente que la CBP, la CSP survient le plus
souvent chez ’homme de moins de 40 ans et est
associée a une colite inflammatoire, plus volontiers
une colite ulcéreuse, dans 80% des cas. Aprés
exclusion des formes secondaires (lithiase, chirurgie
ou autre traumatisme des voies biliaires...), le
diagnostic de CSP repose sur Passociation d’une
cholestase biologique et la présence de sténoses
biliaites multiples 24 la bili-IRM et/ou d’une
cholangite fibreuse et oblitérante a I’histologie.

La recherche d’auto-Ac est peu contributive, les
pANCA atypiques étant inconstants et de spécificité
médiocre.

De
individualisées (CSP des petits canaux biliaires, CSP

nouvelles formes ont ¢été récemment
associée a une pancréatite auto-immune avec
¢élévation des IgG4 sériques). Le traitement par
AUDC a
(25-30mg/j) améliore la qualité de vie et retarderait la

En [Pabsence de

fortes doses
progression de la maladie.
transplantation, la médiane de survie rapportée est de
9-12 ans [13-15].

Les formes mixtes ou overlap syndrome (OS) ne sont
pas exceptionnelles. (>10%). L’OS associe le plus
souvent, simultanément ou consécutivement, une
HAI a une CBP, PAUDC sera associé au traitement
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combiné de PHAI. ’association HAI et CSP est
plus rare [2,16,17].

La présence d’autres maladies auto-immunes extra-
hépatiques n’est pas rare au cours de 'HAI et de la
CBP, clle oriente vers l'origine auto-immune de
I’hépatopathie.

1l le d’une thyroidite
autoimmune, d’une connective ou d’une maladie

s’agira plus

souvent
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coeliaque. La CSP, quant a elle, est surtout
caractérisée par I'association quasi-constante a une
colite inflammatoire (colite ulcéreuse plutot que
maladie de Crohn) qui constitue 'un des critéres
majeurs du diagnostic [15,16].
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