
La cholangite
scl�erosante
primitive

R�esum�e
La cholangite scl�erosante primitive (CSP) est une maladie
rare caract�eris�ee par des l�esions fibro-inflammatoires
st�enosantes des voies biliaires. Elle affecte pr�ef�erentiel-
lement le sujet de sexe masculin, �a un âge m�edian de
40 ans, souvent porteur d’une maladie inflammatoire
chronique de l’intestin. Sa pr�esentation clinique est
variable allant du sujet asymptomatique, de signes
asp�ecifiques tels que l’asth�enie ou le prurit jusqu’�a la
cirrhose d�ecompens�ee. Le diagnostic repose sur l’associa-
tion de trois crit�eres : 1) une cholestase chronique, 2) des
l�esions typiques sur l’imagerie ou bien l’histologie
h�epatique, 3) l’absence d’arguments pour une cholangite
scl�erosante secondaire. La cholangite �a IgG4 fait partie
des causes de cholangites scl�erosantes secondaires.
La cholangio-IRM est l’examen-cl�e pour le diagnostic de
CSP. En plus de mettre en �evidence les l�esions radio-
logiques typiques des voies biliaires, elle appr�ecie le
retentissement sur le parenchyme h�epatique. La biopsie
h�epatique est indispensable pour le diagnostic de CSP
lorsque la cholangio-IRM est non diagnostique (CSP des
petits canaux) ou pour le diagnostic de syndrome de
chevauchement (CSP + h�epatite auto-immune). La CSP
expose aux risques d’angiocholites et de cirrhose biliaire
secondaire. En dehors de toute cirrhose, la CSP expose
au risque de cholangiocarcinome et de carcinome de
la v�esicule biliaire. Alors que sa prise en charge
diagnostique a nettement �et�e am�elior�ee par les progr�es
de l’imagerie (notamment de la cholangio-IRM), la
prise en charge th�erapeutique de la CSP n’a que peu
progress�e. Le traitement de la CSP repose sur l’acide
ursod�esoxycholique alors que celui-ci n’a pas montr�e
d’efficacit�e sur la survie des malades. Le traitement
endoscopique est indiqu�e en cas de st�enose serr�ee
symptomatique et doit toujours être accompagn�e de
pr�el�evements biliaires du fait du risque �elev�e de
cholangiocarcinome. La transplantation h�epatique est
indiqu�ee en cas de cirrhose d�ecompens�ee ou d’alt�eration
importante de la qualit�e de vie. Malgr�e un risque de
r�ecidive de CSP sur le greffon, le pronostic des patients
CSP apr�es transplantation h�epatique est bon.

n Mots cl�es : voies biliaires, MICI, bili-IRM, cholangiocarcinome,
acide ursod�esoxycholique, traitement endoscopique
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D�efinition et �epid�emiologie

L a cholangite scl�erosante primitive (CSP) est une
maladie inflammatoire des voies biliaires de cause

pr�ecise inconnue mais pour laquelle un m�ecanisme auto-
immun est fortement suspect�e. Elle se caract�erise par des
l�esions fibro-inflammatoires st�enosantes des voies biliaires
[1]. C’est une maladie rare dont la pr�evalence est estim�ee
�a 1 pour 10 000 habitants. Il existe un gradient nord-sud
avec une pr�evalence plus importante dans les pays du
nord que dans les pays du sud. La CSP survient le plus

souvent chez un homme (sex ratio M:F de 2:1), �a un âge
m�edian de 40 ans au diagnostic, souvent porteur d’une
maladie inflammatoire chronique de l’intestin (MICI) [2].

Abstract
Primary sclerosing cholangitis (PSC) is a rare progressive
liver disease characterised by bile duct strictures caused by
inflammatory and fibrotic damages. PSC patients are
usually male patients, with a median age of 40, most
often with inflammatory bowel disease. Clinical symp-
toms of PSC can be absence of any symptom, fatigue and
pruritus or end stage liver disease. Diagnosis of PSC can be
made if the three following criteria are met: 1) chronic
cholestasis, 2) typical radiological or histological features,
3) exclusion of causes of secondary sclerosing cholangitis.
Autoimmune IgG4 -related cholangitis is part of the
causes of secondary sclerosing cholangitis. Magnetic
resonance cholangiography has become the key tool for
diagnosis of PSC. Magnetic resonance cholangiography
shows typical radiological features of bile ducts and also
evaluates impact of bile duct strictures on liver paren-
chyma. Liver biopsy is essential for diagnosis of small duct
PSC, in which magnetic resonance cholangiography is
normal, and for the diagnosis of overlap syndrome (PSC+
autoimmune hepatitis). PSC patients are at risk to develop
iterative acute cholangitis and secondary biliary cirrhosis.
Moreover, PSC is associated with an increased risk of
cholangiocarcinoma and gallbladder carcinoma. Whereas
diagnostic management of PSC has improved, notably
with development of magnetic resonance cholangiog-
raphy, therapeutic management remains limited. Urso-
deoxycholic acid is the only treatment for PSC patients
although studies have not shown benefit of this
medication on survival of PSC patients. Therapeutic
endoscopy should be restricted to symptomatic biliary
strictures and should always be performed with conco-
mitant ductal sampling because of high risk of chol-
angiocarcinoma. Liver transplantation is the therapeutic
option for PSC patients with end stage liver disease or
seriously reduced quality of live. Despite a risk of PSC
recurrence on liver graft, prognosis of PSC patients after
liver transplantation is good.

n Key words: biliary disease, IBD, magnetic resonance cholan-
giograpy, cholangiocarcinoma, ursodeoxycholic acid, therapeutic
endoscopy

Abr�eviations
AUDC acide ursod�esoxycholique
CPRE cholangio-pancr�eatographie r�etrograde endoscopique
CSP cholangite scl�erosante primitive
Ig immunoglobuline
MICI maladie inflammatoire chronique de l’intestin
PBH ponction biopsie h�epatique

913HEPATO-GASTRO et Oncologie digestive
vol. 25 n8 9, novembre 2018

ossier th�ematique Mise-au-pointD

HEPATO

GASTRO

et Oncologie

digestive

Les maladies

inflammatoires

des voies

biliaires



‘‘
La cholangite scl�erosante primitive
survient le plus souvent chez un homme,

�a un âge m�edian de 40 ans, souvent porteur
d’une MICI

’’
Maladie inflammatoire chronique
de l’intestin associ�ee �a la cholangite
scl�erosante primitive

La CSP est associ�ee �a une MICI dans 70 % des cas, ce qui
justifie de chercher syst�ematiquement la pr�esence d’une
MICI lors du diagnostic de CSP (tableau 1). �A l’inverse,
seulement 8 % des patients avec MICI ont une CSP. On
estime que les patients atteints de CSP qui ont une MICI
ont une rectocolite h�emorragique dans les trois quarts des
cas et une maladie de Crohn dans un quart des cas.
N�eanmoins, les donn�ees r�ecentes de la litt�erature
rapportent un ph�enotype de MICI sp�ecifique chez le
patient avec CSP, en faveur d’une MICI du 3e type [3]. Ce
ph�enotype se caract�erise par une pancolite plus
fr�equente, une il�eite de reflux, une �epargne rectale, et
surtout un risque de cancer colorectal nettement plus
�elev�e que chez les patients avec MICI sans CSP, justifiant
une coloscopie de d�epistage de façon annuelle.

‘‘
Les patients atteints de cholangite scl�ero-
sante primitive avec MICI ont un sur-risque

de cancer colorectal, justifiant une coloscopie
de d�epistage annuelle

’’

Pr�esentation clinico-biologique

Sur le plan clinique, la pr�esentation clinique de la CSP est
tr�es variable. Le patient peut être asymptomatique, et le
diagnostic est fait devant des anomalies du bilan
h�epatique. Les manifestations cliniques de la CSP peuvent
être une asth�enie, un prurit, des douleurs de l’hypo-
chondre droit, ou bien la survenue d’angiocholites �a
r�ep�etition. Enfin, la CSP peut être diagnostiqu�ee �a un
stade avanc�e de la maladie avec cirrhose d�ecompens�ee.
Sur le plan biologique, la CSP se manifeste par une
cholestase chronique avec ou sans ict�ere. Les anticorps
anti-cytoplasme des neutrophiles (ANCA) peuvent être
positifs mais sont peu sensibles ; leur dosage n’est donc
pas recommand�e.

‘‘
La pr�esentation clinique de la cholangite
scl�erosante primitive est tr�es variable :

asymptomatique, asth�enie, prurit, douleurs
de l’hypochondre droit

’’
Pr�esentation radiologique

La CSP se manifeste par des l�esions typiques des voies
biliaires sur l’imagerie. L’imagerie des voies biliaires �etait
r�ealis�ee hier par cholangio-pancr�eatographie r�etrograde
endoscopique (CPRE) et l’est aujourd’hui par imagerie
par r�esonnance magn�etique (cholangio-IRM), technique
non invasive ayant montr�e une tr�es bonne sensibilit�e
pour le diagnostic positif de CSP. Ainsi, la cholangio-IRM
est la modalit�e d’imagerie recommand�ee en premi�ere
intention pour le diagnostic de CSP [4]. L’IRM permet
d’�etudier �a la fois les voies biliaires et le parenchyme
h�epatique.

‘‘
La cholangio-IRM est l’imagerie
recommand�ee en premi�ere intention

pour le diagnostic de cholangite scl�erosante
primitive

’’La cholangio-IRM (ou bili-IRM) est un examen d’inter-
pr�etation difficile qui doit être r�ealis�e par un radiologue
exp�eriment�e [5]. Cet examen comprend des s�equences de
cholangio-IRM, de pr�ef�erence en 3D, ainsi que des
s�equences classiques en T1, T2 et diffusion ; il est
�egalement recommand�e de r�ealiser des s�equences avec
injection de produit de contraste. Le diagnostic radio-
logique de CSP repose sur la mise en �evidence demultiples
st�enoses biliaires associ�ees �a des dilatations [6] (figures 1
et 2 A). Ces l�esions peuvent affecter soit uniquement les
voies biliaires intrah�epatiques, soit les voies biliaires intra-

Tableau 1. Bilan initial �a r�ealiser lors du diagnostic
de cholangite scl�erosante primitive.

Examen But

Cholangio-IRM Diagnostic positif

Dosage s�erique IgG4 �Eliminer une cholangite �a IgG4

S�erologie VIH �Eliminer une cholangite secondaire
�a une immunod�epression

Il�eocoloscopie avec
biopsies

Chercher une MICI associ�ee

Mesure �elasticit�e
h�epatique

�Evaluer fibrose (valeur basale)

Dosage s�erique
CA19-9

D�epister un cholangiocarcinome
(valeur basale)

Dosage vitamine D
Ost�eodensitom�etrie

D�epister une ost�eoporose
secondaire

Bilan lipidique D�epister une dyslipid�emie
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et extrah�epatiques soit plus rarement les voies biliaires
extrah�epatiques seules (figure 1). La cholangio-IRM
permet de r�ealiser une v�eritable cartographie des l�esions
des voies biliaires : localisation, st�enose courte ou longue,
serr�ee ou non. Il peut �egalement exister un �epaississement
de la paroi des voies biliaires, visible sur les s�equences en
pond�eration T2 ; cet �epaississement est souvent bien

visible sur les s�equences inject�ees car la paroi est
intens�ement rehauss�ee (figure 2D).

‘‘
Le diagnostic radiologique de cholangite
scl�erosante primitive repose sur la mise

en �evidence de multiples st�enoses biliaires
associ�ees �a des dilatations

’’En plus de l’�etude des voies biliaires, l’IRM apporte des
informations sur le parenchyme h�epatique. En effet, les
l�esions biliaires entraı̂nent un retentissement sur le
parenchyme h�epatique. Des anomalies de signal sont
visibles en correspondance des territoires avec st�enoses
biliaires.Ces anomalies se traduisent paruneh�et�erog�en�eit�e
du signal du parenchyme avec des plages en hypersignal T2
et surtout en diffusion (figures 2B et C). Elles sont de
topographie souvent p�eriph�erique et segmentaire. Ces
modifications sont vraisemblablement secondaires �a la
cholestase, l’inflammation voire la fibrose. Ce retentisse-
ment parenchymateux se voit �egalement sous la forme de
troubles de perfusion avec une h�et�erog�en�eit�e du rehaus-
sement du parenchyme h�epatique au temps art�eriel. �A des
stades plus avanc�es de la maladie apparaissent des signes
d’h�epatopathie chronique avec une dysmorphie h�epatique
(contours bossel�es, atrophie de certains segments) et des
signes d’hypertension portale (voies de d�erivation,
spl�enom�egalie, ascite).

‘‘
L’IRM permet �egalement d’appr�ecier
le retentissement des l�esions biliaires

sur le parenchyme h�epatique

’’Il existe un grand polymorphisme des l�esions radiologiques
de la CSP. Les formes discr�etes peuvent se traduire par
des st�enoses biliaires intrah�epatiques sans dilatation et
sans retentissement parenchymateux t�emoignant d’une
maladie peu obstructive et peu fibrosante. A contrario,
il existe des formes s�ev�eres, progressives, avec dilatations
des voies biliaires intrah�epatiques en amont de st�enoses
avec retentissement parenchymateux important. L’histoire
naturelle tend soit vers une stabilit�e soit vers une
aggravation des l�esions radiologiques [7]. La cholangio-
IRMaun rôle-cl�e dans le diagnostic initial de lamaladiemais
aussi une place importante au cours du suivi de la maladie.
L’IRM peut �egalement mettre en �evidence des calculs
intrah�epatiques en amont de st�enoses sous la forme
d’hypersignaux T1 au sein des voies biliaires. En effet, la
fr�equence des calculs biliaires a �et�e rapport�ee �a 56 % au
cours de la CSP [7]. Ces calculs apparaissent de façon
secondaire aux st�enoses biliaires et augmentent encore
davantage le risque d’angiocholites d�ej�a pr�esent chez les
patients atteints de CSP.

A

B

Figure 1. L�esions typiques de cholangite scl�erosante primitive en
bili-IRM. A) S�equence bili-IRM 3D montrant une atteinte des voies
biliaires intrah�epatique : Respect global de la voie biliaire principale
et de la convergence. Atteinte diffuse des voies biliaires
intrah�epatiques avec alternance de st�enoses (fl�eches) et dilatations.
B) S�equence bili-IRM 3D montrant une atteinte des voies biliaires
intra- et extrah�epatiques : atteinte s�ev�ere de la voie biliaire
principale avec multiples st�enoses courtes et serr�ees (fl�eches).
Atteinte diffuse des voies biliaires intrah�epatiques avec alternance
de st�enoses et dilatations.
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Aspects histologiques

Sur l’histologie h�epatique, la l�esion typique de cholangite
scl�erosante est la cholangite fibreuse qui se pr�esente sous
la forme d’une fibrose lamellaire concentrique autour
d’un canal biliaire pouvant aboutir �a une obstruction
canalaire (figure 3). Cette l�esion est sp�ecifique de la
cholangite scl�erosante mais elle est peu sensible, trouv�ee
dans seulement 30 % des cas, en moyenne. Une biopsie
h�epatique de grande taille et la r�ealisation de multiples
niveaux de coupe am�eliorent la sensibilit�e diagnostique.
Il est important de souligner que cette l�esion histologique
de cholangite fibreuse peut être tout aussi bien pr�esente
en cas de CSP qu’en cas de cholangite scl�erosante
secondaire (cf. infra) et que le contexte clinique et
l’imagerie seront indispensables pour distinguer l’une
ou l’autre maladie. L’histologie h�epatique permet de

chercher d’autres signes moins sp�ecifiques mais qui
orienteront vers une maladie biliaire ou cholangiopathie :
atrophie des cholangiocytes, irr�egularit�e du canal biliaire,
cholestase, r�eaction ductulaire marqu�ee. L’histologie
h�epatique permettra �egalement de chercher des signes
d’h�epatite auto-immune en cas de suspicion d’« overlap
syndrome » (cf. infra). Enfin, l’histologie h�epatique pourra
�evaluer la s�ev�erit�e de la fibrose h�epatique. Il est important
de pr�eciser que la ponction biopsie h�epatique (PBH) n’est
pas indispensable pour poser le diagnostic de CSP lorsque
la cholangio-IRM est diagnostique. Les indications de la
PBH au cours de la CSP sont d�etaill�ees dans le tableau 2.

‘‘
La biopsie h�epatique n’est pas indispen-
sable pour poser le diagnostic de cholan-

gite scl�erosante primitive lorsque la cholangio-IRM
est diagnostique

’’

A B

C D

Figure 2. L�esions biliaires et parenchymateuses de la cholangite scl�erosante primitive en IRM. A) S�equence bili-IRM 3D : atteinte diffuse avec
alternance de st�enoses et dilatations des voies biliaires intra- et extrah�epatiques. B) S�equence T2 : Retentissement parenchymateux sous la forme
de plages en hypersignal T2, de topographie p�eriph�erique. C) S�equence diffusion : retentissement parenchymateux sous la forme de plages en
hypersignal, de topographie p�eriph�erique et segmentaire. D) S�equence T1 apr�es injection de gadolinium : �epaississement avec prise de contraste
de la paroi des voies biliaires. H�et�erog�en�eit�e du rehaussement du parenchyme en rapport avec des troubles perfusionnels.
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D�emarche diagnostique

Le diagnostic positif de CSP se fait sur l’association des
trois crit�eres suivants : cholestase chronique, l�esions
typiques �a l’imagerie des voies biliaires ou sur l’histologie
h�epatique et absence d’arguments pour une cause de
cholangite scl�erosante secondaire [4, 8] (figure 4).
Les cholangites scl�erosantes secondaires repr�esentent
donc les diagnostics diff�erentiels de la CSP. Il existe de
nombreuses causes de cholangite secondaire : les
principales sont un obstacle chronique (calcul, tumeur),
une cause infectieuse (chez le patient VIH positif
immunod�eprim�e) ou une cause isch�emique (notamment
apr�es un s�ejour en r�eanimation [9] ou bien encore apr�es
thrombose de l’art�ere h�epatique dans les suites d’une
transplantation h�epatique). La cholangite �a IgG4

repr�esente une cause particuli�ere de cholangite secon-
daire. Elle survient sur un terrain diff�erent de la CSP :
plutôt un homme d’âge mûr, âge m�edian de 65 ans, sans
MICI, et est souvent associ�ee �a une pancr�eatite auto-
immune. Dans la cholangite �a IgG4, la concentration
s�erique d’IgG4 est �elev�ee. Le diagnostic de cholangite �a
IgG4 est difficile et repose sur un faisceau d’arguments
cliniques biologiques radiologiques et histologiques [10].
N�eanmoins, il est important de savoir �evoquer ce
diagnostic car contrairement �a la CSP, la cholangite �a
IgG4 se caract�erise par une forte sensibilit�e �a la
corticoth�erapie qui permet le plus souvent une r�emission.
C’est pourquoi il est recommand�e de r�ealiser le dosage
des IgG4 s�eriques lors du bilan diagnostique initial de CSP
(tableau 1) même si l’�el�evation des IgG4 n’est pas
sp�ecifique de la cholangite �a IgG4 et peut aussi se
rencontrer au cours de la CSP ou du cholangiocarcinome.

‘‘
Les cholangites scl�erosantes secondaires
repr�esentent donc les diagnostics

diff�erentiels de la cholangite scl�erosante
primitive

’’
Formes cliniques

Il existe des formes cliniques particuli�eres de CSP. La CSP
des petits canaux (« Small Duct PSC ») affecte, comme

Figure 3. Aspects histologiques de la cholangite scl�erosante primitive.
Ponction biopsie h�epatique montrant une cholangite fibreuse
(coloration h�ematoxyline-�eosine, �100 grandissement original).

Tableau 2. Indications de la ponction biopsie
h�epatique au cours d’une cholangite

scl�erosante primitive.

Indication But

�El�evation transaminases
> 5 N
Ou gammaglobulines ou
IgG �elev�ees
Ou anticorps anti-tissue
positifs

Chercher overlap syndrome

Cholangio-IRM normale Chercher une cholangite scl�ero-
sante primitive des petits canaux

Essai th�erapeutique �Evaluer la fibrose avant et apr�es
traitement

Cholestase chronique +/- ictère

Aspect radiologique typique sur cholangio-IRM
ou

Cholangite fibreuse sur PBH 

Absence d’argument
pour une cholangite sclérosante secondaire 

+

+

=

Diagnostic de CSP

Figure 4. D�emarche diagnostique. PBH : ponction biopsie
h�epatique.
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son nom l’indique, seulement les canaux biliaires de petite
taille. Cette forme repr�esente 5-10 % des CSP. Elle est
plus fr�equemment associ�ee �a unemaladie de Crohn. Dans
cette forme, l’imagerie des voies biliaires est normale et
donc l’histologie h�epatique est indispensable pour en faire
le diagnostic. La CSP des petits canaux a un pronostic
meilleur que la CSP classique [11].

‘‘
Dans la forme cholangite scl�erosante
primitive des petits canaux (Small Duct),

l’imagerie des voies biliaires est normale

’’La deuxi�eme forme clinique est le syndrome de chevau-
chement ou « overlap syndrome » d�efini par l’association
d’une CSP et d’une h�epatite auto-immune. Cette forme
repr�esente 10 % des CSP et affecte surtout l’enfant et
l’adulte jeune, elle est d�esign�ee « cholangite scl�erosante
auto-immune » par la litt�erature anglo-saxonne [12]. En
cas d’overlap syndrome, la biologie h�epatiquemontre une
cytolyse importante (transaminases sup�erieures �a 5 fois la
normale). L’histologie est �egalement indispensable pour
poser le diagnostic d’overlap syndrome. Le pronostic de
l’overlap syndrome est meilleur que celui de la CSP
classique [11].

‘‘
L’overlap syndrome est d�efini par l’asso-
ciation d’une cholangite scl�erosante

primitive et d’une h�epatite auto-immune

’’Pronostic

L’�evolution de la CSP est tr�es variable. Alors que certains
patients restent asymptomatiques toute leur vie, d’autres
vont pr�esenter des angiocholites �a r�ep�etition et d’autres
vont �evoluer rapidement vers la cirrhose biliaire secon-
daire. Le d�elai m�edian de survie sans transplantation
h�epatique est estim�e �a 21,3 ans [13]. Plusieurs facteurs
ont �et�e rapport�es comme ayant une valeur pronostique au
cours de la CSP : l’âge, la bilirubin�emie, le score de fibrose
sur l’histologie et l’�elastom�etrie h�epatique mesur�ee par le
FibroScan1 [14], la diminution des phosphatases alcalines
au cours du temps, les l�esions radiologiques de CSP.

‘‘
La cholangite scl�erosante primitive expose
aux risques d’angiocholites et de cirrhose

biliaire secondaire

’’En dehors de toute cirrhose, les patients atteints de CSP
sont �a risque de d�evelopper un cholangiocarcinome (risque
400 fois sup�erieur par rapport aux patients sans CSP).

Dans lamoiti�e des cas, le cholangiocarcinome survient dans
la premi�ere ann�ee qui suit le diagnostic de CSP. Apr�es la
premi�ere ann�ee, le risque de cholangiocarcinome est
estim�e �a0,5�a1,5 %paran. Plusieurs facteurs favorisants la
survenue du cholangiocarcinomeont �et�e identifi�es : le sexe
masculin, un âge �elev�e au diagnostic, un ant�ec�edent de
dysplasie ou cancer colorectal, la pr�esence d’une RCH
versus maladie de Crohn ou absence de MICI [11]. Son
diagnostic est un v�eritable d�efi car l’imagerie est peu
performante pour distinguer une st�enose biliaire d’origine
inflammatoire d’une st�enose d’origine tumorale. Ce
diagnostic devra être suspect�e devant toute aggravation
clinique (apparitiond’un ict�ere, alt�erationde l’�etat g�en�eral),
biologique (majoration de la cholestase augmentation du
CA 19-9) et/ou aggravation radiologique (apparition ou
aggravation d’une st�enose biliaire) (figure 5). Si un
cholangiocarcinome est suspect�e, il est recommand�e de
r�ealiser une CPRE avec brossage et biopsies endobiliaires
(cf. infra). Si le cholangiocarcinome est r�es�ecable, le
traitement curatif sera la r�esection chirurgicale. Certains
patients tr�es s�electionn�es atteints d’un cholangiocarci-
nome hilaire peuvent être �eligibles �a une transplantation
h�epatique avec radiochimioth�erapie n�eoadjuvante et
chimioth�erapie adjuvante permettant une survie de
50 % �a 5 ans [15]. En cas de tumeur non r�es�ecable, le
traitement repose sur la chimioth�erapie �a vis�ee palliative. Le
pronostic du cholangiocarcinome est sombre, avec une
survie inf�erieure �a 10 % �a 5 ans du diagnostic [16].
Les patients atteints de CSP sont aussi �a risque de
d�evelopper des l�esions de la v�esicule biliaire : calcul ou
tumeur (dont 50 % seront des tumeurs malignes).
Le carcinome de la v�esicule affecte 3 % des patients

Figure 5. Aspect radiologique d’un cholangiocarcinome. S�equence
bili-IRM 3D montrant une st�enose serr�ee (fl�eche) avec dilatation de
l’ensemble des voies biliaires au-dessus de la st�enose.
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atteints de CSP poussant les soci�et�es savantes �a
recommander un d�epistage par une imagerie annuelle
de la v�esicule biliaire [17].

‘‘
En dehors de toute cirrhose, les patients
atteints de cholangite scl�erosante primi-

tive sont �a risque de d�evelopper un cholangiocar-
cinome ou un carcinome de la v�esicule
biliaire

’’
‘‘

Il est recommand�e de r�ealiser
un d�epistage par une imagerie annuelle

de la v�esicule biliaire chez tout patient atteint
de cholangite scl�erosante primitive

’’
Traitement

Le seul traitement de la CSP est l’acide ursod�esoxycholique
(AUDC). L’AUDC a montr�e une am�elioration significative
de la biologie des patients atteints de CSP mais pas de leur
survie. Deux �etudes ont rapport�e un effet d�el�et�ere de
l’AUDC au cours de la CSP : une surmortalit�e de cause
h�epatique et un sur-risque de cancer colorectal [18, 19].
C’est probablement ces r�esultats qui ont motiv�e l’AASLD
(American Association for the Study of Liver Diseases) �a se
positionner contre le traitement par AUDC au cours de la
CSP. Il est important de noter que dans ces deux �etudes, le
traitement par AUDC �etait donn�e �a forte dose (28-30 mg/
kg/j). L’EASL (European Association for the Study of the
Liver) se montre plus permissive en proposant le traitement
de la CSP par AUDC �a la dose mod�er�ee de 15 �a 20 mg/kg/j
sans toutefois le recommander formellement [4]. De
nombreux essais th�erapeutiques sont en cours pour
identifier de nouvelles mol�ecules efficaces contre la CSP.
Notamment, l’acide nor-ursod�esocxycholique [20] et
l’acide ob�eticholique font actuellement l’objet d’une �etude
de phase 3. Pour juger l’efficacit�e des nouveaux traite-
ments, l’�evaluation histologique de la maladie reste
indispensable (tableau 2).

‘‘
Le seul traitement disponible pour la cho-
langite scl�erosante primitive est l’acide

ursod�esoxycholique mais il n’est pas formellement
recommand�e par les soci�et�es savantes

’’La place de l’endoscopie dans la prise en charge de la CSP
a �et�e bien d�efinie par des recommandations communes
de la soci�et�e europ�eenne d’endoscopie digestive (ESGE) et
de la soci�et�e europ�eenne d’h�epatologie (EASL) [21]. Selon
ces recommandations, les indications de la CPRE avec

pr�el�evements biliaires associ�es au cours de la CSP sont : (i)
symptômes cliniques significatifs ou en cours d’aggrava-
tion (ict�ere, angiocholite, prurit) ; (ii) augmentation rapide
du taux des enzymes cholestatiques ; (iii) nouvelle st�enose
dominante ou progression de st�enoses dominantes
existantes identifi�ees sur la cholangio-IRM, et accessibles
�a un traitement endoscopique. La d�efinition de la st�enose
dominante a �et�e faite sur la CPRE et �etait la suivante :
st�enose ayant un diam�etre � 1,5 mm dans le canal
chol�edoque et/ou � 1,0 mm dans un canal h�epatique �a
moins de 2 cm de la confluence h�epatique principale. Sur
la bili-IRM, il a �et�e propos�e comme �equivalent de st�enose
dominante le concept de st�enose biliaire serr�ee, d�efinie
par une diminution de plus de 75 % du diam�etre du canal
chol�edoque ou des canaux h�epatiques droit ou gauche
[7]. En r�esum�e, le traitement endoscopique est indiqu�e en
cas de st�enose biliaire serr�ee symptomatique. Le traite-
ment de ces st�enoses biliaires serr�ees doit être envisag�e
dans un centre expert par des endoscopistes chevronn�es.
Les recommandations laissent �a l’appr�eciation de
l’op�erateur le choix entre la dilatation au ballon et/ou la
mise en place d’une proth�ese biliaire comme options
th�erapeutiques (figure 6). En effet, les �etudes presqu’es-
sentiellement r�etrospectives, avec de nombreux biais de
s�election, ne permettent pas de conclure sur la sup�eriorit�e
de l’une ou l’autre technique ou des deux associ�ees [21].
En raison des complications inh�erentes �a la CPRE et plus
particuli�erement en cas de CSP, une antibioprophylaxie
syst�ematiques avant la CPRE est recommand�ee en raison
du risque d’angiocholite iatrog�ene.

‘‘
Le traitement endoscopique est indiqu�e
en cas de st�enose biliaire serr�ee

symptomatique

’’Un cholangiocarcinome doit être suspect�e chez tout
patient avec CSP pr�esentant une perte de poids, une
aggravation de la cholestase, une augmentation s�erique
du CA19-9 et/ou l’apparition ou aggravation d’une
st�enose biliaire serr�ee, en particulier si elle est associ�ee
�a une masse d’allure tumorale. La suspicion de cholan-
giocarcinome est une indication �a r�ealiser une CPRE. Les
pr�el�evements endocanalaires pratiqu�es lors de la CPRE, �a
savoir le brossage cytologique et les biopsies endocana-
laires, peuvent aider au diagnostic de cholangiocarci-
nome. Cependant, ces deux techniques d’une grande
sp�ecificit�e (97 %) mais d’une sensibilit�e modeste (43 %)
ont une performance diagnostique limit�ee [21, 22]. C’est
pourquoi, des investigations compl�ementaires telles que
l’�echo-endoscopie et la cholangioscopie peuvent être
utiles dans certains cas. L’�echo-endoscopie peut être
int�eressante en cas de masse hilaire ponctionnable ou
pour laponctiondeganglions lymphatiques locor�egionaux.
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La cholangioscopie gagne actuellement en popularit�e,
notamment depuis la sortie du vid�eocholangioscope �a
usage unique (SpyglassDSTM, Boston Scientific). Cette
technique a montr�e son int�erêt pour le diagnostic des
st�enoses biliaires d’origine ind�etermin�ee mais son utilit�e
chez les patients atteints de CSP reste �a d�eterminer.
D’autres techniques, telles que l’�echoendoscopie intraca-
nalaire par minisonde et l’endomicroscopie confocale
endocanalaire [23], ont montr�e une utilit�e potentielle dans
la litt�erature pour le diagnostic du cholangiocarcinome,
mais ne se sont pas �etablies dans la pratique clinique,
probablement du fait d’un �equipement lourd et coûteux
pour une maladie qui reste rare.

‘‘
La suspicion de cholangiocarcinome est
une indication �a r�ealiser une cholangio-

pancr�eatographie r�etrograde endoscopique

’’

La prise en charge th�erapeutique des patients atteints de
CSP devra �egalement inclure le traitement des symptômes
tels que le prurit et l’asth�enie ainsi que le traitement des
complications �eventuelles (notamment ost�eoporose ou
dyslipid�emie secondaires �a la cholestase chronique) [4].
En cas de cirrhose d�ecompens�ee ou bien d’alt�eration
importante de la qualit�e de vie (angiocholites �a r�ep�etition,
prurit r�efractaire), la transplantation h�epatique est
indiqu�ee. Le risque de r�ecidive de CSP sur le greffon
h�epatique existe et est �evalu�e �a 20 % [1]. N�eanmoins,
l’efficacit�e de la transplantation h�epatique pour CSP est
bonne avec une survie �a 5 ans de 75 %.

‘‘
En cas de cirrhose d�ecompens�ee ou bien
d’alt�eration importante de la qualit�e

de vie, la transplantation h�epatique est
indiqu�ee

’’

A B

C D

Figure 6. Traitement endoscopique d’une st�enose biliaire chez un patient atteint de cholangite scl�erosante primitive. A) Cholangiographie avec
cath�et�erisme du secteur post�erieur droit, montrant une st�enose hilaire avec dilatation en amont. B) Dilatation hydrostatique au ballonnet de 6mm
de diam�etre. C et D) Vues scopique et endoscopique de la proth�ese biliaire plastique de 8,5 French mise en place, apr�es dilatation de la st�enose,
dans le secteur post�erieur droit dont l’extr�emit�e est transpapillaire.
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Liens d’int�erêts : MC a une activit�e de conseil aupr�es de
Boston Scientific. SL, EC et DW d�eclarent n’avoir aucun
liens d’int�erêts en rapport avec l’article. &
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T ake-home messages

& La cholangite scl�erosante primitive est une maladie
rare, caract�eris�ee par des l�esions fibro-inflammatoires
st�enosantes des voies biliaires.

& La cholangite scl�erosante primitive affecte pr�ef�eren-
tiellement le sujet masculin, d’un âgem�edian de 40 ans,
souvent atteint d’une MICI.

& Le patient atteint de cholangite scl�erosante primitive
avec MICI a un sur-risque de cancer colorectal justifiant
d’une coloscopie de d�epistage annuelle.

& Le diagnostic de cholangite scl�erosante primitive
repose sur l’association d’une cholestase chronique, de
l�esions typiques sur la cholangio-IRM ou l’histologie
h�epatique et de l’absence d’arguments pour une
cholangite scl�erosante secondaire.

& La cholangite scl�erosante primitive expose non
seulement au risque d’angiocholites et de cirrhose
biliaire secondaire mais �egalement au risque de
cholangiocarcinome et de carcinome de la v�esicule
secondaire.

& Le traitement de la cholangite scl�erosante primitive
repose sur l’acide ursod�esoxycholique et la transplanta-
tion h�epatique.

& La CPRE est indiqu�ee en cas de st�enose biliaire serr�ee
symptomatique ou de suspicion de cholangiocarci-
nome.
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