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Gonzales et al

5 enfants (G 4; F 1)
Cholestase a GGT N
Mutation MYO5B
Absence de diarrhée
Acides biliaires élevés
Non syndromique ARC

Qiu et al

10 enfants (G 8; F 2)
Cholestase a GGT N
Mutation MYO5B
Absence de diarrhée
Acides biliaires élevés
Non syndromique ARC



Clinique

Gonzales et al

Naissance a terme
eutrophique

Age de début 7-15 mois
Hépatomégalie 5/5
Splénomégalie 1/5
Prurit 5/5

Ictere

retard acquisitions (n=1)
Retard taille n=1

Qiu et al

Pas de cholestase
gravidique

Age de début 1 mois-19
mois

Hépatomégalie 9/10
Splénomégalie 4/10
Prurit 7/10*

Ictere

surdité et lithiase (n=1)
Retard taille n=1



Biologie

Gonzales et al

Ac biliaires sériques 250-380
Transaminases 1,5 — 5XN
GGT 7- 10 ui/l

Bilirubine 46-158 pmol/L
AFP N

TQ N

Cholesterol N (3/4)

Histologie : fibrose portale et
lobulaire, cellules géantes,
cholestase intra-hépatocytaire &
canaliculaire

Qiu et al

Ac biliaires 21-461
Transaminases 1,5 - 10XN
GGT 10-99 ui/I

Bili 39-208 umol/L

AFP N

TaQN

Histologie : cellules géantes et
cholestase canaliculaire et intra-
hépatocytaire



Evolution

Gonzales et al Qiu et al
 Suivi 3.5 ans-13.5ans * Suivi 7 mois-7,5 ans
— Cholestase persistante n=2 — Cholestase persistante n=2
— Cholestase transitoire n=0 — Cholestase transitoire n=2
— Cholestase récurrente n=3 — Cholestase récurrente n=3
— ?(n=3)

e 1 dérivation biliaire externe ¢ 1 DC en attente de TH
* Traitement UDCA e Traitement UDCA +....



Meécanisme

* MYO5B

— Indispensable au trafic intracellulaire

— Combiné avec RAB : adressage BSEP et
polarisation hépatocyte

 Immunohistochimie : Anomalie de répartition
et expression de BSEP

e Déficit de fonction de BSEP
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Plusieurs formes anatomiques AVB




Plusieurs formes anatomiques AVB

Type
natomique

<

spatoportoentérostomie hépatoportocholécystostomi




Etude rétrospective 1984-2009
mohnocentrique

394 AVB

— 97 hépatoportocholecystostomie > type 3
— 297 hépatoportoentérostomie > type 4

* Hépatoportocholécystosomie
e Date 65 jours de vie (18-164)
* Suivi moyen 12,6 ans (3 mois- 26,6 ans)
* Pas de syndrome de polysplénie
» 3 kystes sous-hépatique
e 2 perdus de vue



Résultats

. . o)
R e
post-op | post-op  Survie avec foie natif

Succes 55 44

62% 46% — 63,5% a5 ans
— 56,4 % a 10 ans
DCD 4% 13,4% — 52,1% a 15 ans
(5) (13)
TH 0 22,7% ¥
( 2 2 ) mr\\‘ Overall survival
g \"\
gmo- - b, OO s
’:’ 297 HPE : 39 % Succés é 6 mois g'“- Survival with native liver

Age (years)



7 patients with HPC

Complications

N

Early complications Late complications
9 bile leakage 1 galibla deler 2 bile leakage 4 pallbladder
obstruction obstruction
\ / i iw
9 HPE 2 HPE 1death
1 cholecystojejunostomy 3 chelecystojejunostamy
¢
l ~
10 persistent bile 3 persistant bile 2lcteric
clearance tlearance patients
\ fﬁf?—‘

HFE

6 cholangitis/15 patients after

46.6% jaundice free at 5 years

e Complication 17%
— Fuites biliaires n=11
— Obstruction VB n=5
» Conversion HPE n=15
— Succes 13/15

1 DCD

A5 ans 297 HPE

— 104 (35%) cholangites
bactériennes

— 5(1,7%) fuites biliaires



Conclusion

Observatoire Francais AVB e HPC

1107 patients HPC — Réduit les angiocholites
1986-2009 post-opératoire
SurvieFN5ans  47%  35% — HPC améliore la survie
Survie FN 10ans 42%  31% sans TH

Survie FN 15ans 37% 27%
Survie FN 20ans 37% 23%

— Se compliquent
rarement
* De fuite biliaires
* D’obstruction vésicule
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