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Vésicule atrophique Ostruction biliaire 

ATRESIE DES VOIES BILIAIRES 



1. Mise à jour des résultats du traitement séquentiel de 

l’AVB en France depuis 1986 

2. Impact à long-terme des facteurs pronostiques avant 

Kasai 

OBJECTIFS 



• Patients avec AVB vivant en France, nés entre 1986 et 
2015  

• Données venant de tous les centres françaises impliqués 
dans la prise en charge de l’AVB 

• 4 cohortes selon année de naissance 

METHODES 

A: 1986-1996 477 patients 

B: 1997-2002 279 patients 

C: 2003-2009 368 patients 

D: 2010-2015 304 patients 

 



RESULTATS 

1428 patients avec AVB 

1340 Kasai (94%) 

Transplantation hépatique 793 (55%) 

1152 patients vivants (81%) 
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1340 patients  

1986-2015 

 

- 5 ans: 41% 

- 10 ans: 35 % 

- 20 ans: 26 % 

- 30 ans: 22 % 
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SURVIE AVEC FOIE NATIF APRES KASAI 

p < 0.0001
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Pas de Kasai (88 patients) 

- 1 an: 53 % 

- 2 ans: 26 % 

- 5 ans: 5 % 



SURVIE AVEC FOIE NATIF APRES KASAI 
& syndrome de polysplénie 

p < 0.0001
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 1220 patients 1986-2015 

No polysplénie: (1002 pts) 

Polysplénie: (118 pts, 10%) 



p < 0.0001
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20 17 11 9 4 3 0

104 46 25 19 11 3 0

235 91 64 31 15 10 2

912 263 178 106 47 20 2--
--

At risk
SURVIE AVEC FOIE NATIF APRES KASAI 

& anatomie du reliquat biliaire extra-hépatique 

p < 0.0001
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SURVIE AVEC FOIE NATIF APRES KASAI 
& âge à l’intervention de Kasai 

Survie à 5 ans : 

<31 jours :      56% 

31-60 jours :   44% 

61-90 jours :   36% 

> 90 jours :     33% 

1336 patients  

1986-2015 

p < 0.0001
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SURVIE AVEC FOIE NATIF APRES KASAI 
évolution dans les 4 cohortes 

1340 patients  

1986-2015 

p = 0.77
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FACTEURS PRONOSTIQUES  
SUCCES DU KASAI 

Facteur pronostique Taux clearance bilirubine (%) N succes/N Kasai op. p 

Patients 34.9%  399/1142   

Anatomie du reliquat biliaire extra-hépatique <0.0001 

Type 1 85.0% 17/20   

Type 2 61.8% 63/102   

Type 3 42.9% 100/233   

Type 4 34.4% 312/907   

Syndrome polysplénie   0.001 

Absente 41.5% 415/999   

Presente 26.3% 31/118   

Age au Kasai     <0.0001 

<31 jours 53.3% 81/152   

31-60 jours 41.6% 221/531   

61-90 jours 34.2% 164/480   

>90 jours 28.2% 46/163   

Succès Kasai = normalisation de la bilirubine (bili totale  ≤20 μmol/L)  38% des enfants 



SURVIE AVEC FOIE NATIF APRES KASAI 
stratification par centre, évolution dans les quatre cohortes 

N Kasai par année Survie avec foie natif 5 ans après Kasai [SE] 

N patients vivants avec foie natif à 5 ans/N Kasai 

p 

Cohorte 1986-1996 Cohorte 1997-2002 Cohorte 2003-2009 Cohorte 2010-2015 

≥ 15 44,6% [0.034] 
93/209 

47.4% [0.045] 
58/123 

45.4% [0.040] 
69/154 

42.5% [0.064] 
17/107 

ns 

3 – 5 25.6% [0.048] 
22/82 

48.5% [0.060] 
34/68 

39.1% [0.046] 
44/114 

38.4% [0.074] 
9/143 

0.001 

≤ 2 36.8% [0.039] 
56/153 

32.7% [0.055] 
24/72 

41.8% [0.055] 
34/83 

14.3% [0.090] 
3/22 

ns 

p <0.0001 ns ns ns   



RESULTATS DU KASAI 
stratification par centre, évolution dans les quatre cohortes 

N Kasai par année Taux success Kasai (bilirubine totale ≤20 μmol/L) après Kasai 

(N succes/N Kasai) 

p 

Cohorte 1986-1996 Cohorte 1997-2002 Cohorte 2003-2009 Cohorte 2010-2015 

≥ 15 44.5% (93/209) 48.8% (60/123) 41.6% (64/154) 44.9% (48/107) ns 

3 – 5 22.0% (18/82) 47.0% (31/66) 35.4% (40/113) 32.6% (47/144) 0.01 

≤ 2 34.6% (53/153) 38.0% (27/71) 32.1% (27/84) 29.2% (7/24) ns 

p 0.001 ns ns ns   



Cohorte A 

1986-96 

Cohorte B 

1997-2002 

Cohorte C 

2003-09 

Cohorte D 

2010-15 
p 

76/477 

  16% 

20/279 

7% 

25/368 

7% 

25/304 

8% 
<0.00001 

DECES SANS TRANSPLANTATION HEPATIQUE 



- 10 ans :    84 % 

- 20 ans :    80 % 

- 28 ans :    79 % 

793 patients  
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SURVIE APRES TRANSPLANTATION 



SURVIE APRES TRANSPLANTATION 
évolution dans les 4 cohortes 

Survie à 5 ans : 

- 1986-1996:     76 % 

- 1997-2002:     91 % 

- 2003-2009:     88 % 

- 2010-2015:     92% 

785 patients  

1986-2015 

p < 0.0001
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SURVIE GLOBALE DES ENFANTS 
AU DIAGNOSTIC D’AVB 

- 10 ans :   80 % 

- 20 ans :   78 % 

- 30 ans :   76% 

1428 patients  
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Survie à 5 ans : 

- 1986-96 :       72% 

- 1997-2002 :   88 % 

- 2003-09 :       87 % 

- 2010-15 :       87 % 

 

1428 patients  

1986-2015 

p < 0.0001
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SURVIE GLOBALE AU DIAGNOSTIC D’AVB 
évolution dans les 4 cohortes 



SURVIE GLOBALE 
stratification par centre, évolution dans les quatre cohortes 

N nouveaux 
patients AVB par 
an 

Survie avec foie natif à 5 ans [SE] 
(N patients AVB/N patients vivants à 5 ans) 

p 

Cohorte 1986-1996 Cohorte 1997-2002 Cohorte 2003-2009 Cohorte 2010-2015 

≥ 20 77.8% [0.028] 
(161/209) 

88.5% [0.028] 
(108/123) 

90.3% [0.023] 
(140/154) 

86.8% [0.043] 
(35/107) 

0,004 

3 – 5 57.3% [0.054] 
(48/82) 

88.2% [0.039] 
(61/68) 

85.9% [0.032] 
(97/114) 

88.8% [0.028] 
(85/144) 

<0.0001 

≤ 2 77.0% [0.034] 
(117/154) 

86.1% [0.040] 
(62/72) 

85.2% [0.039] 
(68/84) 

89.6% [0.070] 
(17/28) 

ns 

p <0.0001 ns ns ns   



1. Le traitement séquentiel (Kasai +/- transplantation hépatique) donne actuellement 

87 % de chance de survie aux enfants atteints d’AVB. 

2. L’intervention de Kasai permet à 22 % des enfants atteints d’AVB de survivre 

jusqu’à 30 ans avec leur foie natif.  

3. L’impact des facteurs pronostiques, notamment celui de l'âge a l’intervention de 

Kasai, se poursuit jusqu’à l'âge adulte. 

CONCLUSIONS (1) 
PRONOSTIC A LONG TERME DE L’AVB EN FRANCE  

Série nationale 1986-2015 



4. La mortalité sans transplantation est restée stable depuis 1997 (8%), malgré la 

diffusion des techniques tels que le foie partagé et la greffe à donneur vivant 

5. L’amélioration continue des résultats est due principalement aux meilleurs résultats 

de la transplantation hépatique 

CONCLUSIONS (2) 
PRONOSTIC A LONG TERME DE L’AVB EN FRANCE  

Série nationale 1986-2015 
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