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Etiologie et physiopathologie 



Hépatites chroniques 

Lésions élémentaires communes 
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Lésions  cellulaires 



Nécrose lobulaire 



Nécrose parcellaire 



Hépatites chroniques 

Infiltrat inflammatoire 



Hépatites chroniques 

Fibrose 
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Score d’activité (Ishak) : Grade 



Stades de fibrose (Ishak) 



Hépatite chronique C 



Hépatite chronique B 



Hépatite autoimmune 
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Hépatites chroniques : rôles du pathologiste 

Questions posées 





Hépatites chroniques : rôles du pathologiste 

Discordances 



MEMO 





Cholangiopathies autoimmunes 

de l’adulte 

Place du diagnostic anatomopathologique 

 



Circonstances : exploration d’une cholestase 

Syndrome clinique et biologique 

 Cholestase :      PAL 2N 

 Anictérique 

 

Etiologies variées :  

 Cholangiopathies chroniques : CBP / CSP / Cholangite à IgG4 

 Stéatose 

 Lésions vasculaires 

 Hyperplasie nodulaire régénérative  

 Anomalies des transporteurs biliaires 

 Ductopénies 



Place de la biopsie devant une cholestase anictérique 

Bilan Dg Bilan Dg 

AC anti-mitochondries, p-ANCA, Ig 

Imagerie des voies biliaires : Bili-IRM +++ 

Indications de la PBH 
 

 

      AC anti-mitochondries – 

      Bili-IRM   - 

      Transaminases > 5N 

 Eliminer autres causes :  
            stéatose 

            maladie vasculaire (HNR) 

            néoplasie 

Indications de la PBH 
Evaluation du stade de la maladie 
      Activité 

      Fibrose 

      Ductopénie 



Qu’attendre de la PBH ? 

Signes en faveur d’une maladie des voies biliaires 
 

  Signes directs de cholangite :  

 Inflammation des canaux 

 

  Signes indirects 

 Ductopénie  

 Réaction ductulaire 

 Signes de cholestase tissulaire chronique 

Une PBH normale n’élimine pas le diagnostic de  

CBP ni de CSP +++               contrainte technique 



Lésions histologiques directes : cholangite 

Cholangite lymphocytaire 

destructrice non suppurée 

Cholangite granulomateuse 

1/3 des cas 

Cholangite fibreuse 

oblitérante 



Lésions histologiques indirectes  des MB 

Ductopénie 

Définition : >20% des espaces portes dépourvus de canal biliaire (50%) 

Immunomarquage CK7 / CK19 



Lésions histologiques indirectes  des MB 

Réaction ductulaire 

Prolifération ductulaire 

Infiltrat inflammatoire polymorphe (PNN) 

Fibrose disséquante 



Lésions histologiques indirectes  des MB 

Signes de cholestase tissulaire chronique 

Hépatocytes clarifiés 

Corps de Mallory 

Amas de macrophages spumeux / rosettes 

Bilirubinostase 



Cirrhose biliaire primitive 

Critères diagnostiques 

1. Signes biologiques de cholestase chronique 

2. Anticorps anti-mitochondries (M2) > 1/80 

3. Lésions histologiques 

 caractéristiques : cholangite chronique 

              destructrice non suppurée, (granulomateuse 1/3 cas) 

 compatibles (signes indirects) 

Diagnostic certain si 3 critères + 

ou probable si 2 / 3 critères + 



Cirrhose biliaire primitive 

Stades histologiques de la CBP 



CBP « séronégative » Cholangite autoimmune 

Critères diagnostiques 

1. Signes biologiques de cholestase chronique 

2. Lésions histologiques  

 caractéristiques : cholangite chronique 

              destructrice non suppurée, (granulomateuse 1/3 cas) 

 compatibles (signes indirects) 

3. Anticorps anti-mitochondries – 

4. Anticorps anti tissu (anti-noyaux,  

       anti-muscle lisse) 80 à 90% des cas 



Cholangite sclérosante primitive 

Atteinte chronique inflammatoire et fibrosante des voies biliaires 

intra et /ou extra hépatiques 

 

• Atteinte des canaux biliaires de grand calibre intra 

     et extrahépatiques 

 

• Atteinte des canaux biliaires de petit calibre 

     «  péricholangite » (5%) 

     canaux intralobulaires et septaux proximaux  

 

• Atteinte de tout l’arbre biliaire 



Cholangite sclérosante primitive 

Critères diagnostiques 

1. Signes biologiques de cholestase  

2. Anomalies des voies biliaires intra ou extrahépatiques en imagerie ++  

3. Signes histologiques :cholangite fibreuse et obltérante 

4. Association MICI 

 

Dg + si présence d’au moins 2 de ces critères 

dont un morphologique (radiologique ou histologique) 

 

 Absence de cause identifiable de cholangite sclérosante secondaire 

 

 

Chazouillère (Gastroenterol clinBiol, 2003) 



Cholangite sclérosante primitive 

Lésions histologiques visibles = cholangite des petits canaux  

Fibrose concentrique +/- inflammation 

Cordon fibreux 

Atrophie épithéliale 

Amas lymphoïde 



Cholangite sclérosante primitive 

Imagerie PBH Terminologie 

Diagnostique 

 

 

Non diagnostique 

 

 

Diagnostique 

S. Non spécifique 

 

 

Diagnostique 

 

 

Diagnostique 

CSP des canaux 

de grand calibre IH et EH  

 

CSP des petits canaux 

 

 

CSP avec atteint globale 

de l’arbre biliaire 

 

 

Ludwig (Sem Liv Dis, 2003) ; Björnsson (Gut, 2002) : Angulo (Hepatology, 2002) 



Cholangite sclérosante primitive 

Stades histologiques de la CSP 

Ludwig (Sem Liv Dis, 1991) 

Stade 1 (portal) : 
 

  Inflammation portale avec œdème 

  Prolifération ductulaire  

  - sans extension au dela de la lame bordante 

  - lésions de quelques canaux  
 

Stade 2 (périportal) :  
  

 Fibrose périportale avec ou sans activité d’interface de type hépatitique ou biliaire 

 Quelques lésions de cholangite ± ductopénie 
 

Stade 3 (interportal) :  
 

 Fibrose interportale en ponts avec ou sans activité d’interface de type biliaire 

 Lésions canalaires et ductopénie fréquente 
 

Stade 4 (cirrhose) :  
  

 Cirrhose biliaires avec nodules de régénération irréguliers 

 Activité d’interface de type biliaire 



Compte rendu PBF maladies biliaires 

 Type et degré de lésions canalaires 

% ductopénie 

 

 Extension de la fibrose 

 

 Syndrome de chevauchement 

 



Syndrome de chevauchement ou overlap sd 



Syndrome de chevauchement : HAI /CBP 

Critères diagnostiques 

Présence d’au moins 2 critères / 3 



Syndrome de chevauchement : HAI /CSP 

Pathologie de l’enfant et du jeune adulte 

Y penser devant une HAI cholestatique        

    vérification des voies biliaires en imagerie 

N HAI au 1er plan / plus rarement séquentielle 

 
 

HAI CSP 

• Cytolyse biologique 

• IgG >1.5N / SMA 

• Hépatite d’interface ou lobulaire 

• Cholestase chronique 

• Anomalies en imagerie des VB 

• Cholangite fibreuse oblitérante 

Présence d’au moins 2 critères / 3 



Cholangite à IgG4 

Maladie systémique à IgG4 

Cholangite, pancréatite, sialadénite, fibrose rétropéritonéale 
 

Taux sérique d’IgG4 élevé 
 

Atteinte des espaces portes de petit calibre dans 25% des cas : 

 lésions des canaux biliaires 

 avec inflammation plasmocytaire à IgG4 >10/HPF  

Immunomarquage  

pour IgG4 


